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UVOD

Mukopolysacharidéza je vzacné metabolické onemocnéni, které se bohuzel
vyznacuje progredujicim prubéhem a letalnim koncem. Priibéh onemocnéni je rizny a lisi
se typ od typu, avsak i pies veskerou snahu a péci rodicu dit€¢ nakonec umira.

Po sdéleni diagnozy se rodi¢ musi n¢jakym zplsobem snazit vyrovnat s timto
zavaznym faktem, nebot’ hlavni snahou je, aby rodina néjakym zplisobem fungovala.
Kazdy rodi¢€ je jiny a kazdy se vyrovnava s tak zavaznym sdélenim po svém. Nékdo zacne
utikat k praci, nékdo tak velkou zodpovédnost nezvlddne a od rodiny odchazi. Vétsina
rodict se vSak snazi ditéti vytvofit kvalitni podminky pro Zzivot, s ohledem na jeho
zdravotni stav a aktudlni pribéh onemocnéni, a peCuje o né&j az do konce.

Péce o dit¢ s letalnim onemocnénim je extrémné narocna jak po strance fyzické,
tak po strance psychické, nebot’ miize trvat mésice 1 roky. Rodi¢ odchazi z prace, izoluje
se od okoli a hrozi, ze nakonec skonci fyzicky i1 psychicky naprosto vyCerpan. Proto je
dalezité, aby si rodiCe nasli alespont chvili na odpocinek, vydechli si a vénovali se sami
sob¢.

Jednou z forem pomoci, kterd se rodiclim nabizi, aby viibec mohli své dité na par
hodin opustit, je osobni asistence. A prav€ na osobni asistenci je také zaméiena tato
diplomova prace. Teoreticka cast prace se vénuje obecné mukopolysacharidoze a jejim
jednotlivym typtim a osobni asistenci. Praktickd ¢ast je zaméfena na analyzu
strukturovaného rozhovoru metodou zakotvené teorie. Zde se autorka snazila zjistit, jaké
jsou diavody pro préaci jako osobniho asistenta u clovéka s letalnim onemocnénim.
Priizkum byl provadén u osobnich asistentll, ktefi se dobrovolné ucastni setkavani rodin,
jejichz €len ¢i €lenové jsou onemocnéli mukopolysacharidézou. Respondenti jsou studenti

nebo absolventi oboru specidlni pedagogiky na Univerzité¢ Palackého v Olomouci.



I TEORETICKA CAST

1 TELESNE POSTIZENI

V prvni kapitole se autorka zminuje o télesném postizeni obecné, protoze je
soucasti onemocnéni mukopolysacharidozy.
,, Télesné postizeni ovliviiuje celou osobnost jedince. Vrozené a ziskané postizeni se
v mnoha oblastech od sebe odlisuji. Potize v socializaci zavisi na druhu a rozsahu
zavaznosti postizeni, na individudlnich zvlastnostech a osobnostnich viastnostech. Télesné
postizeni primarni casto vede i k potizim sekunddarnim. Dusledky se projevuji v potiZich
pri sebeobsluze, v komunikaci s okolim, v ruzné mire izolovanosti a zavislosti na asistenci
druhé osoby. Jedinec s télesnym postizenim cely Zivot prekonava prekazky, at uz
somaticke, psychické, spolecenské nebo architektonické. “ (Ambrozova, 2010, s. §)
Existuje mnoho definic télesného postizeni od ruznych autorti. Pro specidlni
pedagogiku je jedna z nejstézejngjsich definice od Krause a Sandery, ktera zni takto:
,, Telesnym postizenim rozumime vady pohybového a nosného ustroji, tj. kosti,
kloubii, slach i svaliu a cévniho zdsobeni, jakoz i poSkozeni nebo poruchy nervového
ustroji, jestlize se projevuji porusenou hybnosti. Patii sem také vSechny uchylky

‘

od normalniho tvaru téla a koncetin, tedy deformity, téz abnormality cili anomalie.’
(Ambrozova, 2010, s. 8)

Jinou definici nabizi Hruska (1995, s. 32), ktery vysvétluje ze: , Télesné
postizeni jsou jedinci s postizenim pohyboveho, nosného nebo nervového ustroji, jejichz
spolecnym znakem je imobilita nebo vrozend mobilita. *

,, Telesnym (somatickym) postizenim rozumime v obecné roviné takové postizeni,
ktere se projevuje bud'to docasnymi, anebo trvalymi probléemy v motorickych dispozicich
cloveka (ditéte).  (Ambrozova, 2010, s. 8)

,,Osoby s télesnym postizenim predstavuji velmi heterogenni skupinu, jejichz
spolecnym znakem je omezeni pohybu, a toto télesné postizeni postihuje cloveka v celé
jeho osobnosti. “ (Ambrozova, 2010, s. 8)

V nésledujici kapitole se bude autorka vénovat pojmu vzacna onemocnéni, kam

se fadi 1 onemocnéni mukopolysacharidéza.



2 VZACNA ONEMOCNENI

, V Evropé je onemocnéni definovano jako vzacné, pokud postihuje jen velmi
malou cast obyvatelstva. V ramci EU se nemoc povazuje za vzdcnou, jestlize postihuje
méné nez 5 osob z kazdych 10 000. Trebaze se jedna o vzdacné nemoci, pocet pacientil,
kteri jimi trpi, muze byt vysoky, nebot jiz bylo zaznamenano 7 000 vzacnych nemoci.
Vetsinu z nich zpiisobuji genetické vady. Jejich priznaky je nékdy mozné pozorovat jiz pri
narozeni nebo v détstvi. “ (http://vzacna-onemocneni.cz/informace-o-onemocneni/vzacna-
onemocneni/)

Vzacnd onemocnéni maji z osmdesati procent genetické pfiCiny. Mohou byt
zdédéna nebo dochdzi ke genovym mutacim. Mezi dalsi pfic¢iny se tfadi infekce, alergie
nebo degenerativni pticiny. U vétSiny vzacnych onemocnéni zlstavaji pri¢iny neodhaleny.
(http://vzacna-onemocneni.cz/informace-o-onemocneni/vzacna-onemocneni/)

,Z medicinského hlediska jsou vzdcna onemocnéni charakterizovana velkym
poctem a Sirokou rozmanitosti poruch a symptomii, které se lisi nejenom mezi riznymi
druhy onemocnéni, nybrz i v ramci jednoho onemocnéni. Stejné onemocnéni se totiz miize
u riznych lidi z klinického hlediska projevovat riizné. U mnoha onemocnéni se zaroven
vyskytuje velké mnozZstvi podtypu. Podle odhadu existuje pét az sedm tisic rozdilnych
vzdcnych onemocnéni, které zasahuji télesné ¢i dusevni schopnosti, chovani ¢i smysly. U
mnoha lidi se kromé toho vyskytne vice postizeni, coz byva definovano jako mnohocetné
postizeni Ci onemocneéni. “ (http://vzacna-onemocneni.cz/informace-o-

onemocneni/vzacna-onemocneni/)

2.1 Lysosomalni stfadava onemocnéni

Lysosomalni stfddavd onemocnéni jsou skupinou velice zdvaznych onemocnéni.
Patti do skupiny chorob, které se oznacuji jako vzacné. Nejcastéjsi skupiny téchto
onemocnéni se oznacuji jako Mukopolysacharidozy (zkratka MPS). Jsou to vrozena
dédi¢né podminéna onemocnéni latkové vymény, zpiisobena chybénim nékterého zivotné
dalezitého enzymu. V téle tak nedochazi k proménam jednotlivych metaboliti a hromadi

se zde produkty, které nemohou byt dale odbouravany a usazuji se v buiikach zivotné
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dualezitych organd, jako jsou jatra, srdce, slezina nebo mozek. Postizené organy své funkce
postupné omezuji a vznikaji tak ptiznaky zavazného onemocnéni. (Kolektiv autorii, 2011)

Jednotlivé vzacné druhy tohoto onemocnéni se oznacuji fimskymi cislicemi nebo
dle l¢kate, ktery jako prvni popsal ptiznaky. MPS I (syndrom Pfaundlera- Hurlerové) nebo
také leh¢i prubéh jako syndrom Scheie, MPS II (syndrom Hunter), MPS III (syndrom
Sanfilippo), MPS IV (syndrom Morquio), MPS VI (syndrom Maroteaux Lamy), MPS VII
(syndrom Sly). (Kolektiv autort, 2011)

Charakteristickym znakem mukopolysacharidoz je zdvaznost onemocnéni, té¢zky a
progresivni prubéh, somatické a funkéni zmény organismu nemocného jedince. (Kolektiv
autort, 2011)

Vlivem zvysSujiciho se hromadéni meziprodukti latkové vymény se postupné
poskozuji buiiky napadenych organt a tim 1 pfibyvaji projevy onemocnéni s postupujicim
veékem. VétSina mukopolysacharid6z se dédi tzv. recesivné, nositelé recesivnich gent jsou
zdravi ptrenaSe€i. Nemoc se projevuje rozliéné v zavislosti na typu. Nastupuji dusSevni a
télesné poruchy, dité se vraci ve vyvoji zpét. Intelekt se postupné snizuje, dité je
inkontinentni, v disledku poruch hybnosti jsou odkazani na invalidni vozik. Postupné
dochazi k poruse polykaciho reflexu, a jeho ztraté, porucham dychacim a nasledné ke
smrti. (http://www.mukopoly.cz/mps/mps.html)

Pocet nemocnych déti v Ceské republice je odhadem nékolik desitek. Uginna 1é6¢ba

neexistuje 1 pres stale pokracujici vyzkumy. (http://www.mukopoly.cz/mps/mps.html)
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PACIENTI NEMOCNI MUKOPOLYSACHARIDOSOU
Ceska republika, 2010

Obrazek ¢. 1
Mapa vyskytu pacientii s mukopolysacharidézou v Ceské republice k roku 2010.
(Michalik, Zeman, 2010)

V nasledujicich podkapitolach si pfiblizime jednotlivé typy mukopolysacharidoz.

2.1.1 Mukopolysacharidéza typ I (MPS I, Hurler-Scheie syndrom)

MPS 1 je onemocnéni, které je netprosné progresivni a potencialné smrtelné. MPS
I byva také nazyvana Hurler syndrom, Hurler-Scheie nebo Scheie syndrom. Je
pojmenovana podle 1¢karky Gertrudy Hurlerové, kterd popsala chlapce a divku v roce
1919. V roce 1962, Dr. Scheie, konzultant oftalmolog, popsal nékteré své pacienty.
Neexistuje zadny 1€k na onemocnéni MPS 1, ale existuji zptisoby, jak 1é¢it problémy, které
zpusobuji. (www.mpssociety.org)

Mukopolysacharidéza I je dédi€né podminéné metabolické onemocnéni pattici do
skupiny lysosomalnich stfadavych onemocnéni. Je zplisobena narusenim funkce enzymu
alfa-L-iduronidazy, ktery se velkou meérou podili na metabolismu a odbouravani

glykosaminoglykanti (GAG). To jsou makromolekuly cukrd, diive oznaCované jako
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mukopolysacharidy- dle tohoto stfadani oznaCeni mukopolysacharidozy. (Michalik,
Zeman, 2011)

., Glykosaminoglykany se podileji na stavbé pojivové tkane a predstavuji diilezitou
slozku extracelularni matrix. Snizend nebo zcela chybéjici aktivita enzymu alfa-L-
iduronidazy zpusobuje u pacientii pomalé ale progresivni hromadeéni a stradani GAG
V mnoha tkanich s naslednou poruchou jejich funkci, které jsou v pokrocilé fazi
onemocneni jiz nevratné. Nejdrive se GAG hromadi jen v [ysosomech, coz vede pozvolna k
jejich zvétsovani, takze mohou byt v bunkach viditelné optickym mikroskopem jako
vakuoly, jak je tomu napriklad v buinikach potnich zlazek ziskanych pri excizi kiize nebo v
perifernich lymfocytech v natéru krevnich bunék. Na biochemicke urovni jsou v moci
vlucovany ve zvySeném mnozstvi dermatansulfat a heparansulfat.“ (Michalik, Zeman,
2010, s.7)

Dé&dicnost MPS 1 je autozomaln€ recesivni, coZ znamenda, Ze¢ porucha funkce
enzymu alfa-L- iduronidaza, ktera je kodovana na dvou alelach nastava, kdyz oba rodice
jsou zdravi, ale ptenaseci pro MPS I (oba rodi¢e jsou klinicky zdravi, maji mutaci pouze
jedné alely a jsou pro danou mutaci heterozygoti- ptenaseci). (Michalik, Zeman, 2010)

I- syndrom Scheie s typickym pozdéjsim zacatkem a mirnéj$im postizenim. Stiedné tézka
forma se oznacuje jako Hurler- Scheie. (JeSina, Zeman, 2011)

V kojeneckém véku se objevuji prvni pfiznaky, a pokud nejsou postizené déti
1é¢eny, umiraji v disledku kardiorespiracniho selhani v rozmezi mezi tfetim a desatym
rokem zivota. Makrocefalie a hypotonie patii k prvnim piiznaklim, déale na ptiklad
sedlovity nos, infekty hornich cest dychacich, porucha sluchu, zdkal rohovky, hrudni
kyfoza, gibbus v oblasti hrudni patefe, omezend hybnost velkych i malych kloubt,
drapovité postaveni prstil na rukou, syndrom karpalniho tunelu, porucha riistu a zastava
psychomotorického vyvoje. Ve skolnim véku je pfidruZeno postizeni srdecnich chlopni a
kardiomyopatie, hydrocefalus a utlak kréni michy. (JeSina, Zeman, 2011)

Pacienti s leh¢i formou maji pribéh onemocnéni pomalejsi a progndza preziti je
15-30 let. Pfiznaky onemocnéni se manifestuji v batolecim nebo S$kolnim obdobi
a intelekt je zpocatku lehce poskozen nebo neposkozen. Tyto déti maji hrubé rysy
v obli¢eji, poruchu ristu, zdkal rohovky, ztuhlost kloubli, hluchotu nebo postizeni

srde¢nich chlopni. Casta pii¢ina imrti je selhani srdce. (Jesina, Zeman, 2011)
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Michalik a Zeman (2010, s. 11) popisuji diagnostiku takto: ,, Diagnoza pacientu
s MPS 1 zavisi na klinickém podezrieni. ProtoZze na pocdatku onemocnéni nemusi byt
vSechny projevy MPS I plné vyjadreny, muze byt klinicka diagnostika obtizna a casto i
opozdena, predevsim u mirnejsi formy MPS 1. Po vysloveni klinického podezieni na MPS,
je prvnim diagnostickym testem biochemické stanoveni celkového mnozstvi a slozeni GAG
V moci pomoci elektroforetické analyzy. Toto vysetieni nerozlisi s jistotou jednotlivé typy
MPS a ani pozitivni ndlez jesté neznamend potvrzeni diagnozy MPS.

Pro uplné stanoveni diagnézy MPS I se musi stanovit specificka enzymova aktivita
alfa-L-iduroniddzy v izolovanych leukocytech z periferni krve nebo v kultivovanych
koznich fibroblastech. Pacienti s MPS I maji enzymovou aktivitu obvykle snizenou pod 2-
5 % normy, ale zbytkova aktivita nesouvisi se zavaznosti klinickych projevi. Pro
genetické poradenstvi v rodin€ je vhodna diagnostika MPS I na molekuldrni Grovni
prostiednictvim mutacni analyzy. (Michalik, Zeman, 2010)

Soucasti 1écby je symptomatickd a socialni terapie, jejiz soucasti je rehabilitace,
dechova rehabilitace, podpora dychani, transplantace srde¢nich chlopni ¢i ortopedické
korekce kostnich abnormalit. Déti s MPS I-H a MPS I-HS, u kterych dosud nedoslo k
poskozeni mozku, je metodou volby transplantace hematopoietickych kmenovych bunék
(HSCT). Metoda neni uCinna u déti s postizenim mozku. HSCT ma 1 urcité riziko,
napiiklad Ze transplantované buniky se tzv. nepiihoji. Vyvoj v oblasti rekombinantnich
proteinll v posledni dobé umoznil vyvoj tzv. ,,enzyme replacement therapy* (ERT, enzym
substitucni terapie). U pacient s MPS I je 1ékem volby rekombinantni varianta enzymu
alfa-L-iduronidézy, ktery je komeréné€ dostupny pod ndzvem Aldurazyme. Enzymoterapie
je indikovdna u mirné&jSich forem MPS 1. Enzym nepronikd hemato-encefalickou bariérou
a nemiiZze zabranit eventualnimu rozvoji postizeni CNS. Enzymova terapie do patetniho
kanalu je ve fazi vyzkumu. (Kolektiv autort, 2011)

MPS I postihuje rovnomérné ob¢ pohlavi a vyskytuje se celosvétove. V populaci je

frekvence vyskytu asi 1:100 000. (Michalik, Zeman, 2010)
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2.1.2 Mukopolysacharidoza typ I1 (MPS II, syndrom Hunter)

MPS 1I je jednou ze zavaznych metabolickych onemocnéni také znamé jako
syndrom Hunter. Byla pojmenovana po Charlesovi Hunterovi, profesoru mediciny
v Manitobé v Kanadé¢, ktery jako prvni popsal dva bratry s nemoci v roce 1917. MPS II
ma Sirokou Skalu ptiznakd, které se li§i v zavaznosti. (Www.mpssociety.org)

Vznika pii poruse funkce lysozomalniho enzymu iduronatsulfatazy. Ta je podobné
jako vSechny ostatni bilkoviny kodovana v téle genetickou informaci uloZzenou v genech.
Organismus si na zaklad¢ geneticky chybné informace vyrabi enzym s vyrazn¢ snizenou
aktivitou a nemuze tak ucinné¢ vykonavat svou biologickou funkci. Idunoratsulfataza
v metabolismu odbourdva velké molekuly GAG (glykosaminoglykany), slozku
mezibunééné hmoty, vyskytujici se predev§im v pojivové tkani. GAG urcuji mechanické
vlastnosti tkani, jejich pevnost a elasticitu. Mezibunécna hmota se v Zivotnim cyklu stéle
tvoti a odbourava. GAG se §tépi uvnitt bunék v bunéénych organelach lysozomech, kde se
postupné hromadi, zvétSuji velikost a vyplni celou buiitku. Onemocnéni se zacne
projevovat tehdy, kdyz postizené bunky ztraceji schopnost zakladnich biologickych
funkci. (Michalik, Zeman, 2010)

Dé&dicnost MPS 1I je gonozomdlné recesivni a je vdzana na pohlavni chromozom
X. (Kolektiv autorti, 2011)

, Zatimco Zeny a divky maji 2 chromozomy X, které ziskavaji po jednom z vajicka
matky a spermie otce, maji muzi a chlapci jen jeden chromozom X (lokus Xq28.1), ktery
dostali z vajicka matky. Otec svym détem chromozom X nepreddva. Znamenda to, Ze pri
normalni funkci a poctu chromozomu X mohou mukopolysacharidozou typ Il onemocnét
pouze chlapci, zatimco dévcata s jednim postizenym chromozomem X jsou klinicky zdrava,
ale mohou v dospélosti postizeny chromozom X predat svym détem. Pokud postizeny
chromozom X predaji synovi, chlapec onemocni mukopolysacharidozou typu 1l. Pokud jej
predaji své dceri, bude divka klinicky zdrava, ale bude prenasecka jako jeji matka. Divka
miuize onemocnét jen velice vzacne. *“ (Michalik, Zeman, 2010, s. 15)

Zbytkova aktivita enzymu ma vliv na miru postizeni u MPS II a jeho variabilitu.
manifestuje v kojeneckém nebo batolecim véku- typ A. Mirné postiZzeni se projevuje

pozdé&ji s lepsi progndzou- typ B. Mezi prvni nespecifické pifiznaky patii pupecni nebo
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tiiselna kyla, sedlovity nos, vétsi obvod hlavy, Casté zanéty hornich cest dychacich, zanéty
sttedniho ucha, ztuhlost kloubt. Chlapci s t€¢Z§im typem postizeni maji zpomaleny rust,
zmeény v obliceji, opozdény vyvoj v oblasti hrubé motoriky. Jazyk se zvétSuje, Casto maji
opozdény vyvoj feCi. Vyvoj onemocnéni je pomaly, trva nékolik let, nez se shluknuti
mukopolysacharidii projevi. Postizeni chlapci jsou si podobni, casto diagndza lze u
tézsiho typu stanovit nejlépe mezi druhym az ctvrtym rokem zivota. (Kolektiv autort,
2011)

Kolektiv autord (2011) popisuje znaky takto: u chlapci s MPS 1l je
charakteristicky vzhled a postava s mirnym piedklonem trupu a doptfedu vystupujicim
bfichem zptisobené zvétSenim jater a sleziny a sniZenou silou bfi$nich svalt. Krk je ¢asto
zkracen, hrudnik byva soudkovity s hrudni kyfézou. Koncetiny maji mirn€ pokrcené, ruce
jsou drobngjsi s kratSimi prsty. Vyrazné a husté oboci Casto splyva ve stiedu, husté vlasy
S nizko poloZenou vlasovou hranici. Napadny je vpadly kofen nosu a ztlustélé rty. Jazyk je
zvétSeny, hlas je hlubsi a chraplavy.

Mukopolysacharidy se ukladaji 1 na srde¢nich chlopnich projevujici se nejprve
srdenim Selestem a pozd¢ji vadami a srdecnim selhdvanim. PostiZzeni plic ma za nasledek
chronickou rymu, zvétSené kréni mandle a spankova apnoe. (Kolektiv autorti, 2011)

Chiize se u postizenych chlapct uéi pomaleji, v oblasti jemné motoriky zdstavaji
neobratni. Casty je mentalni a kognitivni deficit. Chlapci s tézkym typem MPS II
pouzivaji jen nékolik slov, chlapci s mirné€jSim typem mohou mit normalni mentalni
vyvoj. (Kolektiv autord, 2011)

V ptedSkolnim véku se u chlapct s tézs§im typem MPS II objevuje zmény chovani
a znamky hyperkinetického syndromu. V pribchu let se dit€ zklidnuje, ale zhorSuji se
pohybové aktivity. Kone¢né stadium je charakteristické kvadruspasticitou a poruchou
polykani a dychani. (Kolektiv autord, 2011)

Michalik a Zeman (2010, s. 22) ve své publikaci uvadi: ,, Véasna diagnostika MPS
11 zavisi na klinickém podezreni nebo na pozitivni rodinné anamnéze, pri které Ize u ditéte
v rannim vzorku moce stanovit v Metabolickém centru pomoci selektivniho screeningu
mnozstvi a slozeni GAG. Toto vySetieni miize v CR indikovat kterykoliv lékar. U déti s
MPS 1l je vylucovani GAG zvySené, predevsim pro zvyseni frakce dermatansulfitu a
heparansulfatu. Pozitivni nalez jeste neznamena potvrzeni diagnozy, protoze nepritomnost

zvySeného vylucovani GAG jeste diagnozu nevylucuje, obzviasté pri naredeéni moce po
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noc¢nim piti. Je proto rozumné dodat do laboratore néekolik vzorkit moce. *

Moznosti 1éCby je ndhrada chybéjiciho enzymu pomoci enzymové substitucni
terapie. Poddva se jednou tydné infuzi trvajici tfi hodiny. Snizuje se vylucovani
glykosaminoglykanli v mo¢i, zmensSuje se velikost a objem jater a sleziny, dochazi ke
zlepseni fyzické aktivity, ristu a zvySuje se vitalni kapacita plic. Lécba se vétSinou snasi
dobfe, nékdy se vyskytuji alergické reakce. Problémem byva financni narocnost 1€cby.
Pro pacienta je dulezita i fyzioterapie (dechova rehabilitace, inhala¢ni terapie, pohybova
rehabilitace) a drobné chirurgické operace (kyl, odstranéni nosnich a kré¢nich mandli) a
ortopedické zakroky (operace syndromu karpalniho tunelu, implantace endoprotéz). Pro
rodinu je dilezitd 1 rodinnd psychoterapie. (Michalik, Zeman, 2010)

MPS Il se vyskytuje ptiblizné€ u jednoho chlapce ze 120 az 160 tisic, u divek jen

zcela ojedinéle. (Kolektiv autort, 2011)

2.1.3 Mukopolysacharidoza typ III (MPS III, syndrom Sanfilippo)

Dal8im typem mukopolysacharidéz je MPS III. MPS III je onemocnéni také znamy
jako syndrom Sanfilippo. Nese jméno po Dr. Sylvesteru Sanfilippo, ktery byl jednim z
lékatit  ve Spojenych statech, ktefi popisovali priznaky v roce 1963.
(www.mpssociety.org)

Michalik a Zeman (2010) ¢leni dale MPS III na &tyfi podtypy. MPS IIIA je
alfa- N-acetylglucosaminidazy, MPS IIIC je zpisobena poruchou funkce acetyl-CoA :
alfa-glukosaminideacetyltransferazy a MPS IIID poruchou funkce N- acetyl glucosamine
6- sulfatazy. Tyto enzymy se podileji na metabolismu a odbouravani makromolekul ze
skupiny glykosaminoglykanii (GAG), které piredstavuji slozku mezibunécné hmoty a
vyskytuji se v pojivové tkani. Ovliviiuji vlastnosti tkani, jejich pevnost a elasticitu.
V lysozomech se odstrainuji nepotfebné GAG, k ¢emuz je tieba fada enzymu. Pti poruse
nékterého enzymu se nerozlozené makromolekuly hromadi v lysozomech, zvétSuji se a
vyplnuji celou buiku. Onemocnéni se projevi v okamziku, kdy buiiky ztraceji schopnost
svych zékladnich biologickych funkeci.

U MPS III je dédi¢nost autozomalné recesivni, to znamena, ze dit¢ dostalo
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genetickou informaci o onemocnéni od obou rodict zdravych pfenaSecl pro stejny typ
MPS III. U rodici je tak riziko onemocnéni kazdého dalSiho potomka 25%, stejné tak
z 25% muize byt potomek zdravy a nebude nositelem onemocnéni, z 50% budou potomci
zdravi, ale budou pfenaSeci této nemoci. (Kolektiv autort, 2011)

Jak uvadi Michalik a Zeman (2010) hlavnimi klinickymi pfiznaky jsou z&vazné
progredujici postizeni funkci centralni nervové soustavy. Somatické problémy jsou ze
Sestym rokem zivota se objevuji prvni pfiznaky. Zméni se chovani a rozviji se
hyperaktivita s poruchou pozornosti. Postupuji poruchy spanku s pfevracenym rytmem a
no¢ni nespavosti. Castym ukazatelem je i agresivita. Chovani déti s MPS III je &asto
obtizn¢ zvladatelné a kvili tomu je tézké zaclenit dit€¢ do predskolniho zafizeni, ale
naopak nékteré mohou navstévovat specialni ttidy ve Skolskych zatizenich. Pozdé&ji
zaCinaji vyuZivat sluzeb socidlni péce. Mentalni schopnosti téchto déti jsou znacné
omezeny postupnym stfaddnim v centralni nervové soustavé. Proto v nékterych pripadech
déti neptekroc¢i rozumovou uroven dvoulet¢ho ditéte. V dalsi fazi vyvoje se zpomali a
nakonec zastavi vyvoj a stagnuji i jiz naucené schopnosti a dovednosti. Opakované zanéty
sttedniho ucha mohou zpuisobit prevodni poruchu sluchu. Re¢ je méné srozumitelna
s opakujicimi se slovy. Pozd¢ji se mize objevit faze, kdy je onemocnéni stabilizovano, ke
zlepSeni vyvoje a mentalnich funkci ale nedochazi. V posledni fazi se prohlubuje
neurologické postizeni, zhorSuje se i jemnd a hruba motorika a nasledkem je umisténi na
invalidni vozik. N¢ktefi pacienti maji ptidruzené epileptické zachvaty. Dité ztraci kontakt
s okolim, je tiché, objevuji se potize s polykdnim, coz vede k ubytku vahy.

Na rozdil od ostatnich typti mukopolysacharid6éz nedochazi u MPS III k poruchdm

ristu a zhrubélym rysim obliceje. Maji maly nos se zanofenym kofenem, husté oboci,
pevné a zaroven drsné a lamavé vlasy, vétsi obvod hlavy. Déti Casto trpi na hleny a kaSel,
dychaji usty s vyplazenym jazykem. V pozdé&jSich stadiich se objevuje kloubni ztuhlost,
bederni a kréni lordoza a hrudni kyféza.
U vSech pacientl se vyviji centralni poruchy smyslového vnimani, kdy nejsou schopni
zaostfit na pfedmét, maji receptivni poruchu feci a snizenou kozni citlivost. (Kolektiv
autort, 2011)

Pacienti s MPS IIIA se dozivaji deseti az dvaceti let zivota, pacienti s MPS IIIB

tficeti az Ctyficeti let. (Kolektiv autorti, 2011)
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., Véasna diagnostika MPS Il zavisi na klinickém podezreni nebo na pozitivni
rodinné anamnéze, pri které Ize u ditéte v rannim vzorku moci stanovit v Metabolickéem
centru pomoci selektivniho screeningu mnozstvi a slozeni GAG. Toto vysetieni miize v CR
indikovat kterykoliv lékar. U déti s MPS Il je vylucovani GAG zvysené, predevsim pro
zvySeni frakce heparansulfatu. Pozitivni nadlez jesté neznamend potvrzeni diagnozy MPS
111, protoze nepritomnost zvySeného vylucovani GAG jeste diagnozu nevylucuje, obzvlaste
pri naredeni moci po nocnim piti. “ (Michalik, Zeman, 2010, s. 27)

Vylucovani heparansulfatu u pacientd s MPS III totiz prevySuje fyziologickou
koncentraci heparansulfatu v moci zdravych lidi pouze 2-3X, proto je dulezité dodat do
laboratofe nckolik vzorkih moce nebo vzorek z 12-24 hodinového sbéru. Analyza
mukopolysacharidi v moci ale neumi odlisit jednotlivé podtypy MPS III, proto je pro
uréeni presné diagndzy jednotlivého podtypu MPS III nutno provadét enzymaticka
vySetieni v izolovanych leukocytech z periferni krve nebo v kultivovanych fibroblastech.
Kuze pro kultivaci fibroblasti se ziskava sefiznutim 1-2 mm povrchové casti kuze,
obvykle na vnitini strané paze. Diagndza konkrétniho podtypu MPS III se dokaze nizkou
nebo chybéjici aktivitou jednoho z enzymd, které se podileji na metabolismu
heparansulfatu. (Michalik, Zeman, 2010)

Kauzalni terapie u pacientli s MPS III nebyla dosud objevena, takZe prognoza toho
onemocnéni neni piili§ pfizniva. Genova terapie je ve fazi vyzkumu. Vyuziva se proto
pouze 1é¢ba socidlni a symptomaticka (stomatologicka péce, otorhinolaryngologicka péce,
chirurgicka péce, ortopedicka a gastroenterologicka péce. (Kolektiv autorti, 2011)

Vyskyt MPS 111 je u jednoho ditéte z 66 az 100 000 narozenych déti, proto patii
spole¢né¢ s MPS I a MPS II mezi nejcastéjs§i mukopolysacharidozy. (Kolektiv autort,

2011)

2.1.4 Mukopolysacharidéza typ IV (MPS IV, syndrom Morquio)

MPS 1V je jednim ze vzacnych onemocnéni a je také zndma jako syndrom
Morquio. MPS IV je pojmenovano podle Dr. Morquio, pediatra ve mést¢ Montevideo,
Uruguay, ktery v roce 1929 popsal rodinu se c¢tyfmi détmi postizenych timto

onemocnénim. Vzhledem k tomu, Ze stejné onemocnéni bylo také popsano v témze roce
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Dr. Brailsford v Birminghamu v Anglii, proto je nékdy nazyvano jako Morquio-Brailsford
syndrom. (www.mpssociety.org)

MPS IV zpusobuje porucha intralysozomalniho Stépeni keretansufatu (je soucasti
chrupavcitych tkani a rohovky), ktery je sloZzen z N- acetyl- glukosaminu a galaktdzy. Na
jeho Stépeni se podili dva enzymy, poruchou kterych vznikaji dva typy MPS IV a to MPS
IV typ Aa MPS IV typ B. (Michalik, Zeman, 2010)

Vznik MPS IV Michalik a Zeman (2010, s. 29) popisuji nasledovné: ,, MPS IV typ
A vznika poruchou funkce N- acetylgalaktosamin-6-sulfatazy, ktera stepi sulfatové skupiny
keratansulfatu a chondroitinsulfatu. Gen pro N-acetyl-galaktosamin-6-sulfatazu je
lokalizovan na 16. chromozomu a koduje protein o velikosti 522 aminokyselin. Enzym je
stabilizovan v komplexu s dvema dalsimi lysozomalnimi enzymy, beta-galaktosiddazou a
alfa-neuraminidazou, a protektivnim proteinem kathepsinem A. Interkace (vazba) téchto 4
komponent je nutna pro spravné posttranslacni procesovani, stabilitu komplexu i efektivni
degradaci keratansulfatu. V genu pro MPS IVA bylo dosud popsadno vice nez 150 mutaci.
MPS IV typ B (MPS IVB) je zpuisobena poruchou beta-galaktosidazy, ktera se podili nejen
na degradaci keratansulfatu. Gen pro beta-galaktosidazu je umisten na 3. Chromozomu. “

Metabolismus heparansulfdtu a dermatansulfatu maji pacienti s MPS IV zcela
v potadku. Proto pacienti s MPS IV nemaji, na rozdil od pacient s MPS I, MPS Il a MPS
III primarni postiZzeni funkce centralni nervové soustavy. (Michalik, Zeman, 2010)

Dé&dicnost MPS 1V je autozomalné recesivni, oba rodice jsou tedy zdravi prenaSeci
pro toto onemocnéni. VSechny déti obou rodic¢ti maji 25% riziko, ze od obou rodict zdédi
v genu nepiiznivou genetickou informaci a onemocni. V ptipadé, ze zdédi tuto genetickou
informaci pouze od jednoho z rodi¢i, bude dit¢ z 50% zdravy ptenaSe¢ jako jeho rodice,
nebo mé 25% Sanci, Ze bude zdravé a nebude ani ptenasec. (Kolektiv autorti, 2011)

Kolektiv autord (2011) vymezuje typické pfiznaky: porucha rustu, nizkd postava,
kostni dysplazie a postizeni rohovky. V raném vE€ku jsou postizeni kosti nenapadné, ziidka
se vyskytuje tzv. ,.konské noha‘“. Mezi prvnim az tfetim rokem se objevuji prvni pfiznaky.
Pacienti maji kratky trup a tézka zakiiveni patete. V dusledku postizeni kréni patefe se
objevuje vyrazny zaklon hlavy. Jedinci s MPS IVB jsou obvykle vys$si a mohou dosahnout
az na vysku 140 cm. Zavaznou komplikaci mlize byt té¢Zka forma instability a myelopatie
Vv oblasti kréni michy vedouci ke zhorSujici se svalové slabosti. Pacienti maji problémy

s chuizi, postaveni kolennich kloubli do X, n€kdy musi byt umisténi na invalidni vozik.
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Proto jsou u pacientii s MPS IV nutna pravidelna neurofyziologicka vysetieni a vysSetfeni
kréni patefe a michy pomoci MR, kterda umozni v€asnou indikaci neurochirurgickych a
ortopedickych zakroku. Pacienti s mirn€j§im prubéhem onemocnéni se mohou dozit az
sedmdesati let.

Velikost hlavy je normalni, ale pro malou postavu se zd4d proporciondlné vétsi.
Vétsina casti obliceje je spiSe plocha s kratkym nosem a mirn€ vpa¢enym kotfenem nosu.
Zuby maji tenkou sklovinou, pacienti maji predispozici ke kazivosti zubt, ktera vede k
jejich Casné ztraté. Pacienti s MPS IV maji normalni intelekt, k postizeni centralni
nervové soustavy nedochédzi. Pokud se objevi zdkal rohovky, obvykle je jen velmi
diskrétni, sluch je postizen pouze vzacné. Deformity hrudniku snizuji plicni ventilaci, coz
se klinicky projevuje predevsim v prabéhu akutnich respiracnich infektt. Rozvoj plicni
hypertenze zpiisobuje hypertrofii pravého srdce. K postizeni srdecnich chlopni dochazi
jen obcas. Pacienti s MPS IVB mivaji mirnéjsi pribéh onemocnéni a obvykle dosahuji
I vyssiho vzristu nez pacienti s MPS IV A. (Kolektiv autort, 2011)

., K diagnoze mukopolysacharidoz vede nalez zvyseného vylucovani GAG ve vzorku
ranni moce nebo ve vzorku moce sbirané za 24 hodin. ProtozZe koncentrace keratansulfatu
v moci nemusi byt vyrazné zvysend, je pri klinickém podezreni na MPS IV vhodné toto
vySetieni nékolikrat opakovat. U pacientu s MPS IVB jsou v moci zvySené
i oligosacharidy. Pro odliseni jednotlivych typu mukopolysacharidozy je nutné provést v
moci elektroforetickou analyzu riznych forem GAG. Pro jedince s MPS 1V je
charakteristické vylucovani chondroitinsulfatu a keratansulfatu.“ (Michalik, Zeman,
2010, s. 32)

Konecna diagndéza je potvrzena vySetfenim na enzymatické nebo molekularni
urovni. Nizkd aktivita N-acetylgalaktosamin-6-sulfatdzy je diikazem pro MPS IVA, nizka
aktivita beta-galaktosiddzy pro MPS IVB. K dispozici je 1 molekuldrné-genetické
vySetfeni se stanovenim konkrétni mutace. Na biochemické 1 molekularni urovni je v
Ceské republice mozna i prenatalni diagnostika prostfednictvim vysetfenim nativnich
nebo kultivovanych choriovych klkt, pfipadné kultivovanych amniocyti. Nedostupny je
novorozenecky screening MPS IV. (Michalik, Zeman, 2010)

Pti 1é€bé se vyuziva komplexni péce vcetné rehabilitace, symptomatické a socialni
terapie. Pacienti s t¢Zkym zdkalem se podrobuji transplantaci rohovky, ale vysledky jsou

zatim rozporuplné. V nékterych ptipadech jsou nezbytné ortopedické operace patete, kycli
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nebo kolen a neurochirurgické zakroky v oblasti kréni michy. Pacienti s MPS IVA n¢kdy
pottebuji totalni endoprotézu kycelniho nebo kolenniho kloubu. (Kolektiv autorti, 2011)

V Ceské republice se MPS IV vyskytuje v poméru 1: 140 000, v Némecku 1:
265 000. (Kolektiv autorti, 2011)

2.1.5 Mukopolysacharidoza typ VI (MPS VI, syndrom Maroteaux-Lamy)

MPS VI, znama také jako Maroteaux-Lamy syndrom, je jednim ze vzacnych
onemocnéni. Je pojmenovana podle dvou francouzskych Iékait, Dr. Maroteaux a Dr.
Lamyho, ktefi jako prvni popsali onemocnéni v roce 1963. (www.mpssociety.org)

MPS VI je dano poruchou lysozomalniho enzymu N- acetylgalaktosamin- 4-
sulfatazy, ktery je potfebny ke Stépeni dermatansulfatu. Jeho neuplné rozstépené molekuly
se ukladaji a sttadaji v lysozomech bunék a tkanich, zplisobuji poskozeni chrupavek, kosti
a srdecnich chlopni. (Michalik, Zeman, 2010)

Dédicnost MPS VI je autosomalné recesivni, oba rodice jsou tedy zdravi pienaseci.
Vsechny déti rodict prenasect maji 25% riziko, ze zdédi od obou rodi¢d v genu mutaci a
onemocni. V piipadé, ze zdédi pouze od jednoho z rodi¢t neptiznivou mutaci, ztistanou
zdravi a budou pfenaSeCem této nemoci. Zaroven budou mit 25% Sanci, Ze nebudou
pfenaseci a budou zdravi. (Michalik, Zeman, 2010)

., Klinické projevy u pacientii s mukopolysacharidozou VI. typu (MPS VI)
predstavuji kontinualni spektrum od mirnych priznakii az po velmi tézké projevy.
Zavaznost onemocneéni castecné koreluje se zbytkovou aktivitou enzymu. U pacientit s
nizkou aktivitou jde obvykle o tézkou formu omnemocnéni, ktera progreduje jiz od
kojeneckého véku. Mezi nejcastejsi projevy patii makrocefalie, prominujici celo, mirna
svalova hypotonie. Postupné se v dusledku progredujiciho Ilysosomalniho stradani
prohlubuje kraniofacialni dysmorfie, deformity hrudniku, kloubni a organova postizeni —
srdecni, plicni, smyslove, napriklad porucha sluchu, hepatosplenomegalie. U pacientii
trpicich mirnéjsi formou MPS VI, ktera progreduje pomaleji a zbytkova aktivita enzymu je
pFi ni vyssi, se onemocnéni muze projevit az v pribéhu deétstvi ¢i dospivani.* (JeSina,
Zeman, 2011)

Postupné dochazi ke zménam v obliceji. Hlava je pomérné velka vzhledem k vySce

22


http://www.tribune.cz/clanek/25303%3E)
http://www.tribune.cz/clanek/25303%3E)

postavy, oci jsou vystouplé, silné oboci, ztlustelé rty, tvare a usni lalicky, zuby jsou malé,
opozdéné se proiezavaji, Siroké, se slabou sklovinou. Pacienti maji napadn¢ kratky krk,
hrubsi, méné¢ elastickou ktzi, vlasy maji husté, matné a silné. Porucha rtistu postihuje jak
trup, tak koncetiny s konecnou vyskou pacienta u té¢z8i formy MPS VI 105-140 cm. Na
zaklad¢ deformit hrudniku dochédzi ke ztizenému dychdni, duSnosti, snizeni vitalni
kapacity plic a vtefinového vydechového objemu. U MPS VI se vyskytuje spankova
apnoe a recidivujici infekty hornich cest dychacich. V disledku poskozeni nervovych
vlaken ve vnitinim uchu se v pozd¢jsim veéku rozviji i senzoricka nedoslychavost. Nekteti
jedinci maji pupecnikovou a tiiselnou kylu a trpi prijmy. (Kolektiv autora, 2011)

Michalik a Zeman (2010) uvadi, ze MPS VI je multisystémové onemocnéni,
vyzadujici komplexni terapeuticky pfistup a socidlni a symptomatickou terapii. Lécba je
mozna pomoci enzymové substituéni terapie, kdy se jednou tydné poddva enzym
intravenozné. Dulezitd je v€asna diagnostika. Dalsi 1é¢ba obsahuje chirurgické zakroky:
kardiochirurgie (transplantace chlopni), neurochirurgie (operace hydrocefalu), ORL
(kochleédrni implantat), transplantace rohovky, operace karpalniho tunelu, zubni protetika.
Dalsi 1écba mitize byt ve formé antibiotik, dechové a pohybové rehabilitace,
psychologické a edukacni pomoci.

Vyskyt MPS VI je v populaci vzacny- 1:200 000 az 500 000 Zivé narozenych déti.
(Michalik, Zeman, 2010)

2.1.6 Mukopolysacharidéza typ VII (MPS VII, syndrom Sly)

MPS VII je vzacné onemocnéni znamé také jako Sly syndrom. Je pojmenovano
podle Dr. Williama Sly, ktery plvodné popsal toto onemocnéni v roce 1972.
(www.mpssociety.org)

Mukopolysacharidéza VII. typu (MPS VII) zastupuje velmi vzicné
multisystémové onemocnéni, které se vyskytuje ze vSech typtt MPS nejméné. Nasledkem
ruzné rychle progredujiciho lysosomalniho stfddani dochdzi béhem kojeneckého a
batoleciho véku nebo az ve véku predskolnim k poruSe ristu, kraniofacialni dysmorfii,
zakalu rohovky a deformitdm hrudniku. Hybnost velkych kloubi byva casto omezena,

vyskytuji se pupecni a tiiselné kyly. Intelekt mize, ale 1 nemusi byt postizen, Casté
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komplikace ale wvznikaji nasledkem poruchy sluchu nebo zraku. Stradani
glykosaminoglykanti zptusobuje postizeni srdecnich chlopni a rozviji se hypertrofické
kardiomyopatie. Pfi deformité hrudniku je velmi sniZena i vitalni kapacita plic. PostiZzena
je 1 panev a hlavice femurli, Zebra pfipominaji svym tvarem vesla. Obratle jsou
hypoplastické, pfedni strany jejich tél jsou zobcovité zakoncené az do tvaru rybiho
obratle. (JeSina, Zeman, 2011)

MPS VII je extrémné vzacné onemocnéni, jehoz vyskyt v populaci se odhaduje na
méné nez 1:500 000 — 1 000 000. Dédicnost onemocnéni je autosomalné recesivni, coz
znamena, ze oba rodiCe jsou zdravi heterozygoti (pfenaseci). Dit€ onemocni jen v piipadé¢,
ze zdedi soucasné od obou rodict v genu pro MPS VII mutaci (nepiiznivou genetickou
informaci). Onemocnéni nenastane tehdy, kdyz dit€¢ zdédi mutaci jen od jednoho z rodicu.
V tomto ptipadé bude dité zdravy prenase¢ pro MPS VII jako jeho rodice. Pokud dité
nedostane mutaci ani od jednoho z rodic¢l, bude nejen zdravé, ale nebude ani pfenasec.
(Kolektiv autori, 2011)

Lécba byla u c¢asti pacientil vyzkouSena pomoci transplantace hematopoietickych
kmenovych bun¢k uspésné. Genova a enzymova substitucni terapie jsou ve fazi vyzkumu.
Dtlezitda je rehabilitace, psychologickd a socidlni pomoc a Iécba chirurgicka,

kardiologicka a ortopedicka. (Kolektiv autort, 2011)
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3 OSOBNI ASISTENCE

Osobni asistence je komplex sluzeb s cilem pomoci ¢lovéku se zdravotnim
postizenim zvladnout s podporou ty tkony, které by délal sam, kdyby mohl. Je to druh
socidlni sluzby, ktera se poskytuje bez omezeni mista a ¢asu. Ma uzivateli pomoci
zabezpecit jeho zakladni Zivotni potfeby a to jak biologické, tak spolecenské. (Uzlova,
2010)

Osobni asistence je zaméfena na socializaci a resocializaci uzivatele, kdy se osobni
asistent snazi podporovat jeho samostatnost. (Popkova, 2012)

Dle § 39, zékona €. 108/2006 Sb. je osobni asistence vymezena takto:

,,Osobni asistence je terénni sluzba poskytovana osobam, které maji sniZenou
sobéstacnost z duvodu veku, chronickeho onemocneni nebo zdravotniho postizeni, jejichz
situace vyzaduje pomoc jiné fyzické osoby. Sluzba se poskytuje bez casového omezeni, v
prirozeném socidlnim prostredi osob a pri cinnostech, které osoba potiebuje.

Sluzba podle odstavce 1 obsahuje zejména tyto zakladni cinnosti:

a) pomoc pri zvladani béznych ukonii péce o viastni osobu,

b) pomoc pri osobni hygiene,

¢) pomoc pri zajisténi stravy,

d) pomoc pri zajisténi chodu domdcnosti,

e) vychovneé, vzdelavaci a aktivizacni cinnosti,

f) zprostredkovani kontaktu se spolecenskym prostredim,

g) pomoc pri uplatnovani prav, opravnénych zajmu a pri obstaravani osobnich
zaleZitosti. *

Pocatky osobni asistence jsou spjaty s hnutim Independent Living, které se
vytvofilo na kalifornské univerzité¢ v Berkeley. Byla zaloZzena Edem Robertsem a jeho
prateli (studenty s télesnym postizenim). Oznacuji se také jako Rollings Quads- Valici se
kvadrousi podle jejich nejCastéjsi diagnozy kvadruplegie. Jejich motivem je spojit
nezavisly Zivot s osobni asistenci a usilovat tak o nezéavislost a samostatnost kazdého
jedince. Clovék ma tak moznost rozhodovat o svém Zivoté a piejimat za néj
zodpovédnost.

Osobni asistenci mizeme tedy povazovat za kompenzaci Cinnosti, které klienta omezuji

v zivote, a které nemlize vykonavat sdm. Klient ma tak bud’ stadlého asistenta, ktery s nim
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muze dlouhodobé travit Cas, nebo je klient evidovan u agentury, ktera k nému asistenta
posila. (Novosad, 2000)

Kolektiv autord (2010, s. 11) vymezuje hlavnim cilem osobni asistence:
, Zachovani integrity cloveka s postizenim a jeho maximalni zapojeni do Zivota
spolecnosti, véetné adekvatniho zpristupneni moznosti a emancipace a seberealizace,
vzdelani i profesniho uplatnéni. Osobni asistence stavi obcany se zdravotnim postizenim
do pozice aktivniho prijemce, ktery md mozZnost rozhodovat o svém vlastnim Zivoté, o
uspokojovani svych zakladnich Zivotnich potreb, a to biologickych i spolecenskych. Jedna
se o sluzbu, ktera respektuje individualitu, lidskou diistojnost i obcanska prava lidi se
zdravotnim postizenim a umozZnuje jim zit plnohodnotnym zpiisobem Zivota v jejich
prirozeném socialnim prostredi. Osobni asistence resi socialni handicap, jehoz disledkem

je vyclenéni lidi se zdravotnim postiZenim ze Zivota spolecnosti.

3.1 Osobnost osobniho asistenta

Osobni asistent je jak zamé&stnanec poskytovatele socidlnich sluzeb, registrovan pro
poskytovani sluzby osobni asistence, tak fyzicka osoba, kterd poskytuje péci klientovi
v jeho pfirozeném prostiedi dobrovolné nebo za dohodnutou finan¢ni odménu. (Uzlova,
2010)

Osobni asistent muze pusobit i ve Skole, kde spolupracuje i s ucitelem
a prizpasobuje se jejich pozadavkiim a doporuc¢enim danym individudlnim vzdélavacim
planem. Pé¢i o klienta pomaha osobni asistent celé klientové roding. (Uzlova, 2010)

Uzlova (2010) ve své publikaci uvadi, Ze osobnim asistentem se muize stat kazdy
cloveék, ktery se pro tuto praci rozhodl a splni pozadavky klienta nebo poskytovatele
socialni sluzby. Osobnim asistentem muze byt nékdo z rodiny, pratel ¢i kdokoli jiny.
Kritéria pro vybér asistenta zavisi na mife a typu postiZzeni klienta. Pokud je klientem
dospély Clovek, ktery miize asistenta v jeho Cinnosti zaSkolit, fidit ho a sdm ho platit
z ptispévku na péci, nemusi mit asistent odbornou kvalifikaci. V ptipadé, kdy klient neni
schopen urcovat a fidit jeho praci, pro kterou jsou potfebné odborné znalosti a dovednosti,
je nutné, aby asistent ziskal kvalifikaci pro tuto praci. Vzdelavaci kurzy pro osobni
asistenty nabizi v dneSni dobé¢ mnoho organizaci, ale i vzd€lavaci agentury a Skolska
zafizeni.
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Osobni asistent by mél mit dobré komunikacni schopnosti, zralou vyvazenou
osobnost s pozitivnim pristupem k zivotu, mél by byt presvédcen o smyslu této sluzby,
m¢l by védét, pro¢ chce vykondvat pravé tuto praci. M¢l by byt empaticky, trpélivy,
vstficny, laskavy, tolerantni, obétavy a hlavné spolehlivy, odpovédny, kreativni a
dasledny. Prace osobniho asistenta je psychicky i fyzicky velice namahava, proto by mé¢l
byt &lovék v dobré zdravotni kondici. Clovék vykonavajici tuto praci by se mél Fidit
urcitymi etickymi kodexy. (Uzlova, 2010)

Poskytovatel sluzeb by mél umoznit osobnim asistentim v pfipad¢ potieby
souvisejici S vykonem osobni asistence pomoc odbornika. M¢ly by u néj byt k dispozici
literatura, ¢asopisy, video a fono zaznamy z piisluSné oblasti. Mél by spolupracovat se
Skolami a vyzkumnymi pracovisti stejného zaméfeni a pfi fizené osobni asistenci by mél
poskytovatel zajistovat konzultace. (Hrda, 2001)

., Poskytovatel musi umoznit nebo poskytuje osobnim asistentiim supervizi na
zdklade jejich potreb a potreb klientu. Ti maji mozZnost ucastnit se rozhodovani o zpusobu
supervize. Osobni asistenti maji mit podporu ve stresovych situacich, maji mit diky
supervizi nadhled a dalsi zpétnou vazbu, aby mohli hodnotit pokroky. Méli by mit mozZnost
se spolehnout na vedeni pri konkrétnich (i dilcich) ukolech a prileZitost ziskdavat a
vymérnovat si potrebné informace a dadle zkoumat postoje a mezilidské vztahy s klientem a
jeho okolim. Poskytovatel ma osobnim asistentiim zprostiedkovat informace o moznosti
udrzeni fyzické kondice, pomoc pri udrieni psychické kondice a umoznit asistentum

vzdjemnou vymeénu zkusenosti. ““ (Hrda, 2001, s. 12)

3.2 Formy osobni asistence

Podle Novosada (2006) je rozsah poskytovanych sluzeb zavisly na stupni
zdravotniho postizeni a skuteCnych potiebach postizeného. RozliSuje tifi okruhy
potfebnosti a to narazovou celodenni asistenci, pravidelnou asistenci a neptetrZitou
celodenni asistenci. Dale vymezuje osobni asistenci podle zaméfeni na sebeurcujici,
fizenou, vSeobecnou a specialni.

Sebeurcujici osobni asistence je poskytovana klientim, ktefi jsou schopni si své
asistenty zaskolit sami. Klient tedy urci, kdo, kde, kdy a jak se co bude délat. Asistent

pomaha uspokojovat zakladni potieby klienta (hygiena, stravovani, doprovod,
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spoleCenské akce, zajmové Cinnosti. Pozitivni na této formé asistence je, ze klienti i
asistenti mohou posunovat své hranice, uplatnit své schopnosti a dovednosti, organizovat
si Cas, spolupracovat a orientovat se ve spole¢nosti. (Novosad, 2006)

Rizena osobni asistence je poskytovana klientim, ktefi vyzaduji progkolené
klienty. Je potfebna u klientll se smyslovym, psychickym, mentdlnim a kombinovanym
postizenim. Asistent musi byt proskolen v oblastech bezpecnosti prace, ochrany zdravi pti
manipulaci s imobilnimi osobami, v prvni pomoci, komunikaci a praci s kompenza¢nimi
pomuckami. Asistent by se mél orientovat v poradenstvi. (Novosad, 2006)

Vseobecna osobni asistence je Sirokospektralni Cinnost, kterou nelze dopiedu
specifikovat. Tyka se klientova bézného denniho rytmu, obvyklych aktivit nebo
pozadavkl predem neocekavanych. (Novosad, 2006)

Specialni osobni asistence je ucelova, specializovanad na urcitou €innost, kde ma
klient problém a nasledkem toho pottebuje pomoc (vzdélavaci asistence, pracovni
asistence, asistence pro chranéné bydleni, asistence pecujicim, prosocidlni asistence).

(Novosad, 2006)

3.3 Historie osobni asistence

Pojem osobni asistence je ve svété spojen se jménem Eda Robertse, ktery zil
v minulém stoleti v Kalifornii a studoval na univerzit¢ v Berkley. Sam byl télesné
postizeny a zil s dychacim pfistrojem. V Sedesatych letech zaloZil hnuti Independent
Living se svymi spoluzéky s télesnym postizenim, ktefi nechtéli stravit svllj Zivot po
nemocnicich nebo ustavech. Hnuti se rozsifilo do celého svéta spolu se zdsadami
sebeuréujiciho Zivota. Rikali, ze kazdy &lovék ma pravo na sebeuréeni a proto je tfeba
poskytovat lidem takovou podporu, aby mohli toto pravo uplatnit. (Hrda, 2006)

Hrda (2006) ve své publikaci zmitiuje, Ze v Ceské republice za¢ala poskytovat
pravidla podle svych pfedstav a zacali poskytovat osobni asistenci v roce 1991 deseti
klientim POV. Jana Hrd4 byla nejspise prvnim &lovékem, ktery Zil v Ceskoslovensku
s osobni asistenci. Po smrti jeji matky, kterd se o ni starala do roku 1985, zacala

organizovat placenou osobni asistenci pod zaStitou Okresniho Ustavu socialnich sluzeb.
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Zasady, podle kterych se ona a poté v POV osobni asistence fidila, byly totozné s t€mi ve
svete. Pracovnici POV se snazili o rozsifeni osobni asistence do celé republiky a o jeji

uzakonéni. Poté postupné zacal nartistat pocet poskytovatelt.

3.4 Rozdil mezi osobnim asistentem a pecovatelskou sluzbou

Osobni asistence je terénni sluzba, ale pecovatelska sluzba muize byt jak terénni,

tak i ambulantni sluzbou. (Popkova, 2012)

Vitkova (2004) vymezuje zakladni rozdily:
v' Proceduralni:
Pecovatelska sluzba se poskytuje v domacnostech osob a v zatizenich socidlnich sluzeb.
Osobni asistenci je mozné poskytovat v domacim prostiedi nebo tam, kde to klient
vyzaduje a to kdykoli.
v' Provozni:
Pecovatelska sluzba vyzaduje provozovny, Casto je potieba klienta vozit ke sluzbé nebo
naopak sluzbu ke klientovi. Dale je potieba technické a materialni vybaveni.
Osobni asistence neni zavisla na provoznim zazemi, kona se tam, kde je klient.
v" Personalni:
U pecujicich osob se nevyzaduje odborné Skoleni. Pfi osobni asistenci sebeurcujici se
nepozaduje kvalifikace osobnich asistenti, na rozdil od asistence fizené.
Z jiz uvedenych informaci vyplyva, Ze peCovatelska sluzba je naro¢na na technické
a materialni vybaveni a jeji nevyhodou je prostorové a ¢asové omezeni. Proto klienti, ktefi
potfebuji pomoc jiné fyzické osoby o vikendech, svatcich nebo v noci daji ptednost sluzbé
osobni asistence. (Vitkova, 2004)
Pecovatelska sluzba se snazi umoznit uzivateli setrvat v jeho pfirozeném prostredi.
Nepodporuje uzivatele v samostatnosti, ale ma za ukol zachovat potiebnou distojnost ziti.

(Popkova, 2012)
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3.5 Rozdil mezi osobnim asistentem a asistentem pedagoga

,Asistent pedagoga je podle zdkona ¢. 561/2004 sb. pedagogicky pracovnik. Je
zameéstnancem Skoly a piisobi ve tride, v niz je zaclenen Zak se specialnimi vzdélavacimi
potirebami. Na rozdil od osobniho asistenta neni asistent pedagoga , k ruce® pouze
zaclenénému Zakovi, ale je vedle ucitele dalSim pedagogickym pracovnikem, ktery pomaha
zajistovat plynuly chod vyuky, spolupracuje s ucitelem a po domluvé s nim vénuje svou
pozornost podle potieby take ostatnim zZakum ve tride. “ (Uzlova, 2010, s. 43)

Asistent pedagoga musi mit dle zakona ¢. 563/2004 sb. o pedagogickych
pracovnicich odbornou kvalifikaci ziskanou:

e vysokoskolskym vzd€lanim v akreditovaném studijnim programu v oblasti
pedagogickych véd,

e vyS§im odbornym vzdélanim v akreditovaném vzd€lavacim programu vyssi
odborné Skoly v oboru vzdélani zaméfeném na piipravu pedagogickych asistentl
nebo socidlni pedagogiku,

e stfednim vzd€lanim s maturitni zkouSkou ukoncenim vzdélavaciho programu
sttedniho vzdélavani v oboru vzdélani zaméfeném na piipravu pedagogickych
asistentu,

e stiednim vzdélanim s vyucnim listem ukonc¢enim vzdélavaciho programu stiedniho
vzdéelavani a studiem pedagogiky,

e zakladnim vzdélanim a absolvovanim akreditovaného vzdélavaciho programu pro
asistenty pedagoga uskutecniovaného zatfizenim dalSiho vzdélavani pedagogickych
pracovnikd.

Prace asistentii pedagoga se odliSuje podle typu a miry télesného postizeni zaka.
Obcas dochazi ke spolupraci s osobnim asistentem, ktery poméaha Zakovi ptredevSim

s fyzickymi tikony (oblékani, pohyb ve skole atd.). (Cadova a kol., 2012)

3.6 Pracovni napli osobniho asistenta

Népln prace asistenta je individualni v zavislosti na zdravotnim stavu ditéte a jeho

moznostech a potfebach. Doma v rodinném prostiedi pomahd asistent ditéti pii
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sebeobsluznych c¢innostech, pifi hygiené, pfijmu potravy, stimulaci zraku a sluchu, pfi
aktivizacnich ¢innostech, hrach, pomaha ditéti pripravit se na Skolni vyucovani, doprovazi
ho k 1ékafi, na rehabilitaci, do Skoly a zajmovych krouzkt atd. (Uzlova, 2010)

Specificka je asistence ve Skole. Zde asistent spolupracuje jak s rodic¢i ditéte, tak
s uciteli a dalSimi ¢leny tymu, ktefi zabezpecuji integraci zaka. Asistent by se mél sam
aktivné zapojovat do prace tymu. M¢l by se fidit potfebami ditéte a koordinovat svou
¢innost s praci ucitele. Ditéti pomaha zvladat naroky Skolniho prostiedi, orientovat se
v ném a zaclenit se mezi vrstevniky. Ve skole tak poskytuje ditéti pomoc pii sebeobsluze,
osobni hygiené, stravovani, o prestavkach, ve Skolni jideln€, v druzin€, pii pohybu po
budové Skoly i mimo ni. Pomahé také v komunikaci se spoluzdky a personalem Skoly.
Podporuje i rozvoj samostatnosti ditéte. (Uzlova, 2010)

V ptipadé, ze ve Skole neni zajiStén asistent pedagoga, pomaha osobni asistent
ditéti také pii vyuce. Zprostiedkovava mu informace, pomahd s porozuménim uciva a
vypracovavanim zadanych ukoli, fidi se individudlnim vzd€lavacim planem a pracuje

s zékem samostatn¢. Na osobniho asistenta jsou tak kladeny vyssi naroky. (Uzlova, 2010).

3.7 Specifika poskytovani osobni asistence détem a mladistvym se

zdravotnim postiZenim

Osobni asistence pro dité je asistenci fizenou. Jejim zprostfedkovatelem jsou sami
rodi¢e nebo zajisti osobni asistenci prostiednictvim poskytovatele této sluzby. Rodice
musi zvazit celou fadu faktorti, které maji na osobni asistenci vliv, napt. v€k, druh a
stupen zdravotniho postiZeni, aktudlni zdravotni stav nebo misto a ¢as poskytovani sluzby.
Nekdy muaze poskytnout osobni asistenci ¢len rodiny, napt. babicka. (Kolektiv autort,
2010)

Osobni asistence pro déti se zdravotnim postizenim plni v Zivoté ¢loveka celou
fadu funkci, a to aktivizatni, kompenzujici, doprovodni, zprostfedkovatelskou,
vychovnou, pecujici, organiza¢ni, motivacni, odlehcujici atd. (Kolektiv autorti, 2010)

Kromé osobniho vztahu mezi ditétem a asistentem do procesu poskytovani
asistence vstupuji 1 vztahy mezi asistentem a rodi¢i ditéte. Tyto vztahy mohou
predstavovat fadu vzajemnych postojli, a vyznamné tak ovlivnit cely priabéh poskytovani
asistence. Proto je dilezita oteviend komunikace, tolerance, respekt a divéra mezi
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osobnim asistentem a rodi€i, aby sluzba byla kvalitni. Dilezitou roli hraji pocity, nad¢je,
ocekavani a zklamani. Proto je dilezité, aby spolu ob¢ strany komunikovaly, aby
nedochazelo k nedorozuménim a vzniku antipatii. (Kolektiv autori, 2010)

Kvalitni socidlni sluzba znamend zvySeni kvality zivota ditéte se zdravotnim

postizenim, pfispiva k jeho integraci do rodiny a ke zlepSeni jeho postaveni v rodinég,
prevenci krizovych vztahi v roding, zlepSeni funkcnosti rodiny diky odlehceni od velké
psychické i fyzické zatéze a rodice tak mohou realizovat své potieby a zajmy.
S osobni asistenci se také dit¢ 1épe zaclenuje do kolektivu vrstevnikii a miize navstévovat
pfedskolni a Skolni zafizeni, kurzy, z4jmové krouzky a travit tak volny cas se
zdravymi kamarady, kteti se tak seznamuji se zdravotnim postizenim. Osobni asistence je
spoluprace dospélych lidi v zajmu ditéte a jeho rozvoje ve vSech oblastech. Dochazi tak
k utvateni jeho osobnosti prostiednictvim prostiedi a lidi, ktefi ho obklopuji, a jednim
z nich je jeho osobni asistent. (Kolektiv autorii, 2010)

S poskytovanim osobni asistence zaroven vyvstavaji jist€ problémy na obou
stranach. Rodice déti povazuji za negativni stifidani osobnich asistentii, nedostatek financi
na poskytovani sluzby, nedostatek osobnich asistentli muzii nebo omezené moznosti
vybéru asistentii. Osobni asistenty trapi komunikace s rodici, uciteli a ufady a o€ekéavaji

lepsi finan¢ni ohodnoceni své prace. (Kolektiv autort, 2010)
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I1 PRAKTICKA CAST

4 CIL PRACE A VYZKUMNE OTAZKY

Hlavni cil prace

Zjistit, jaké jsou divody k tomu, aby clovék vykondval praci osobniho asistenta u

klienta s letdlnim onemocnénim.
Parcialni cile

Cile kvalitativniho vyzkumu této diplomové prace jsou:
1. Zjistit, jaky maji asistenti vztah s rodinou klienta.
2. Zjistit informovanost respondentli o onemocnéni MPS.

3. Zjistit, jaké jsou pocity respondentil pii praci s klientem s MPS .

Vyzkumné otazky

I. Proc se respondenti dobrovolné ti€astni osobni asistence u klienti s MPS?
II. Jaké jsou vztahy mezi asistenty a rodinou klienta?
II1. Jaké maji respondenti znalosti o0 onemocnéni klienta?

I'V. Jaké maji respondenti pocity pii praci s klientem?
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5 METODY VYZKUMU

5.1 Metoda sbéru dat

Rozhovor je metodou shromazd’ovani dat, ktera spociva v bezprostfedni verbalni
komunikaci vyzkumného pracovnika a respondenta. Jeho vyhodou je navazani osobniho
kontaktu, ktery poskytuje hlubsi proniknuti do postoji respondentti. Sledujeme tak reakce
respondenta na polozené otazky a dle toho usmériujeme dal$i pribéh rozhovoru.
(Chréaska, 2007)

Strukturovany rozhovor je takovy, kde tazatel postupuje podle ptesné ptipravenych
otazek, danych ptesnou formulaci a pofadim. Tazatel pouze cte otazky, nijak je
nekomentuje a zaznamenava odpovédi respondenta. Strukturovany rozhovor se podoba
dotazniku, pfic¢emz zde zdznam udaji provadi tazatel. Vyhodou jsou stejné podminky pro
vSechny respondenty a moznost dobrého statistického zpracovani vysledka. Nevyhodou je

Tento typ rozhovoru je vhodny, pokud ho nelze opakovat a pokud méame

nedostatek Casu se respondentovi vénovat. (Hendl, 2005)

5.2 Metoda analyzy dat

Metoda zakotvené teorie umoziuje, aby se béhem vyzkumu mohlo objevit to, co je
v této oblasti vyznamné, aniz to predem piedvidame. (Miovsky, 2006)

Grounded theory neboli zakotvend teorie oznacuje urCitou strategii vyzkumu
a zpusob analyzy ziskanych dat. Byla vytvofena americkymi sociology Glasserem
a Straussem. Teorie je zakotvena v datech, které vznikly béhem studie. (Hendl, 2005)

Jednou z vyhod pro ziskavani dat je vyuzivani vice metod a moznost upravovat je
podle nasich potieb a predmétu vyzkumu. (Miovsky, 2006)

V prvni fad€ se ur¢i vyznamové jednotky v textu, které predstavuji nositele n¢jake
informace. (Miovsky, 2006) Témito vyznamovymi jednotkami mohou byt podstatna

jména i slovesa. (Hendl, 2005)
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Poté nasleduje samotné kodovani. Prvni je oteviené kddovani, kdy dochazi ke
kategorizaci, kdy vyznamové jednotky se seskupuji do abstraktnéjsiho pojmu, ktery se
nazyva kategorie. (Miovsky, 2006) Poté se vyhledaji vlastnosti téchto kategorii oznacené
pfidavnymi jmény. Vlastnosti mizeme odvodit ze samotnych dat, nebo pochazi od
respondentt ¢i tazatele. (Hendl, 2005)

Po otevieném kodovani prichazi axialni kédovani. Zde se hledaji vazby mezi
urcitymi kategoriemi, ze kterych vznikaji subkategorie. (Miovsky, 2006) Je to slozity
proces o n¢kolika krocich, které jsou vykonavany prosttednictvim porovnavani a kladeni
otazek, je zaméiené¢jSi a je zacilen na objeveni a rozvinuti kategorii. Kazdou kategorii
rozvijime ve smyslu jejich pfi¢innych podminek, které je zpusobuji. (Strauss, Corbin,
1999)

Na konec prichazi selektivni kodovani. Vytvoii se centralni kategorie, ktera je
uvedena do vztahu s ostatnimi kategoriemi. Poté se vytvoii kostra ptibéhu prostiednictvim
kategorii a popisu vztahli mezi nimi. Vysledkem selektivniho kdédovani je zjednodusena

verze puvodniho autentického ptibéhu. (Miovsky, 2006)
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6 CHARAKTERISTIKA UCASTNIKU SETRENI

Autorka si ke svému vyzkumu vybrala Ucastniky z fad osobnich asistenti ze
setkavani klienti onemocnélych mukopolysacharidézou. VétSina osobnich asistentii jsou
studenti specidlni pedagogiky na Univerzit¢ Palackého v Olomouci, ale najdou se
1 dobrovolnici, ktefi jiz dokoncili studium.

Ve vyzkumu jsou zastoupeni asistenti, ktefi na setkavani jezdi jiz nékolik let, ale

1 asistenti, ktefi se zucastnili jen parkrat. Vékova kategorie asistentii se pohybuje mezi 24

az 26 lety.

Asistent Dobrovolnictvi/student | Pocet ucasti Vék
Asistentka J. Ano/ano 9 25
Asistentka Z. Ano/ano 1 24
Asistentka E. Ano/ne 4 24
Asistentka V. Ano/ne 3 24
Asistentka V. Ano/ano 7 25
Asistentka V. Ano/ano 7 24
Asistentka L. Ano/ne 6 24
Asistentka 1. Ano/ano 1 26
Asistentka P. Ano/ano 14 26
Asistentka T. Ano/ne 12 26
Asistentka S. Ano/ne 11 26
Asistent J. Ano/ano 1 24
Asistentka A. Ano/ano 6 24

Tabulka ¢. 1

Popis respondentt
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7 PROCES TVORBY DAT A PRUBEH SETRENI

Prizkum byl provadén v Olomouci od zafi 2012 do ledna 2013 metodou
strukturovaného rozhovoru a vyhodnocen metodou zakotvené teorie. Autorka ziskala data
od tfinacti respondentt.

Kazdy rozhovor byl realizovan v riznou dobu v zéavislosti na ¢asovych moznostech
a ochoté¢ respondenti. Respondenti byli ubezpeceni, ze jejich data nebudou nikde
zvetejnovana.

Pro zaznam rozhovoru pouZila autorka komunikaci ptes internet (chat).
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8 ANALYZA A INTERPRETACE VYZKUMNYCH DAT

8.1 Analyza vyzkumnych dat

Analyza vyzkumnych byla provadéna metodou zakotvené teorie.

Rozhovor s asistentkou J.

Oteviené kédovani

1. kategorie- NAROCNOST- nefikam, Ze to bylo jednoduché, byt od rana do vedera
s hyperaktivnim ditétem, nev€dét nic o nemoci, byt ve stresu

2. kategorie- NEJISTOTA- jak navazat kontakt srodinou, jak se na ,to“ zeptat, jak
vzbudit divéru, to byly otazky, které se mi honily hlavou

3. kategorie- DOBRY POCIT- z prvniho setkani jsem odjizdéla vy&erpana, ale §tastna
s tim, ze se urcit€¢ na MPS vratim

4. kategorie- MPS- cizi slovo, pravdépodobné né€jaka nemoc

5. kategorie- ZAVAZNOST - jedna se vzacné onemocnéni lysozomélniho typu, které se
fadi do poruch metabolismu. Je to dédi¢né podminéné onemocnéni latkové vymeény,
znamena vazny problém

6. kategorie- PROJEVY- zejména u chlapcii, Casté zanéty sttedniho ucha, dychacich cest,
zmény v obliceji, rist se zpomaluje, zvétSuje se jazyk, postupem casu se opozduje také
rec

7. kategorie- SPECIFIKA PECE- pouze se dava na spani plena, ale nic ojedinélého se
nedéje

8. kategorie- CINNOST - jdu s nimi na snidani, domluvim se s maminkou a babi¢kou na
programu, maji ve mé divéru, travim s nim vétSinu ¢asu sama, béhame po hotelu, protoze
je to strasné zabava

9. kategorie- NAROCNOST- netinavnost ditéte

10. kategorie- RELAXACE- nijak, pouze se t€§im, to m¢ nabiji energii

11. kategorie- DUVOD ASISTENCE- ackoli piisobim jako asistent, ktery by si nemél
vytvotit z&dné citové vazby at’ uz v pfipadé rodiny ¢i ditéte, v tomto piipad€ to nelze

udrzovat profesionalni odstup, kdyz mate nékoho radi, tak to nezmeéni ani vase profese
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12. kategorie- SPOLUPRACE- vynikajici

13. kategorie- POCITY - radost, smutek a velka tinava

14. kategorie- ZMENY- volba spie mensich hotelti rodinného typu, rozifena délka
pobytu, programy pro rodiny

15. kategorie- INFORMACE- z letiku na nasténce Ustavu specidlnépedagogickych studii

Axialni kédovani

1. kategorie- NEMOC- mukopolysacharidoza

2. kategorie- VZTAH S RODINOU- spoluprace vynikajici

3. kategorie- BEZMOC- radost, smutek a velka tnava

4. kategorie- POMOC- dobry pocit

5. kategorie- MOTIVACE- z prvniho setkéani jsem odjizdéla vyCerpand, ale §t’astnd s tim,

7e se urcité na MPS vratim

I1. stupen

1. kategorie- VZTAH S RODINOU- spoluprace vynikajici
2. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

3. kategorie- MOTIVACE- urcité se na MPS vratim

Selektivni kodovani

Zakladni kategorii je kategorie motivace, ma na ni vliv kategorie vztah s rodinou
a bezmoc.

Dtivodem, pro¢ respondentka jezdi na setkéni jako asistent je, protoze si klienta
velice oblibila.

Jeji prvni setkéani s rodinou bylo rozpacité, nevédéla jak navazat kontakt s rodinou,
jak vzbudit divéru a jak se ptat na ,,choulostivé® otdzky. Nakonec se ale vSe vyttibilo
a jeji spoluprace s rodinou je vynikajici a je v kontaktu s rodinou i mimo setkani.

Kdyz se vrati ze setkani, citi radost, smutek a velkou tinavu.

Znalosti o onemocnéni ma asistentka velice dobré. Nejnarocnéjsi je pro ni
netnavnost ditéte a celodenni béhani s nim. Jeji zplisob relaxace souvisi se setkanim tim,

vvvvv

a vidéla by vice programu pro rodiny.
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Setkani se icastnila jiz devétkrat a je studentkou doktorského studia.

Rozhovor s asistentkou Z.

Oteviené kédovani

1. kategorie- PRVNI KONTAKT- ked’ze kolegyia, ktora v rodine asistovala so mnou uz
rodinu poznala, bol pre mna prvy kontakt jednoduchsi

2. kategorie- MPS- F. a vikendovy pobyt

3. kategorie- ZNALOST- patri medzi super vzacne ochorenia a v populacii sa vyskytuje
vel'mi sporadicky, viem, Ze je pii nej narusend latkova vymena, ¢im sa v organizme
hromadia odpadné latky a ukladaju sa v Zivotne dblezitych orgadnoch

4. kategorie- SPECIFIKA- postihuje len chlapcov, ich stav sa postupne zhorSuje, zmeny
stavby kostry, hlavne hrudnej c¢asti, chlapci maji vel'mi husté a vyrazné obocie a vlasy
a Siroky nos a pi1 chddzi mézu akoby zakopavat

5. kategorie- ZVLASTNOSTI- potrebuje neustalu starostlivost, celodenne nosi plenky

6. kategorie- CINNOST- ranajky, podla podasia sme potom robily F. program

7. kategorie- NAROCNOST- problémom bola aj vederna tinava a skoré ranné vstavanie

8. kategorie- PODPORA- mne pomohlo, Ze moja kolegyna z asistencie je zaroven moja
dobra kamaratka, takZe sme sa podporovali navzdjom

9. kategorie- DUVOD ASISTENCE- hlavne to, Ze pri §tidiu $pecialnej pedagogiky
nemam takmer Ziadne praktické skisenosti

10. kategorie- RODINA- zhodnotila bysom ju ako dobra

11. kategorie- POCITY PO NAVRATU- povedala by som, Ze¢ som unavena, ale mam
dobry pocit, Ze som spravila nie¢o pre niekoho iného a zaroven aj sama pre seba

12. kategorie- ZMENY- rozhodne hotel, hotel, v ktorom sme boli ubytovani bol velky,
plny l'udi a mala som pocit ako keby sme tam stale niekomu zavadzali

13. kategorie- VEDOMOSTI- myslim, Z¢ by som mohla mat’ aj lepsie znalosti, mam
prehl'ad, ale keby som na asitenciu este $la tak si urcite prestudujem viac

14. kategorie- INFORMACE- Siroky okruh kamaratov so Specidlnej pedagogiky sa jej

zucastnilo vratane mojich dvoch spolubyvajucich, ktoré chodli spolu

Axialni kodovani

1. kategorie- NEMOC- mukopolysacharidoza
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2. kategorie- VZTAH S RODINOU- dobry

3. kategorie- BEZMOC- pomoc, nemoc

4. kategorie- POMOC- z diivodu praktické zkuSenosti

5. kategorie- MOTIVACE- dobry pocit, Zze som spravila nieCo pre niekoho iného

a zaroven aj sama pre seba

I1. stupen

1. kategorie- VZTAH S RODINOU- dobry
2. kategorie- BEZMOC- pomoc, nemoc

3. kategorie- MOTIVACE- dobry pocit

Selektivni kodovani

Zékladni kategorii je kategorie motivace, ma na ni vliv kategorie vztah s rodinou
a bezmoc.

Diivodem, pro¢ respondentka jela na setkani je, protoze chtéla ziskat nové
zkuSenosti v oblasti osobni asistence.

Setkani s rodinou pro ni bylo jednodussi, protoze jeji spoluasistentka jiz rodinu
znala a spolupraci hodnoti jako dobrou, mimo setkani v kontaktu nejsou. Jako moznou
komplikaci bere fakt, Ze je ze Slovenska a rodina na ni nahliZela jinak. Znalosti
z celého dne.

Po navratu ze setkani se citila unavena, ale $t'astnd, Ze nékomu mohla pomoci.

Asistence se ucastnila pouze jednou a je studentkou magisterského studia.

Rozhovor s asistentkou E.

Oteviené kédovani

1. kategorie- PRVNI KONTAKT- pro mne byl velmi piijemny

2. kategorie- MPS- vazné onemocnéni, které mize koncit smrti

3. kategorie- ZNALOSTI- jedna se o poruchu enzymovou, kdy nedochazi ke spravnému
rozkladu urcitych latek v téle a k jejich ukladani v téle, tim poskozovani jednotlivych
organd, existuje nekolik typu, z nichz nékteré jsou smrtelné jiz v brzkém véku

4. kategorie- SPECIFIKA- tento typ se projevuje az v pozd¢j$Sim veéku, rychly nastup,
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ktery vede az k lezaku, poruchy dychani, je potieba Casto zavedeni trachey

5. kategorie- ZVLASTNOSTI- fyzickd naroénost pii piesunech na vozik, do postele,
naucit se odsavat, rozpoznat stav, potifeby

6. kategorie- CINNOST- rano snidang, poté starost o klienta- Gasto prochazka venku,
obéd, péce o klienta, vecete, vecerni hlidani

7. kategorie- NAROCNOST- fyzické a psychicka naro¢nost, zejména psychicka

8. kategorie- ENERGIE- béhem pul roku ji naCerpam a opét se t€sim na setkani s klienty
9. kategorie- DUVOD ASITENCE- pomoc druhym

10. kategorie- SPOLUPRACE- velmi dobra

11. kategorie- POCITY PO NAVRATU- rozporuplné, smutek, strach, bezmoc, ale také
dobry pocit, Ze jsem né¢komu pomohla

12. kategorie- CO ZMENIT- organizaéni uspofadani

13. kategorie- BUDOUCI ZAMESTANANI- ne, je to pro mne velmi psychicky naroéné
14. kategorie- INFORMACE- P.T. a spoluzaci ve Skole

Axialni kédovani

1. kategorie- NEMOC- mukopolysacharid6za

2. kategorie- VZTAH S RODINOU- velmi dobry
3. kategorie- BEZMOC- pomoc, nemoc

4. kategorie- POMOC- dobry pocit

5. kategorie- MOTIVACE- pomoc druhym

I1. stupen

1. kategorie- VZTAH S RODINOU- velmi dobry
2. kategorie- BEZMOC- pomoc, nemoc

3. kategorie- MOTIVACE- pomoc druhym

Selektivni kédovani
Zakladni kategorii je kategorie motivace, ma na ni vliv kategorie vztah s rodinou
a bezmoc.

Diivodem, pro¢ se respondentka ucastni setkéani, je, ze chce pomoci druhym
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a nechce ztratit kontakt s rodinou.

Prvni setkédni s rodinou pro ni bylo velice pfijemné a rodina ji ptijala hezky a vse ji
vysvétlili. Proto je spoluprace mezi ni a rodinou velmi dobrd, v kontaktu mimo setkani
nejsou.

Po navratu ze setkdni ma rozporuplné pocity, smutek, strach, bezmoc, ale také
dobry pocit, Ze nékomu pomohla. Znalosti o onemocnéni ziskala Casem, energii na setkani
cerpa béhem pul roku, co se s klientem nevidi. Na setkanich by zavedla vice spole¢nych
aktivit pro rodiny.

Asistence se ucastnila Ctyfikrat, ale jako o budoucim povolani o ni nepfemysli.

Studium jiz dokoncila.

Rozhovor s asistentkou V.

Otevirené kédovani

1. kategorie- PRVNI KONTAKT- setkani bylo rozpa¢ité, citily jsme (s Dankou), Ze nam
rodice prili§ nedtveéruji a boji se, zda se dokazeme o jejich dceru postarat

2. kategorie- MPS- setkdni rodin déti nemocnych MPS, té¢zké nemoc

3. kategorie- ZNALOSTI- jedna se o vrozené onemocnéni, pii kterém, nasledkem absence
urcitych enzym, dochdzi k hromadéni produkti metabolismu ve tkdnich, ¢imz dochazi ke
zméné tvaru 1 funkce nejriiznéjSich organii

4. kategorie- SPECIFIKA- onemocnéni probiha v rtiznych fazich, nejprve je dité
hyperaktivni, pozd¢ji se stavd naopak velmi klidné, ma obtize pii polykani, coz
v pozdégjsich fazich vede k nutnosti zavést ditéti sondu

5. kategorie- ZVLASTNOSTI- prochodi opravdu cely den, je u n&j obtizné poznat, zda se
sméje i place

6. kategorie- CINNOST- v pribshu dopoledne se s ditdtem prochazime v prostorach
hotelu ¢1 venku, dle pocasi, po obéd¢€ vyraZzime na kratkou prochézku po prostorach hotelu
a po ni ukladame dité€ do kocaru na spani, po spolecné vecerti nasleduje dalsi prochazeni.

7. kategorie- NAROCNOST- celodenni prochézeni s ditdtem v hotelu

8. kategorie- ENERGIE- snazime se byt co nejvice v kontaktu s ostatnimi asistenty

9. kategorie- DUVOD ASISTENCE- je to zajimava zkusenost, setkani upeviiuje vztahy
1 mezi ndmi asistenty, nejveétsi motivaci vSak bylo ptani rodiny, abych k jejich ditéti jela

znovu
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10. kategorie- ZMENY- 1épe bych vybirala hotely

11. kategorie- SPOLUPRACE- vyborn4, rodi¢e jsou velmi komunikativni, vzdy nam vysli
vstic

12. kategorie- POCITY- jsem velmi unavena

13. kategorie- VEDOMOSTI- mé znalosti o MPS jsou nedostate¢né, moc materiali o ni
také neni

15. kategorie- BUDOUCI ZAMESTNANI- bylo by to zajimavé, neni v§ak mym cilem

16. kategorie- INFORMACE- od spoluzacek, které se asistenci jiz vénovaly

Axialni kédovani

1. kategorie- NEMOC- mukopolysacharid6za

2. kategorie- VZTAH S RODINOU- vyborny

3. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

4. kategorie- POMOC- ¢innost

5. kategorie- MOTIVACE- piani rodiny, abych k jejich ditéti jela znovu

I1. stupen

1. kategorie- VZTAH S RODINOU- vyborny
2. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

3. kategorie- MOTIVACE- ptéani rodiny

Selektivni kodovani

Zakladni kategorii je kategorie motivace, ma na ni vliv kategorie vztah s rodinou
a bezmoc.

Diivodem, pro¢ se respondentka asistence UcCastni je ziskat zkuSenosti a pfani
rodiny, aby ditéti asistovala praveé ona.

Prvni setkéani s rodinou bylo ponékud rozpacité, rodice meli nediivéru v asistentky.
Ptesto je nakonec spoluprace vyborna, v kontaktu ale nejsou.

Kdyz se vrati ze setkani, je velmi unavena a rodiCe déti obdivuje. Energii
a podporu ziskavé od ostatnich asistenti. O onemocnéni moc informaci nemad, pry neni

dostatek materiali ke studiu. Co by na setkdnich zménila, jsou mista konani.
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Asistence se ucastnila tiikrat, jako povolani vSak neni jejim cilem. Studium jiz

dokondila.

Rozhovor s asistentkou V.

Oteviené kédovani

1. kategorie- PRVNI KONTAKT- byla jsem trosku na rozpacich, nevédéla jsem, jak se
k rodicim a k ditéti chovat, bala jsem se na cokoli zeptat, ze strachu, ze feknu néco
Spatné, néco netaktniho

2. kategorie- MPS- vybavi se mi v prvni chvili, ze ty déti umiou

3. kategorie- ZNALOSTI- vim, Ze je to vzacné vrozené autozomalné recesivni
onemocnéni, rovnéz vim, Ze jde o onemocnéni letadlni, onemocnéni zptsobuje, ze ditéti
chybi enzym, ktery odstranuje z t€la odpadni latky, dit€¢ se potom postupné témito latkami
otravi

4. kategorie- SPECIFIKA- myslim, Ze typ III se projevuje pomémné pozd€, zacne byt
Silené hyperaktivni, Casto je odeslano k 1€ékafi pravé pro svou hyperaktivitu, dité¢ piestane
mluvit, chodit, nakonec pfestane i polykat potravu a musi mu byt zavedena sonda

5. kategorie- ZVLASTNOSTI- viibec nereaguje (ditd), takZe na nic ztoho, co délam,
nemam Zadnou odezvu

6. kategorie- CINNOST- kdy? je krasné pocasi, jdeme ven, nebo nékam na vylet, pokud je
Skaredé pocasi, musim byt s ditétem na hotelu, protoZe je extrémné hubené a rychle by
prochladlo

7. kategorie- NAROCNOST- nejnaro¢néjsi je pro mé vidét tipadek, ktery je ¢im dal tim
vic ziejmy

8. kategorie- ZPUSOB RELAXACE- uréité od ostatnich asistent

9. kategorie- DUVOD ASISTENCE- pfiznam se, Ze ja ani nevim, kdyZ jsem jela poprvé,
méla jsem obrovskou chut’ pomdhat, chtéla jsem ziskat n&jaké praktické zkusenosti, ted’
jezdim tak néjak automaticky, nedovedu si piedstavit, Ze bych méla jinou rodinu, a ze
bych tfeba nejela a pfitom bych jet mohla

10. kategorie- SPOLUPRACE- spoluprace s rodinou je opravdu vyborna

11. kategorie- POCITY - vZdycky kdyZ se vratim, citim hroznou bezmoc a zéroven litost
12. kategorie- ZMENY - mozn4 bych trochu poupravila papirovani

13. kategorie- CO NOVEHO- myslim, 7¢ by nebylo $patné, kdyby piijel na setkani
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psycholog

14. kategorie- VEDOMOSTI- myslim, Ze se moje znalost v pééi o tyto déti uréité zlepsila,
ale to spise diky praxi, nez diky nactenym knihdm

15. kategorie- BUDOUCI ZAMESTNANI- nene, nepfemyslim

16. kategorie- INFORMACE- od vyucujiciho predmétu ,,Kombinované vady* v hodiné

Axialni kédovani

1. kategorie- NEMOC- mukopolysacharidoza
2. kategorie- VZTAH S RODINOU- vyborny
3. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

4. kategorie- MOTIVACE- chut’ pomahat

I1. stupen

1. kategorie- VZTAH S RODINOU- vyborny
2. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

3. kategorie- MOTIVACE- chut’ poméhat

Selektivni kodovani

Zakladni kategorii je kategorie motivace, ma na ni vliv kategorie vztah s rodinou
a bezmoc.

Diivodem, pro¢ se respondentka Ucastni setkani, je, Ze chce nékomu pomoci
a ziskat potfebné zkuSenosti.

Setkani s rodinou pro ni bylo rozpacité, nevédéla, jak se ma chovat, bala se na
cokoli zeptat, aby nefekla néco, co nema. Jeji spoluprace s rodinou je velmi dobra,
v kontaktu spolu ale nejsou.
bezmoc a litost zaroven. Podporu se snazi ziskdvat od ostatnich asistentii. Znalosti
o mukopolysachariddze mé velmi dobré. Na setkanich by upravila organizacni véci.

Asistence se ucastnila sedmkrat, o budoucim povolani jako osobniho asistenta

nepfemysli. Studuje doktorské studium.
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Rozhovor s asistentkou V.

Oteviené kédovani

1. kategorie- PRVNI KONTAKT- ze své prvni rodiny jsem byla mirné v rozpacich, ale
postupem Casu jsem zjistila, ze maji urcity sviij styl Zivota, se kterym ja jsem v rozporu

2. kategorie- MPS- vzacné onemocnéni

3. kategorie- ZNALOSTI- dédi¢né metabolické onemocnéni, u kterého dochazi k poruse
funkce enzymii

4. kategorie- SPECIFIKA- spise ne (nedovedu vyjadfit)

5. kategorie- ZVLASTNOSTI- pii jidle, manipulaci s predméty, vychazkach

6. kategorie- CINNOST- vétsinou hodné béhdme a musim mit rychlé reakce, abych véas
odstranila nebezpecné predméty z dosahu ditéte

7. kategorie- NAROCNOST- byt na nohach od rana do pozdnich hodin veder a nékdy si
ani nesednout

8. kategorie- ZPUSOB RELAXACE- energii ¢erpame ze spoleénych rozhovorti mezi
sebou s asistenty

9. kategorie- DUVOD ASISTENCE- chci pomoci

10. kategorie- SPOLUPRACE- nékdy velmi naro¢na, hlavné v domluvé a urdité
organizaci dne

11. kategorie- POCITY- tUnava, urc¢itd osobni spokojenost, na druhou stranu smutek
a litost

12. kategorie- ZMENY- moZn4 objasnit, co pfesné je povinnosti a starosti asistenta pro
nékteré rodice

13. kategorie- CO NOVEHO- odbornd prednaska i pro asistenty nebo doporudeni
publikaci o problematice v této oblasti

14. kategorie- VEDOMOSTI- myslim si, Ze by bylo potieba prostudovat vice publikaci
o této problematice, popfipad¢ se zlcCastnit seminaiti na toto téma atd., sama nemam
ptehled o knihdch o MPS

15. kategorie- BUDOUCI ZAMESTNANI- nebranila bych se praci v této oblasti

16. kategorie- INFORMACE- od Mgr. L.P. — napsala ndm na spolecny e-mail nabidku

asistence
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Axialni kédovani

1. kategorie- NEMOC- mukopolysacharidoza

2. kategorie- VZTAH S RODINOU- né¢kdy naro¢nd spoluprace
3. kategorie- BEZMOC- pomoc, nemoc

4. kategorie- MOTIVACE- chci pomoci

I1. stupen

1. kategorie- VZTAH S RODINOU- nékdy narocna spoluprace
2. kategorie- BEZMOC- pomoc, nemoc

3. kategorie- MOTIVACE- chci pomoci

Selektivni kodovani

Zakladni kategorii je kategorie motivace, ma na ni vliv kategorie vztah s rodinou
a bezmoc.

Respondentka jezdi na setkdni, protoze chce poméhat.

Setkani s prvni rodinou bylo rozpacité, druhd rodina byla velice mila. Spoluprace
je n¢kdy vSak naro¢nd pii organizaci dne. S rodinou je asistentka vétSinou v kontaktu
1 mimo setkani.

Kdyz se vrati ze setkani, je unavena, citi smutek a litost, na druhou stranu osobni
spokojenost a dobry pocit, ze pomohla druhym. Energii ¢erpd z kontaktu s ostatnimi
asistenty. Znalosti o0 onemocnéni ma nedostacujici.

Asistence se ucastnila sedmkrat a praci jako osobni asistentky by se nebranila.

Studuje magisterské studium.

Rozhovor s asistentkou L.

Oteviené kédovani

1. kategorie- PRVNI KONTAKT- z prvniho setkani jsem byla nad$ena a védéla jsem, Ze
pokud to bude mozné, budu jezdit dal

2. kategorie- MPS- vybavi se mi vSechny déti s touto nemoci a jejich rodiny, které jsem
zatim poznala

3. kategorie- ZNALOSTI- jedna se o dédicné onemocnéni, o poruchy metabolismu

mukopolysacharida
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4. kategorie- SPECIFIKA- pomoc pfi ovladani voziku, pomoc pti osobni hygien¢, krmeni
ptes sondu, pomoc na toaleté

5. kategorie- ZVLASTNOSTI- chlapec byl neustile v pohybu, nachodili jsme nékolik
kilometri denné

6. kategorie- CINNOST- s divkou jsme podnikaly rtizné vylety na kratké vzdalenosti,
7. kategorie- NAROCNOST- vyrovnat na kazdém setkani s vypravénim maminky mé
klientky, co se stalo v prubéhu téch mésicl, co jsme se nevidély a také cCas, je tézké se
loucit s rodinou, s kterou jsem navazala velmi blizky vztah, s védomim, ze pfist€¢ uz se
shledat nemusime

8. kategorie- ZPUSOB RELAXACE- Ze se téchto setkani u¢astnim, shledavam se zase
s klienty a jejich rodinami

9. kategorie- DUVOD ASISTENCE- prvnich par setkani jsem to brala jako vybornou
zkuSenost, praxi, ale ted’ uz je pro mé motivaci hlavné shledani se s "moji" rodinou

10. kategorie- SPOLUPRACE- spoluprace a rodina byla bez problémt

11. kategorie- POCITY- na jednu stranu mam velkou radost ze shledani s rodinami, na
druhou stranu jsem ale velmi smutna a psychicky unavena

12. kategorie- ZMENY- kdyby to bylo mozné, tak bych jezdila klidné i 4x do roka

13. kategorie- CO NOVEHO- mné& osobné nic na setkanich nechybi

14. kategorie- VEDOMOSTI- ne az tak z knih, jak z praxe a zkuSenosti pii pééi o klienty
15. kategorie- BUDOUCI ZAMESTNANI- zatim jsem o tom nepfemyslela

16. kategorie- INFORMACE- dostala jsem nabidku v prvnim ro¢niku na VS od pani P.

Axialni kédovani

1. kategorie- NEMOC- mukopolysacharidoza

2. kategorie- VZTAH S RODINOU- bez problému

3. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

4. kategorie- POMOC- specifika

5. kategorie- MOTIVACE- shledani s ,,moji* rodinou

I1. stupen
1. kategorie- VZTAH S RODINOU- bez problémut

49



2. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc
3. kategorie- MOTIVACE- shledani s ,,moji“ rodinou

Selektivni kédovani

Zakladni kategorii je kategorie motivace, ma na ni vliv kategorie vztah s rodinou
a bezmoc.

Respondentka se ti¢astni setkéani, aby ziskala zkuSenosti a setkala se opét se ,,svoji*
rodinou.

Z prvniho setkani byla respondentka velice nadSend, tudiZz spoluprace s rodinou
byla bez problémi. S rodinou je v kontaktu 1 mimo setkani.

Po navratu ze setkani ma radost se shledani s rodinami, na druhou stranu je smutna
a psychicky unavena. Je pro ni narocné shledani s maminkou klientky a zpracovani
informaci, které se staly béhem putl roku. Znalosti o0 onemocnéni mé dobré, ziskala je péci
o klienty.

Asistence se ucastnila Sestkrat, o tomto povolani na stalo ale neuvazovala. Studium

jiz dokoncila.

Rozhovor s asistentkou I.

Oteviené kédovani

1. kategorie- PRVNI KONTAKT- byla jsem trosku v $oku, maminka na mé chrlila
spoustu informaci, ale v§echno se dalo vstrebat

2. kategorie- MPS- metabolické dédi¢né onemocnéni

3. kategorie- ZNALOSTI- metabolické onemocnéni, dédi¢né, vzacné, s velmi Spatnou
prognozou, zpocatku nemoc nemusi byt ani zjisténa

4. kategorie- SPECIFIKA- gonozomaln¢ dédi¢né onemocnéni a vaze se na chromozom X
5. kategorie- ZVLASTNOSTI- neustaly dohled, krmeni a pfivazovani rukou a nohou pii
jidle

6. kategorie- CINNOST- s ko¢arem jsme dojeli do parku, kde jsme se s ditétem
prochazeli, béhali

7. kategorie- NAROCNOST- je to narazové 15 hodinova prace denné, byla jsem na dité
sama

8. kategorie- ZPUSOB RELAXACE- v noci spankem a pies den, e ¢lovék prohodi par

50



slov s ostatnimi lidmi

9. kategorie- DUVOD ASISTENCE- myslim si, Ze je to uZite¢nd véc a rada nékomu
pomohu, alesponi na chvilku, kdyZ je to mozné

10. kategorie- SPOLUPRACE- spoluprace byla vyborna

11. kategorie- POCITY - velmi smiSené a smutné

12. kategorie- ZMENY- prozatim asi nic

13. kategorie- VEDOMOSTI- nemam

14. kategorie- BUDOUCI ZAMESTNANI- ne

15. kategorie- INFORMACE- ze Skoly a od kamaradky

Axialni kédovani

1. kategorie- NEMOC- mukopolysacharid6za

2. kategorie- VZTAH S RODINOU- vyborny

3. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

4. kategorie- MOTIVACE- rada nékomu pomohu

I1. stupen

1. kategorie- VZTAH S RODINOU- vyborny

2. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

3. kategorie- MOTIVACE- rada nékomu pomohu

Selektivni kodovani

Zakladni kategorii je kategorie motivace, ma na ni vliv kategorie vztah s rodinou
a bezmoc.

Ucast na asistenci zdiivodnila tak, Ze je to uZite¢na véc a rada nékomu pomize,
kdyZ je to mozné.

Setkani s rodinou bylo nejdiive narocné na vstfebani informaci, ale celkova
spolupréce je vyborna. V kontaktu mimo setkéni nejsou.

Pocity po navratu ma velmi smiSené a smutné. Znalosti ma zatim nedostatecné.
Jejim zplisobem Cerpani energie je spanek a kontakt s ostatnimi asistenty.
Asistence se UcCastnila poprvé a o trvalém zaméstnani jako osobni asistent neptemysli. Je

studentkou magisterského studia.
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Rozhovor s asistentkou T.

Oteviené kdédovani

1. kategorie- PRVNI KONTAKT- dobry, horsi spoluprace se zdravym sourozencem,
celkovy dojem z prvniho setkani dobry

2. kategorie- MPS- D. a D. (jména klienti)

3. kategorie- ZNALOSTI- vzacné onemocnéni, pti¢inou je chybéjici enzym

4. kategorie- SPECIFIKA- jiné zdravotni komplikace-deformace hrudniku a patete,
dychani, kognitivni schopnosti v norm¢ nebo pasmo lehké mentalni retardace

5. kategorie- ZVLASTNOSTI- musim podcitat s tim, Ze travim ¢as a mluvim s prakticky
dospélym clovekem

6. kategorie- CINNOST- vylety, koupani, hry, filmy, povidani

7. kategorie- NAROCNOST- zvladnout velmi akéni a nabity program

8. kategorie- ZPUSOB RELAXACE- setkani mam jako dovolenou

9. kategorie- DUVOD ASISTENCE- stala rodina

10. kategorie- SPOLUPRACE- velmi dobra

11. kategorie- POCITY - spokojenost

12. kategorie- ZMENY- organiza¢ni véci

13. kategorie- CO NOVEHO- nevim

14. kategorie- VEDOMOSTI- ano

15. kategorie- BUDOUCI ZAMESTNANI- ne

16. kategorie- INFORMACE- od doc. M.

Axialni kédovani

1. kategorie- NEMOC- mukopolysacharidoza

2. kategorie- VZTAH S RODINOU- velmi dobry
3. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

4. kategorie- MOTIVACE- stala rodina

I1. stupen
1. kategorie- VZTAH S RODINOU- velmi dobry
2. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc
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3. kategorie- MOTIVACE- stala rodina

Selektivni kédovani

Zakladni kategorii je kategorie motivace, ma na ni vliv kategorie vztah s rodinou
a bezmoc.

Respondentka se asistence ucastni kvuli stdlé rodin€, se kterou je v kontaktu
1 mimo setkani a spoluprace s ni je velmi dobrd, i1 kdyz spolupréace s klientem nebyla ze
zacatku jednoducha.

Kdyz se vrati ze setkani, je spokojend. Znalosti ma za ty roky dostate¢né, zménila
by nékteré organizacni véci. Je pro ni naro¢né zvladnout velmi akéni a nabity program.

Asistence se ucastnila dvanactkrat, jako osobni asistent ale pracovat do budoucna

nechce. Druhym rokem pracuje.

Rozhovor s asistentkou P.

Oteviené kédovani

1. kategorie- PRVNI KONTAKT- setkani nebylo nikterak vielé

2. kategorie- MPS- neuvéfitelny obdiv rodi¢tim, hrdost na to, jak nesou tento osud,
nespravedlnost svéta

3. kategorie- ZNALOSTI- domnivdm se, ze toho vim uz hodné, jak po strance lékatské,
tak socialni

4. kategorie- SPECIFIKA- onemocnéni, které suZuje predevSim télesnou stranku,
specifikem je pravé ta mentélni troven, déti si uvédomuji své odliSnosti

5. kategorie- ZVLASTNOSTI- dovednost manipulovat s vozikem, nebat se piekazek,
vymyslet aktivni program plny zazitki

6. kategorie- CINNOST- spole&né pii snidani planujeme program na cely den, vétSinou
jdeme do bazénu, vylety, koukdme na filmy, hrajeme spolecenské hry, jezdime nakupovat.
7. kategorie- NAROCNOST- vydrzet fyzicky nabity program

8. kategorie- ZPUSOB RELAXACE- jsme dvé asistentky, za ty roky uz se zname a je
jednodussi sdilet problémy ve dvou, samotna rodina je velkou podporou a mnohdy
1 kolektiv ostatnich asistentt je opora v tézkych chvilich

9. kategorie- DUVOD ASISTENCE- ma to smysl

10. kategorie- SPOLUPRACE- bez problémi
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11. kategorie- POCITY- tunava, pocity nespravedlnosti, zarovein spokojenost a touha
zmenit sveét a vymazat nemoc MPS z povrchu zemského

12. kategorie- ZMENY- odmény asistentiim, vét§i pozornost pro zdravé sourozence, vice
dni odpocinku pro rodice

13. kategorie- VEDOMOSTI- za tu dobu myslim, Ze ano

14. kategorie- BUDOUCI ZAMESTNANI- ano

15. kategorie- INFORMACE- doc. J. M. adr. J. V.

Axialni kédovani

1. kategorie- NEMOC- mukopolysacharid6za

2. kategorie- VZTAH S RODINOU- bez problémut
3. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

4. kategorie- MOTIVACE- ma to smysl

I1. stupen

1. kategorie- VZTAH S RODINOU- bez problému
2. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

3. kategorie- MOTIVACE- m4 to smysl

Selektivni kodovani

Zakladni kategorii je kategorie motivace, méd na ni vliv kategorie vztah s rodinou
a bezmoc.

Respondentka se asistence ucastni, protoZe to ma smysl, ma potiebu byt uzitecna.

I pfes to, Ze prvni setkani s rodinou nebylo moc piivétive, je spoluprace mezi nimi
vyborna a jsou spolu v kontaktu témét kazdy tyden.

Kdyz se vrati ze setkani, je unavena a zaroven spokojend, chce zménit svét a MPS
zn¢j vymazat. Energii Cerpd zrodiny klienta a od ostatnich asistentll. Znalosti
o onemocnéni ma velice dobré. Nejnarocngjsi je pro ni vydrzet fyzicky nabity program.
Na setkéani by vice pozornosti vénovala zdravym sourozenctim a rodicim by doptala vice
dni odpocinku.

Asistence se ucastnila jiz ¢trnactkrat a ptremysli o tomto zaméstnani i v budoucnu.

Je studentkou doktorského studia.
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Rozhovor s asistentkou S.

Oteviené kédovani

1. kategorie- PRVNI KONTAKT- prvni kontakt byl pro mé& piijemny, s rodinou jsem si
velice rozuméla

2. kategorie- MPS- spoustu veselych zazitkl ze setkani, spoustu ismévu a spoustu slz

3. kategorie- ZNALOSTI- je fazena mezi vzacna onemocnéni, jedna se o enzymatické
onemocnéni, ve vetsing pripadi zatim nevylécitelné

4. kategorie- SPECIFIKA- rodiny maji doma cCasto ,holobyty” a dit€¢ neni mozné na
vtefinu spustit z o¢i, déti nemaji pud sebezachovy, se v§im hazi, v§echno shazuji apod.,
postihuje jak mentalni, tak fyzickou stranku ¢lovéka

5. kategorie- ZVLASTNOSTI- velké fyzické i psychické vy&erpani pedujici osoby

6. kategorie- CINNOST- nastup kolem 6 hodiny réno, béhani, snidan¢, béhani, obéd,
behani, vecete, béhani, spani

7. kategorie- NAROCNOST- neustale mluvit na dité, které vam stejné neodpovida
a n¢kdy i nereaguje

8. kategorie- ZPUSOB RELAXACE- &erpam sama ze sebe a z Gsmévi lidi, ktefi mi
davaji energii

9. kategorie- DUVOD ASISTENCE- vim, Ze to bylo potifeba a ,,svoji* rodinu, u které
jsem byla asistentkou, mdm moc rada, a taky proto, Ze jsem se se spoustou lidi
skamaradila, takZe jsem se na né t&Sila

10. kategorie- SPOLUPRACE- vyborna

11. kategorie- POCITY- je mi smutno

12. kategorie- ZMENY- nic mé nenapada

13. kategorie- VEDOMOSTI- domnivam se, Ze mam dostate¢né znalosti a kompetence
k péci o dité s typem dvé

14. kategorie- BUDOUCT ZAMESTNANI- ne

15. kategorie- INFORMACE- od doc. M.

Axialni kédovani

1. kategorie- NEMOC- mukopolysacharidoza
2. kategorie- VZTAH S RODINOU- vyborny
3. kategorie- BEZMOC- pomoc, nemoc
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4. kategorie- MOTIVACE- vim, ze to bylo potieba

I1. stupen

1. kategorie- VZTAH S RODINOU- vyborny

2. kategorie- BEZMOC- pomoc, nemoc

3. kategorie- MOTIVACE- vim, Ze to bylo potieba

Selektivni kédovani

Zékladni kategorii je kategorie motivace, méa na ni vliv kategorie vztah s rodinou
a bezmoc.

Respondentka se asistence ucastnila, protoze je to potfeba a rodinu méla rada.

S rodinou si velmi rozuméla uz od prvniho setkani, proto spoluprace mezi nimi
byla vyborna. V kontaktu jsou dodnes, 1 kdyz jeji klient jiz zemfiel.

KdyzZ se ze sekani vratila, byvalo ji smutno. Naro¢né pro ni bylo mluvit na dité
a védet, Ze ji nerozumi. Energii Cerpala z ostatnich lidi. Znalosti o mukopolysacharidéze
ma velice dobré.

Asistence se ucastnila jedenactkrat, ale v budoucnu jako asistent pracovat nechce.

Studium jiz dokoncila.

Rozhovor s asistentem J.

Oteviené kédovani

1. kategorie- PRVNI KONTAKT- prvni dojmy byly rozporuplné

2. kategorie- MPS- vazné onemocnéni koncici smrti

3. kategorie- ZNALOSTI- jedna se o poruchu enzymovou, kdy nedochazi ke spravnému
rozkladu urcitych latek v téle a k jejich ukladdani v téle, tim poSkozovani jednotlivych
organt, existuje n€kolik typl, z nichZ nékteré jsou smrtelné jiz v brzkém véku

4. kategorie- SPECIFIKA- bohuzel

5. kategorie- ZVLASTNOSTI- naugit se rozpoznavat potieby ditéte

6. kategorie- CINNOST- u snidané setkani s klientem, pomoc pii jidle, dopoledni aktivita-
tv, hracky, obéd (pomoc pii jidle), odpoledni aktivity (prochdzka, bazén, setkéani
s ostatnimi rodinami), vecefe, vecerni hlidani

7. kategorie- NAROCNOST- zejména psychicka naro¢nost
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8. kategorie- ZPUSOB RELAXACE- b&znym zpisobem

9. kategorie- DUVOD ASISTENCE- pomoc druhym

10. kategorie- SPOLUPRACE- §patna

11. kategorie- POCITY - beznadé&j, dobry pocit z pomoci

12. kategorie- ZMENY- vice spoleénych aktivit s rodinami

13. kategorie- VEDOMOSTI- nedostatek informaci pfi prvnim setkéani
14. kategorie- BUDOUCI ZAMESTNANI- ne

15. kategorie- INFORMACE- od P. T., spoluzaci VS

Axialni kédovani

1. kategorie- NEMOC- mukoplysacharidoza
2. kategorie- VZTAH S RODINOU- $patny
3. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

4. kategorie- MOTIVACE- pomoc druhym

I1. stupen

1. kategorie- VZTAH S RODINOU- $patny
2. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

3. kategorie- MOTIVACE- pomoc druhym

Selektivni kédovani

Zakladni kategorii je kategorie motivace, ma na ni vliv kategorie vztah s rodinou

a bezmoc.

Respondent se tcastnil asistence, aby pomohl nékomu jinému.

Jeho prvni kontakt s rodinou nebyl moc dobry a celkové spoluprace byla Spatna,

1 proto v kontaktu nejsou a myslim si, Ze 1 tohoto divodu respondent na dalsi asistenci

nejel.

Kdyz se vratil ze setkani, mél pocity beznadéje, ale mel dobry pocit z pomoci. Jeho

znalosti 0 nemoci jsou nedostatecné. Zavedl by vice spole¢nych aktivit rodin.

Asistence se Ucastnil jednou, nepfemysli o budoucim povolani osobniho asistenta.

Je studentem doktorského studia.
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Rozhovor s asistentkou A.

Oteviené kédovani

1. kategorie- PRVNI KONTAKT- bylo to velmi piijemné a uz tehdy jsem védéla, Ze si
budeme s rodic¢i 1 klientem velmi rozumét

2. kategorie- MPS- prvni, co m¢ napadne, je titulek — snad z webovych stranek MPS — ,to
zl¢ a dlouh¢ slovo*

3. kategorie- ZNALOSTI- vzacné dédicné metabolické onemocnéni, porucha latkové
vymeény

4. kategorie- SPECIFIKA- charakteristicky vzhled: vyklenuté velké biicho, Sir$i noc,
mohutny jazyk, husté vlasy i obo¢i, kardiovaskularni problémy, Casté zanéty dychacich
cest

5. kategorie- ZVLASTNOSTI- P. je uzkostny a velmi zavisly na rodi¢ich

6. kategorie- CINNOST- na snidani naplanujeme, co se bude dit pies den, poté mame s P.
vlastni program, po ob&d¢ P. spi, poté P. vyzvednu a madme spolecny samostatny program
7. kategorie- NAROCNOST- to, Ze vidim, jak se stav P. postupem &asu zhorsuje.

8. kategorie- ZPUSOB RELAXACE- podporou jsou mi mé kamaradky, které se mnou na
setkani jezdi také jako asistentky

9. kategorie- DUVOD ASISTENCE- uzasna rodina, védomi, ze jsem P. prvni asistentka,
kterou kdy mél a vim, ze kdybych nejela, tak by na setkani jet nechtél

10. kategorie- SPOLUPRACE- skvél4, GiZasnd, nemam Zadné vyhrady

11. kategorie- POCITY- smutek, bezmocnost, uvédomeéni si, ze stav klientl, ktefi jsou
nemocni MPS, nikdy nebude lepsi

12. kategorie- ZMENY- nic bych neménila

13. kategorie- CO NOVEHO- mozna bych vice zapracovala na programu pro rodice,
mozna bych vyuzila 1 expresivnich terapii — muzikoterapie, arteterapie — kde by mohli
rodice relaxovat

14. kategorie- VEDOMOSTI- domnivam se, Ze znalosti 0 onemocnéni mam dostateéné,
zkusSenosti stale nabirdm a kompetentni jsem vzhledem ke svému vzdélani také

15. kategorie- BUDOUCI ZAMESTNANI- nad touto moZnosti jsem nepfemyslela, ale
urcCité by to mohla byt zajimava prace, které bych se rozhodn¢ nebranila

16. kategorie- INFORMACE- od p. doktorky P.
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Axialni kédovani

1. kategorie- NEMOC- mukopolysacharidoza
2. kategorie- VZTAH S RODINOU- skvély
3. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

4. kategorie- MOTIVACE- Gizasna rodina

I1. stupen

1. kategorie- VZTAH S RODINOU- skvély
2. kategorie- BEZMOC- nemoc, pomoc

3. kategorie- MOTIVACE- uzasna rodina

Selektivni kodovani

Zékladni kategorii je kategorie motivace, ma na ni vliv kategorie vztah s rodinou
a bezmoc.

Diivodem, pro¢ se respondentka ucastni asistence, je skvéld rodina a kontakt
s ostatnimi asistenty.

Jeji prvni setkdni srodinou bylo velice pfijemné a naslednd spoluprice bez
problémti. Je s klientem v kontaktu 1 mimo setkani.

Po navratu citi pocity smutku, bezmoci a védomi, Ze se stav jejiho klienta nezlepsi.
Energii Cerpé od ostatnich asistentek. Znalosti o mukopolysacharid6ze ma jiz mnoho. Na
setkani by zlepsila program pro rodice.

Asistence se Ucastnila jiz Sestkrat, praci osobniho asistenta by se nebrénila. Je

studentkou magisterského studia.

8.2 Interpretace vyzkumnych dat

V této ¢asti autorka odpovi na vyzkumné otazky dle potfadi uvedeného v kapitole 4.
Na prvni otazku, pro¢ se respondenti dobrovolné ucastni asistence u klienti s MPS,
odpovédéli respondenti tim, Ze cht€ji pomoci rodindm, byt s nimi v kontaktu kvili
dobrym vztahtim, chtéji ziskat zkuSenosti v oblasti osobni asistence, k ¢emuz maji pii

studiu malo pftileZitosti, nebo proto, Ze chtéji zlistat v kontaktu s ostatnimi asistenty, ktefi
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jsou pro n¢ na setkanich dulezitou podporou.

Druha otazka, jaké jsou vztahy mezi asistenty a rodinou klienta, souvisi a navazuje
na otazku predeslou. Respondenti uvadi, Ze jejich vztah s rodinou je velmi dobry a praveé
kviili tomu se také setkani ucastni. N&kteti rodice se s asistenty szili natolik, Ze se setkani
pii neucasti jejich pravidelného asistenta nechtéji ucastnit, protoze se boji nepfijeti nového
asistenta jejich ditétem. Z diivodu velmi dobrych vzajemnych vztahti jsou osobni asistenti
Casto v kontaktu s rodinou i mimo setkavani.

Treti vyzkumna otazka byla zaméfena na to, jaké maji respondenti znalosti
o onemocnéni klienta, tedy o mukopolysacharidoze. Respondenti byli schopni popsat
problematiku mukopolysacharid6zy a zminili nékteré znaky onemocnéni. V dusledku toho
zminovali fakt, jak je pro n€ obtizné, sledovat postupem ¢asu zhorsujici se stav klienta.

Ctvrtad vyzkumna otdzka byla zaméfena pocity respondentii pii praci s klientem.
Respondenti uvadi smutek, unavu, radost z pomoci, beznad¢j, nespravedlnost, strach,

bezmoc, litost, ale 1 spokojenost z toho, Ze mohli rodin€ pomoci.
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9 ZAVER PRAKTICKE CASTI

vvvvvv

vyzkumného Setieni.

Autorce se podafilo zjistit, ze vSichni respondenti, ktefi se ucastni setkavani
onemocnélych mukopolysacharidézou, tam jezdi proto, aby mohli nékomu pomoci.
Dalsim cinitelem, ktery by autorka oznacila za stézejni, je dilezity dobry vztah s rodinou
klienta. V okamziku, kdyby tato ¢ast nefungovala, uvazuje autorka nad tim, ze by to m¢lo
dopad na dalsi ucasti. V naSem pripadé ale z divodu kladné spoluprace obou stran tyto
dopady nehrozi a naopak mnozi respondenti jsou s rodinami v kontaktu 1 mimo setkani.
K dal§im divodim asistence u klientd s MPS patii ziskani novych zkuSenosti v této
pracovni oblasti. Béhem studia se respondenti dostanou na mnoho praxi ve Skolach
a Skolskych zafizenich, ale ¢innost osobniho asistenta si mize zazit jen malokdo.

Respondenti se pomérn¢ zdatn€é orientuji v problematice onemocnéni
mukopolysacharidozy, 1 pfes to, Ze literatura k tomuto tématu neni pfili§ dostupna.
Autorka tuto skutecnost pifisuzuje tomu, Ze prace, kterou délaji, respondenty opravdu
zajima a chtéji mit co nejvice informaci o danych typech MPS.

Respondenti ve vyzkumném Setfeni by uptfednostnili jind mista kondni setkavani.
Hotely, kde se setkavani uskutecnuji, mnohdy nenabizeji takové moznosti vyuziti pro vice
zajmovych cinnosti s klienty a jejich rodinami a z toho divodu nemohou potom vybirat
program pro klienty, jaky by chtéli. Z toho plyne také u respondenti uvadéna fyzicka
a psychicka naro¢nost pobytu. Nékteii klienti jsou zavisli na celodennim pohybu a ten
kdyZz se mize uskutecnit pouze po vymezenych trasach hotelu pii Spatném pocasi Ci
nevyhovujicim okoli hotelu, je to pro obé strany velmi naro¢né.

Smutek, unavu, radost z pomoci, beznad¢j, nespravedlnost, strach, bezmoc, litost,
ale 1 spokojenost, takové pocity zazivaji asistenti po navratu ze setkani. Proto je pro n¢
dalezité néjakym zplisobem relaxovat. To se dé&je prostfednictvim vzdjemného kontaktu
s ostatnimi asistenty, kdy si mohou sd¢lit své dojmy a vymeénit si zkuSenosti a poznatky
z asistence u klienta. Po celodenni péci o klienta musi nasledovat a fyzicky odpocinek,

aby mohl byt asistent pfipraven na dalsi naro¢ny den.
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ZAVER

V diplomové praci se autorka snazila o zmapovani problematiky onemocnéni
mukopolysacharidézy a osobni asistence. V prvni kapitole se vénovala obecn¢ télesnému
postizeni, kterym mukopolysacharidéza bezesporu je, v druhé kapitole se zabyvala
samotnym onemocnénim a popisem jeho typu, tfeti kapitola se zabyvala problematikou
osobni asistence.

V praktické casti se autorka zaméfila prostiednictvim strukturovaného rozhovoru
na téma osobni asistence u klientll s letdlnim onemocnénim a vyhodnotila rozhovory
prostiednictvim metody zakotvené teorie. Autorka zjisStovala diivody asistence u klient
s letdlnim onemocnénim, jejich vztahy s rodinou, u které asistenci vykondvali, jaké maji
pocity v souvislosti s timto onemocnénim, znalosti o onemocnéni, co je pro n¢é
nejnarocnéjsi, nebo jestli se chtéji osobni asistenci vénovat i v budoucnosti.

Z vysledku Setfeni vyplynulo, ze hlavnim divodem, pro¢ se asistenti setkani
ucastni, je pomoc druhému a ziskani zkuSenosti v praci osobniho asistenta. Respondenti
byli studenti ¢i absolventi studia oboru specialni pedagogiky na Univerzité Palackého
v Olomouci ve v€kovém rozmezi 24-28 let. K ucasti na vyzkumu vSichni pfistupovali
profesionalné.

Prace na této diplomové praci autorku velmi obohatila. Sama se osobni asistence
ucastnila a mohla tak srovnat svlij pohled s ostatnimi asistenty.

V Zivoté Clovek nevi, co mu osud pfichystd a timto onemocnénim muiZe trpét
zrovna jeho dité. Rodi¢iim pak patii velky obdiv za jejich trpélivost a péci. Proto je osobni
asistence dillezita sluzba, na kterou se mohou rodi¢e v obtiznych situacich spolehnout,

s asistentem si utvofi vztah a mohou si vzajemn¢ diivétrovat.

62



POUZITA LITERATURA

AMBROZOVA, H. Podminky podpory a price s dospélymi se ziskanym télesnym
postizenim. Olomouc: 2010. Bakalarska prace. Univerzita Palackého v Olomouci. Fakulta
pedagogicka.  Ustav  specialndpedagogickych  studii. Vedouci prace Petra
JURKOVICOVA.

CADOVA, E. A KOL. Metodika price asistenta pedagoga s Zikem s télesnym postizenim.
Olomouc: Univerzita Palackého, 2012. 100 s. ISBN neuvedeno.

HENDL, J. Kvalitativni vyzkum. Zdkladni metody a aplikace. 1.vyd. Praha: Portal, 2005.
408 s. ISBN 80-7367-040-2.

CHRASKA, M. Metody pedagogického vyzkumu: Zdklady kvantitativniho vyzkumu. 1.
vyd. Praha: Grada, 2007. 265 s. ISBN 978-80-247-1369-4.

KOLEKTIV AUTORU. Ucebni texty pro ucastniky vzdélavaciho kurzu ,, Rodic¢ a dité/zdk
se vzacnym onemocnénim. Olomouc: Spole¢nost pro mukopolysacharidozu, 2011. 110 s.

ISBN neuvedeno.

KOLEKTIV AUTORU. Metodika poskytovini osobni asistence détem a mladistvym se
zdravotnim postizenim. Liberec: Centrum pro zdravotné postizené Libereckého kraje,

2010. 87 s. ISBN neuvedeno.

KOLEKTIV AUTORU. Metodika pro posuzovani specidlnich vzdélavacich potieb u déti
a zakii se vzacnymi onemocnénimi. Olomouc: Spolecnost pro mukopolysacharidozu, 2011.

120 s. ISBN neuvedeno.

MICHALIK, J., ZEMAN, J. A KOL. Mukopolysacharidoza. 1.vyd. Olomouc:
Spole¢nost pro mukopolysacharidozu, 2010. 110 s. ISBN 978-80-86417-11-0.

MIOVSKY, M. Kvalitativni pristup a metody v psychologickém vyzkumu. 1.vyd. Praha:
Grada, 2006. 332 s. ISBN 80-247-1362-4.

63



NOVOSAD, L. Vychodiska a principy realizace sluzeb osobni asistence v CR: Uvedeni
do problematiky. 1 vyd. Liberec: Technicka univerzita v Liberci, 2006. 34 s. ISBN 80-
7372-050-7.

NOVOSAD, L. Zaklady specialniho poradenstvi. 2.vyd. Praha: Portal, 2006. 159 s. ISBN
80-7367-174-3.

POPKOVA, M. Vyhranénost osobni asistence a moznosti jeji zdmény s jinou socidlni
sluzbou. Olomouc: 2012. Bakalatska prace. Univerzita Palackého v Olomouci. Fakulta
pedagogicka.  Ustav  specialnépedagogickych  studii. Vedouci prace Petra
JURKOVICOVA.

STRAUSS, A., CORBINOVA, J. Zdklady kvalitativniho vyzkumu: postupy a techniky
metody zakotvené teorie. 1.vyd. Boskovice: Albert, 1999. 196 s. ISBN 80-85834-60-X.

UZLOVA, 1. Asistence lidem s postizenim a znevyhodnénim. 1. vyd. Praha: Portal, 2010.
135 s. ISBN 978-80-7367-764-0.

VITKOVA, M. Integrativni specidini pedagogika. Integrace §kolni a socidlni. 2.vyd.
Brno: Paido, 2004. 463 s. ISBN 80-7315-071-9.

Internetové dokumenty

ASOCIACE PRO OSOBNI ASISTENTY: Ve znéni zdkona 108/2006 Sh. [online]. [cit.
2013-02-23]. Dostupné z: http://www.apoa.cz/

HRDA, J. Osobni asistence, poradenstvi a zprostiedkovani. Praha: APZP. [online]. [cit.
2013-02-23]. Dostupné z: <http://www.apzp.cz/

64



HRDA, J. Osobni asistence, piirucka postupii a rad pro osobni asistenty. [online]. [cit.
2013-02-23]. Dostupné z: <http://www.pecujici.cz/

JESINA, P., ZEMAN, J. MEDICAL TRIBUNE CZ &gt; Mukopolysacharidézy [online].
[cit. 2013-01-31]. Dostupné z: http://www.tribune.cz/

MPS | | MPS Society [online]. [cit. 2013-02-08]. Dostupné z: <http://

www.mpssociety.org/

MPS 11 | MPS Society [online]. [cit. 2013-02-08]. Dostupné z: <http://

www.mpssociety.org/

MPS 111 | MPS Society [online]. [cit. 2013-02-09]. Dostupné z: <http://

www.mpssociety.org/

MPS 1V | MPS Society [online]. [cit. 2013-02-15]. Dostupné z: <http://

www.mpssociety.org/

MPS VI | MPS Society [online]. [cit. 2013-02-17]. Dostupné z: <http://

www.mpssociety.org/

MPS VII | MPS Society [online]. [cit. 2013-02-17]. Dostupné z: <http://

www.mpssociety.org/

SPOLECNOST PRO MUKOPOLYSACHARIDOZU [online]. [cit. 2013-01-31].

Dostupné z: http://www.mukopoly.cz/

VZACNA ONEMOCNENI - Informace o onemocnénich [online]. [cit. 2013-01-30].

Dostupné z: http://vzacna-onemocneni.cz/

65


http://www.tribune.cz/clanek/25303
http://www.mpssociety.org/mps/mps-i/
http://www.mpssociety.org/mps/mps-ii/
http://www.mukopoly.cz/index.html
http://vzacna-onemocneni.cz/informace-o-onemocneni/vzacna-onemocneni/

Legislativni dokumenty

Zakon ¢. 561/2004 Sb. o ptedskolnim, zakladnim, stfednim, vy$§im odborném a jiném

vzdélavani (Skolsky zakon)

Zékon €. 563/2004 Sb. o pedagogickych pracovnicich

Zakon ¢. 108/2006 Sb. o socialnich sluzbach

66



SEZNAM PRILOH

Priloha €. 1 Otazky pro rozhovor s asistenty
Piiloha ¢. 2 Rozhovor s asistentkou J.
Priloha ¢. 3 Rozhovor s asistentkou Z.
Piiloha ¢. 4 Rozhovor s asistentkou E.
Piiloha ¢. 5 Rozhovor s asistentkou V.
Piiloha ¢. 6 Rozhovor s asistentkou V.
Priloha €. 7 Rozhovor s asistentkou V.
Piiloha ¢. 8 Rozhovor s asistentkou L.
Priloha ¢. 9 Rozhovor s asistentkou 1.
Piiloha ¢. 10 Rozhovor s asistentkou T.
Piiloha €. 11 Rozhovor s asistentkou P.
Piiloha &. 12 Rozhovor s asistentkou S.
Priloha ¢. 13 Rozhovor s asistentem J.

Priloha ¢. 14 Rozhovor s asistentkou A.

67



Priloha ¢. 1
Otazky pro rozhovor s asistenty

Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?
Co se Vam vybavi pfi slové mukopolysacharidoza?

Co vSe vite 0 MPS?

Dit¢, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?

Dovedete vyjadrit, n¢jaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?
Jaké jsou zvlastnosti pii asistenci o dané dite?

Jak Vypadé Veié béin}'l den na setkénﬁ

vewvr

WooNoar~WNE

Jakym zplisobem Cerpate energii a podporu na setkani?

10 Jaka je Vase motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?

11. Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?

12. Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?

13. Kdyz se vratite ze setkani, jaké jsou VaSe pocity — umite je néjak specifikovat?

14. Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?

15. Napada Vs, co by se jesté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?

16. Domnivate se, Ze mate jako asistent dostatecné znalosti a kompetence k péci o dité
s MPS? Znalost materialii, knith o MPS.

17. Pfemyslite 1 o budoucim zaméstnéani v oblasti vzacnych onemocnéni?

18. Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS?

19. Kolikrat jste uz ucastnil/a?

20. Kolik je Vam let?

21. Roc¢nik studia



Priloha ¢. 2
Rozhovor s asistentkou J.

H: Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?

J: Prvni setkéani bylo necekané, ale zaroven hodné narocné. Kdyz jsem odjizd€la, jela jsem
na setkani s tim, Ze budu mit kluka kolem 15 let. Avsak jak uz to byva, obCas nam zivot
nachysté prekvapeni.

Na misto setkdni dojela nova rodina a nebyl k ni asistent, a vzhledem k pottebnosti, bylo
vhodnéj$i umistit asistenta k malému ditéti nez k dospélejSimu a prozatim jesté
samostatnému klukovi. A tak jsem byla umisténa k tfiletému chlapeckovi. IThned jsem si
jej oblibila, potfad svitil jako slunicko, avSak naro¢nost ze zpracovani této nemoci, jez
bezesporu plsobila na vSechny asistenty kolem, ktefi zde byli poprvé, se po dvou dnech
podepsala na mém vycerpani. Zvladla jsem cely pobyt, ale netfikdm, ze to bylo
jednoduché. Byt od rana do vecera s hyperaktivnim ditétem, nevédét nic o nemoci, byt ve
stresu vecer, kdy spalo a bylo nemocné, kdyz se jakoby ,,dusilo®, ale pfitom to byl bézny
jev, nic o tom neveédet, protoze se srodinou neznate, tudiz se vam hned neotevie,
pfizndvam, bylo toho na m¢ dost.

Postizeni jako takové z pohledu specialniho pedagoga mi nedéla problém na racionalni
zpracovani, ale spiSe, jak navézat kontakt s rodinou, jak se na ,to* zeptat, jak vzbudit
davéru, to byly otazky, které se mi honily hlavou. Zbyte¢né, vSe piislo samo. I pro
samotnou rodinu to byl velky Sok, vzhledem k tomu, Ze diagnézu se dozveédéli necelého
pul roku pied piijezdem na setkani a stejn¢ jako oni, i ja jsem se poprvé setkala s tak
velkou skupinou déti s riznymi typy tohoto onemocnéni a jeho stadii. Nevédéla jsem nic,
stejné jako oni, pouze to, co bylo pfistupno na strankdch a ¢emu laik nerozumél a
zaCinajici studujici specialni pedagog o nic méné. Kazdopadné postupem let si ¢lovek
zjistil spoustu informaci, procetl, vyslechl riizné osudy lidi, byl soucasti mnoha ztrat déti,
jez jsme méli radi. Zivot jde viak dal a ja jsem rada, Ze je tady to mé ,slunicko®, které
muzu vidéet alespon tak, jak mi Cas

a moznosti dovoli, alesponi pies telefonni kontakt, ¢i Skype je mizu vidét. Z prvniho
setkani jsem odjizdéla vyCerpand ale $t’astna s tim, Ze se urcité¢ na MPS vratim,

I kdyby si to rodina rozmyslela. Nejvic potésujici bylo to, Ze si mé natolik ,,maly* oblibil,
ze jen kviili mné jezdi rodina na setkani.

H: Co se Vam vybavi pri slové mukopolysacharidéza?
J: Cizi slovo neznamého ptvodu, pravdépodobné néjaka nemoc.

H:Co vse vite 0o MPS?

J: Jedna se o vzdcné onemocnéni lysozomadlniho typu, které tfadime do poruch
metabolismu. Je to dédi¢né¢ podminéné onemocnéni latkové vymény, a jako takové
Znamena vazny problém. Toto onemocnéni zpiisobuje absenci nckterého ze Zzivotné
dalezitych enzymii, a tim dochazi k naruSeni stupné latkové vymény pfiirozené
probihajicich promén jednotlivych metabolisml. Tim dochazi k hromadéni produkti,
které nemohou byt odbouravany a ani odstranény a to ma za nasledek jejich usazovani
v zivotn¢ dulezitych organech jako jsou mozek, srdce, jatra, slezina. Tyto organy pak
postupné ztraci svou funkci a vyvolavaji ptiznaky této nemoci. Mame né¢kolik typt, které
se lisi vznikem, pribé¢hem. Byly pojmenovany dle potadi, jak byla objevena nebo dle



jmen jednotlivych Iékart, ktefi tento typ nemoci objevily. Dilezité je zdlraznit
progresivitu tohoto onemocnéni, které se projevuje v somatickych

1 funk¢nich zménéch organismu. Onemocnéni piedstavuje velkou zatéz nejen pro
pacienta, ale 1 pro celou jeho rodinu. O MPS by se toho dalo napsat hodné¢, avsak toto je to
nejdilezité)si, kdyz cheete ptiblizit nékomu, o jakou nemoc se vlastné jedna.

H: Dité, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?
J: 2.

H: Dovedete vyjadrit, néjaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?

J: Vétsinou se toto onemocnéni tohoto typu vyskytuje zejména u chlapct, u divek je
vzacné (bylo popsano méné nez 10ptipadi u dévcat). Tento typ neni rozpoznatelny ihned
po narozeni ditéte. Teprve postupem Casu se objevuji nespecifické ptiznaky- Casté zanéty
sttedniho ucha, dychacich cest aj. Tento typ mize mit leh¢i a t€z§i formu.

U téz8i formy se objevuji ptiznaky diive, jiz na konci kojeneckého veéku- zmény v
obliceji, rust se zpomaluje, zvétSuje se jazyk, postupem Casu se opozduje také iec.
Vzhledem k plizivému postupu nemoci se neodhali v¢as, protoZze tyto priznaky, pokud
nejsou vylozené vzhledového charakteru, jsou pfisuzovany rliznym nemocen, nebo pouze
opozdénému vyvoji, ani lékafi v brzkém véku déti, pokud nemaji tuto problematiku
nastudovanu podrobné, neodhali, Ze se jedna o tuto nemoc.

Typickd je postava s mirnym piedklonem trupu a dopiedu vystupujici bficho, krk
zkraceny, hrudnik ¢asto soudkovitého typu. Casté jsou hrudni kyfozy az vyskyt hrbu.
Ruce maji drobné a prsty jsou zkracené, nelze je narovnat (,,medvédi tlapka®). Obvod
hlavy byva vétsi, oboci je vyrazné a husté. Kotfen nosu vpadly, ryt ztlustélé. Celkovy zjev
tzv. hrubé rysy obliceje. Jazyk je zvEtSeny, Castd kazivost zubil.

Nedokazu vSak objektivné posoudit do jaké miry se dana specifika vyskytuji u jinych
typl, mozna jsou pouze u tohoto Castéjsi, nevylucuje to kazdopadné fakt, ze se nemohou
vyskytnou i u jin¢ho typu.

H: Jaké jsou zvlastnosti pri asistenci o dané dité?

J: Z hlediska asistence bych fekla zadné, alespoii ja je nevnimam jako zvlastnost, pouze se
dava na spani plena, jinak si na WC vold, obCas na posledni chvili, i to se podafilo, Ze
jsme to uz nestihli, ale nic ojedinélého se nedéje.

H: Jak vypada Vas béZny den na setkani?

J: Réno v 7-7.15 vyzvednu chlapecka (vstavam vétSinou o 1-1,5 hodiny diiv, avSak
maminka m¢ nechdva vyspat). Jdu s nim na snidani, tam si vybere na co ma chut, pocka u
stolu, pokud neni stil v dohledu, nesmim jej nechat bez dozoru, nebot’” je schopen vysypat
cukr, sil apod. neZ napustim ,,mlicko* s cornfleky, Nesquikem, to ma nejradéji a k tomu
jesté zvlast ,,mlicko”, ptipadné¢ né&jakou buchtu ,butu®. Pak se domluvim s maminkou a
babickou na programu, zda ony n¢kam jedou apod., nebo co bych ja s chlapeckem chtéla
délat. Vzhledem k tomu, Ze jiz jezdim nékolikery rok, maji ve m¢ divéru a vétsinu Casu,
pokud nejedeme na spole¢ny vylet, travim s nim vétSinu ¢asu sama, nebot’ rodice si maji
na setkani zejména odpocinout. Nékdy jdeme na bazén, tam jsme v priméru hodinku,
dame si vifivku, pak si hrajeme, kolem poledne az jedné byva obéd, po obéd¢ jde vzdy
spinkat, zalezi na mn¢, jestli u mé na pokoji, kde jsme vzdy s asistenty, nebo v jeho
pokoji, v praméru spi 1-1,5hod. Kdyz je p€kné, chodime odpoledne ven, vétSinou na
hiiste, vzdy je nékde néjaké. Ma rad pisek a skluzavky, prolézacky. Tam travime pomérné



dost ¢asu. K dispozici mam i kocar, pokud jsme ve velkém mésté, jezdime po mésté€, a pak
mame volno v néjakém parku, vétSinou vSak pobyvame v mensSich méstech, kde kocar
nevyuzivdme a hodné se prochdzime a hrajeme si. Po navratu vétSinou malujeme, nebo
jdeme na bazén, nebo se divame na pohadku, nebo skladame puzzle, nebo jen béhame po
hotelu, protoze je to strasna zabava, a taky chodime po raznych pokojich k jinym détem
na navstévy®© Pak je vecefe kolem 18.00-19.00. Po vecefi uz se jdeme jen osprchovat, a
pak do postele. VétSinou sledujeme Ordinaci v rizové zahrad¢, ¢i jiny serial, na ktery se
s babickou diva. Pokud je hodn€ unaveny, usina rychle, pokud ne, vydrzi i do 23.00 byt
vzhiiru a prevalovat se a vymyslet. VeCer ma vétSinou hlad, zizen, pak musi chodit Curat
apod. Babicka vétsinou od 21.00 se vraci na pokoj, pokud je s maminkou pry¢, pokud ne,
od té 20.00 hod. je jiz na pokoji a vétsinou si chlapecka ptebira do ,,své péce®, avsak pak
klabosime stejné do ptlnoci, a poté jdu vycerpana spat a opét druhy den obdobny plan.

H: Co je pro Vas pfri asistenci nejnaro¢né;jsi?
J: Neunavnost ditéte.

H: Jakym zptasobem Cerpate energii a podporu na setkani?
J: Nijak, pouze se t€sim a to mé nabiji energii.

H: Jaka je VaSe motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?

J: Mam rada chlapecka J., kdyby bydlel blize, navstévovala bych jej pravidelné. To dité je
neuvéetitelné, vtipné a vSemi zboznované. Je to prost¢ moje slunicko. Ackoli ptisobim jako
asistent, ktery by si nemél vytvofit zadné citové vazby at uz v ptipad¢ rodiny ¢i ditéte,
VvV tomto piipad¢ to nelze udrzovat profesionalni odstup, kdyz mate n€koho radi, tak to
nezméni ani vase profese.

H: Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?
J: Vynikajici.

H: Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?

J: Ano.

H: KdyzZ se vratite ze setkani, jaké jsou VaSe pocity — umite je néjak specifikovat?
J: Radost, smutek a velka unava.

H: Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?

J: Volba spise mensich hotelti rodinné¢ho typu, kde se rodiny mohou schazet. Dale
rozsifend délka pobytu napt. na 6-7dni, kdy by se konaly pfednasky, ale zaroven by byly
nabidnuty dalSi zajimavé programy pro rodiny. Nové ptichozi rodiny vibec nejsou
v kontaktu stémi ,,déle” jezdicimi. Nemaji v tom kratkém casovém intervalu se ani
seznamit se vSemi. Jeden vecCerni program neni dostateCny na seznadmeni se se vSemi.

H: Napada Vas, co by se jeSté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?

J: Realizace spiSe v prostiedi ptirody, kde si déti mohou bezpecné hrat v blizkosti hotelu,
hiisté apod. a zaroven jim nehrozi nebezpeci ze silnicniho provozu (viz hotel VSemina,
idealni; Hrotovice).



H: Domnivate se, Ze mate jako asistent dostate¢né znalosti a kompetence Kk péci o dité
s MPS? Znalost materiali, knih o MPS.

J: Ano.

H: Premyslite i 0 budoucim zaméstnani v oblasti vzacnych onemocnéni?

J: Ano.

H: Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS?

J: Z letaku na nasténce Ustavu specialnépedagogickych studii.
H: Kolikrat jste uz uc¢astnil/a?

J: 9x

H: Kolik je Vam let?

J: 25
H: Ro¢nik studia

J: 1. ro¢nik doktorsky

H: Dékuji za rozhovor.
Ptiloha ¢&. 3

Rozhovor s asistentkou Z.

H: Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?

Z: Na stretnuti MPS som bola tento rok po prvy krat a dost som sa ho bala, kedze
s nie¢im takym som nemala ziadnu skusenost’. Ked’ze kolegyna, ktora v rodine asistovala
so mnou uZz rodinu poznala, bol pre mna prvy kontakt jednoduchsi. Myslim, ze Filip, jeho
sestra i otec ma prijali celkom prirodzene i ked” musim priznat, Ze som mala pocit, ze
maju trochu problém s tym, Ze rozpravam po slovensky.

H: Co se Vam vybavi p¥i slové mukopolysacharidosa?
Z: Popravde sa mi vybavi Filip a vikendovy pobyt s nim a jeho rodinou v Prahe.

H: Co vSe vite 0 MPS?

Z: Pocula som o mukopolysacharidéze uz predtym, nikdy som vSak neskumala, aky druh
choroby to je, kym som sama nesla na asistenciu. Mukopolysacharidéza patri medzi super
vzacne ochorenia a v populdcii sa vyskytuje vel'mi sporadicky. Viem, Ze je pii nej
naruSena latkovd vymena, ¢im sa v organizme hromadia odpadné latky a ukladaji sa
v zivotne dolezitych organoch. Mukopolysachariddza je dedi¢ne podmienena a existuje jej
viacero typov, pre ktoré st typické urcité spolo¢né znaky

H: Dité, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?
Z: MPS 11

H: Dovedete vyjadrit, néjaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?
Z: Viem, ze postihuje len chlapcov, u ktorych po narodeni nemusi byt ochorenie vobec
patrné, ale ich stav sa postupne zhorSuje. Vela chrarakteristych znakov je potom



vidite'nych 1 navonok. Napriklad zmeny stavby kostry, hlavne hrudej Casti. Chlapci maju
vel'mi husté a vyrazné obocie a vlasy a Siroky nos a pti chddzi moézu akoby zakopavat'.

H: Jaké jsou zvlastnosti pri asistenci o dané dité?

Z: Filipov stav sa postupne zhorSuje, takze potrebuje neustilu staroslivost’. Celodenne
nosi plienky, je potrebné ho prebalovat’. Urcité druhy potravin ako suSienku, kolac, alebo
rozok zje sam, ale v situaciach, kedy je nevyhnutné pouzitie priboru potrebuje asistenciu.
Vyhodou je, ze pekne a sam chodi, takze vymysliet’ mu program nebolo tak naro¢né, ako
u deti, ktoré uz chodit’ nevladzu. Na obsah hovoreného vel'mi nereaguje, ale zistila som,
ze vel'mi citlivo reaguje na zmeny hlasu, ¢o sme s kolegynou vyuzili. Na druhej strane ma
vel'ka zal'ubu v behu, takze sme ho nemohli spustit’ ani na nachvilku z oci, lebo by nam
hned’ zmizol.

H: Jak vypada Vas béZny den na setkani?

Z: Hned’ rano sme si Filipa vyzdvihli a §li sme na ranajky, pomohli sme mu s jedlom,
potom sme sa najedli my. Podl'a pocasia sme potom robili Filipovi program. Bud’ sme sa
hrali v hoteli, alebo sme $li von. Vac¢s§inou sme chodili vd¢sia skupinka asistentov a deti.
Na obed sme sa vracali, opit’ sme Filipovi pomohli s jedlom. Po obede nespaval a mal
viac energie ako my dve dohromady takze bol stale culy a celé poobedie sme sa prehrali.
Snazili sme sa ho ¢o najviac unavit' aby nebudil otca a sestru v noci. Chodili sme na
prechadzky po Prahe alebo na velké detské ihrisko v blizkosti hotelu. Po veceri sme sa
eSte hrali, Filip ve'mi rad behal po hoteli na svojej plastovej motorke. Otcovi sme ho
doviedli spravidla okolo 22.00.

H: Co je pro Vas pfri asistenci nejnaro¢né;jsi?

Z: KedzZe som bola na asistencii po prvy krat, narocny pre mna bol len samotny fakt, Ze sa
nieCoho takého zicCastnim. Problémom bola aj vecernd inava a skoré ranné vstavanie.
Samotna asistencia v rodine vSak bola bezproblémova

H: Jakym zpiisobem Cerpate energii a podporu na setkani?

Z: Mne pomohlo, Ze moja kolegyna z asistencie je zdrovenl moja dobra kamaratka, takze
sme sa podporovali navzijom. Vecer sme si Sli vzdy aspoil na hodinu sadut do
reStauracie, aby sme nachvilku ,,vypli®.

H: Jaka je VaSe motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?
Z: Hlavne to, ze pri Stadiu Specialnej pedagogiky nemam takmer ziadne praktické
skusenosti. Videla som to ako skvela prileZitost’ nejaké ziskat'.

H: Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?

Z: Zhodnotila by som ju jako dobru. S otcom sa d4 dohodnut’ a dohody dodrzuje. Trochu
horsie to bolo so sestrou. Obcas sme mali pocit, zZe sa nas za kazd cenu snazi pristihnat
jako nieco pokazime a ich otec sa nds nahneva. Do konca pobytu sa ale jej postoj zmenil a
ked sme sa lucili, dokonca pre nas vyrobila darcek. Myslim, ze nakoniec si nds aj ona
obl'tibila a Ze pochopila, Ze sme sa snazili aby si celd ich rodina uzila vikend.

H: Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?

Z: Nie.

H: KdyZ se vratite ze setkani, jaké jsou VaSe pocity — umite je néjak specifikovat?



Z: Povedala by som, Ze som unavend, ale mam dobry pocit, Ze som spravila nieCo pre
niekoho iného a zaroven aj sama pre seba.

H: Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?

Z: Ja rozhodne hotel. Hotel, v ktorom sme boli ubytovani bol vel’ky, plny I'udi a mala som
pocit ako keby sme tam stale niekomu zavadzali- ostatnym host’om i personalu.

H: Napada Vas, co by se jeSté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?
Z: Po jednom stretnuti je tazké pre mna nieCo navrhovat.

H: Domnivate se, Ze mate jako asistent dostatecné znalosti a kompetence k péci o dité
s MPS? Znalost materiali, knih o MPS.

Z: Snazila som sa si o0 mukopolysachariddze pozbierat’ par informécii. Na asistenciu som
Sla vlastne na poslednu chvil'u taZze to bolo dost’ za pochodu. Myslim, Ze by som mohla
mat’ aj lepSie znalosti. Mam prehl’ad, ale keby som na asitenciu eSte Sla tak si urCite
prestudujem viac.

H: Premyslite i 0 budoucim zaméstnani v oblasti vzacnych onemocnéni?
Z: Po jednej skusenosti je to tazké povedat’.

H: Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS?

Z: Siroky okruh kamaratov so $pecidlnej pedagogiky sa jej zGcastnilo vratane mojich
dvoch spolubyvajucich, ktoré chodli spolu. Ked’ze jedna z nich sa nemohla ztc¢astnit’, sla
som vlastne miesto nej.

H: Kolikrat jste uz ucastnil/a?
Z: Lenraz.
H: Kolik je Vam let?

Z:24
H: Ro¢nik studia

Z: 1. Nadvizujuci

H: Dékuji za rozhovor.



Priloha ¢. 4
Rozhovor s asistentkou E.

H: Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?
E: Prvni kontakt s rodinou pro mne byl velmi pfijemny, maminka je velkda osobnost a
skvéla zena, ktera mne velmi hezky pfijala, v§e mi vysvétlila a vénovala se mi.

H: Co se Vam vybavi p¥i slové mukopolysacharidéza?
E: Vazné onemocnéni, které muze skoncit smrti.

H: Co vSe vite 0 MPS?

E: Jedna se o poruchu enzymovou, kdy nedochazi ke spravnému rozkladu urcitych latek v
téle a k jejich ukladani v tcle, tim poSkozovani jednotlivych organti, existuje nekolik typt,
z nichZ nekteré jsou smrtelné jiz v brzkém véku.

H: Dité, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?
E: Nejsem si jista, nevim.

H: Dovedete vyjadrit, néjaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?
E: Tento typ se projevuje az v pozd¢jsSim veéku, rychly nastup, ktery vede az k lezaku,
poruchy dychani, je potieba Casto zavedeni trachey.

H: Jaké jsou zvlastnosti pri asistenci o dané dité?
E: Fyzicka naro¢nost pfi presunech na vozik, do postele, naucit se odsavat, rozpoznat stav,
potieby.

H: Jak vypada Vas béZny den na setkani?

E: Rano snidané, poté starost o klienta — Casto prochazka venku, poptipadé na pokoji,
Cteni, sledovani tv. Obéd, péCe o klienta — prochazka, odpocinek, ptedani rodi¢im do
vecere. Vecere, veCerni hlidani.

H: Co je pro Vas pri asistenci nejnaro¢néjsi?

E: Fyzicka a psychickd naroc¢nost, zejména psychicka naro¢nost.

H: Jakym zpiisobem Cerpate energii a podporu na setkani?

E: Béhem ptl roku ji nacerpdm a opét se téSim na setkani s klienty, chei védét, co je
nového.

H: Jaka je VaSe motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?
E: Pomoc druhym a také neztratit kontakt s klientem.

H: Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?
E: Velmi dobra.

H: Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?
E: Mimo setkani ne.

H: KdyZ se vratite ze setkani, jaké jsou VaSe pocity — umite je néjak specifikovat?
E: Rozporuplné, smutek, strach, bezmoc, ale také dobry pocit, zZe jsem n€komu pomohla.



H: Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?
E: Organiza¢ni uspotfddani — rodiny si stézuji, ze jiz neni tolik spole¢nych aktivit jako
drive.

H: Napada Vas, co by se jeSté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?
E: Ne.

H: Domnivate se, Ze mate jako asistent dostate¢né znalosti a kompetence k péci o dité
s MPS? Znalost materiali, knih o MPS.

E: Kdyz jsem jela poprvé na setkani, neméla jsem zadné znalosti, teprve casem jsem se k
témto materidlim dostala a vice se v problematice zorientovala.

H: Premyslite i 0 budoucim zaméstnani v oblasti vzacnych onemocnéni?
E: Ne, je to pro mne velmi psychicky narocné.

H: Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS?
E: P. T., spoluZaci na VS.

H: Kolikrat jste uz acastnil/a?
E: 4x

H: Kolik je Vam let?
E: 24

H: Roc¢nik studia
E: Uz nestuduju.
H: Dékuji.



Priloha ¢. 5
Rozhovor s asistentkou V.

H: Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?

V: Setkani bylo rozpacité, citily jsme (s Dankou), ze nam rodice piili§ nediveétuji a boji
se, zda se dokazeme o jejich dceru postarat. Presto byli rodi¢e mili, pratelsti a dali nam
najevo, ze nam se vsim vyjdou vstfic.

H: Co se Vam vybavi pri slové mukopolysacharidéza?
V: Setkani rodin déti nemocnych MPS, Anetka (svéfené dit¢), tézka nemoc.

H: Co vSe vite 0 MPS?

V: Jedna se o vrozené¢ onemocnéni, pii kterém, nédsledkem absence urcitych enzymd,
dochazi k hromadéni produkti metabolismu ve tkanich, ¢imz dochéazi ke zméné tvaru 1
funkce nejrizngjSich organl.. Existuje nékolik typi mukopolysachariddzy, které se
oznacuji fimskymi Cisly I — VII a vétSinou se projevuji az v pozd¢jsim veéku.

H: Dité, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?
V: Myslim, ze MPS III

H: Dovedete vyjadrit, néjaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?

V: Onemocnéni probiha v rliznych fazich, nejprve je dit€ hyperaktivni, pozdéji se stava
naopak velmi klidné, ma obtize pfi polykani, coz v pozd¢jsich fazich vede k nutnosti
zavést ditéti sondu.

H: Jaké jsou zvlastnosti pri asistenci o dané dité?

V: Dité¢ ma silnou potiebu neustale chodit, ¢lovek tak prochodi opravdu cely den. Jakmile
se snim c¢lovek zastavi, dit€¢ zacne byt neklidné a nespokojené. Je u néj obtizné poznat,
zda se sm¢je Ci place, rodice ovSem ve vydavanych zvucich rozdil poznaji. Vzhledem
k neschopnosti ditéte stat bez opory dalsiho ¢loveéka, je nutna asistence alespon dvou lidi.
Pro samotného asistenta by to byla velmi naro¢na prace, zejména pii prebalovani ditéte.

H: Jak vypada Vas bézny den na setkani?

V: Rano se nasnidam spole¢n¢ s dalsi asistentkou a rodinou ditéte. V prubéhu dopoledne
se s ditétem prochazime v prostorach hotelu ¢i venku, dle pocasi. Dit¢ pfivedeme na obéd,
kde se spole¢né s rodinou naobédvame. Po obéd¢ vyrazime na kratkou prochazku po
prostorach hotelu a po ni ukladame dit¢ do kocaru na spani. Kdyz se dité probudi, jdeme
se s nim opé&t prochazet, dle pocasi po hotelu ¢i venku. Po spole¢né veceti nasleduje dalsi
prochazeni. Rodice si dit¢ vyzvedavaji pravideln€ kolem 21:00. V pribéhu dne jesté dité
dle potieby ptebalujeme.

H: Co je pro Vas pri asistenci nejnaro¢néjsi?

V: Celodenni prochéazeni se s ditétem v hotelu, ktery neni pfili§ vhodné uzplisoben a
nachazi se na nevhodném misté, jako tomu bylo v Praze. Naro¢né je také ptebalovani
ditéte tam, kde jsou v koupeln¢€ vysoké vany od sprchovych koutt.

Jakym zplisobem Cerpate energii a podporu na setkani?

Snazim se byt co nejvice v kontaktu s ostatnimi asistenty, ktefi jsou mi pratelé. Planujeme
st spole¢né vychazky, abychom si mohli popovidat.



H: Jaka je VaSe motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?
V: Je to zajimava zkuSenost, setkani upeviiuje vztahy i mezi ndmi asistenty, nejveétsi
motivaci vSak bylo pfani rodiny, abych k jejich ditéti jela znovu.

H: Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?

V: Vyborn4, rodi¢e jsou velmi komunikativni, vzdy nam vysli se v§im vstiic. Dité si veCer
brali pravidelné jiz v devét hodin, takze jsem méla moznost dostateCn¢ se vyspat, Ci jit se
pobavit s kamaradkami.

H: Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?
V: Velmi omezen¢, pouze kdyz se domlouvame na dalsi setkani.

H: KdyzZ se vratite ze setkani, jaké jsou Vase pocity — umite je néjak specifikovat?

V: Jsem velmi unavena a jsem rada, ze je setkani jiz za mnou. Zaroven ale vim, ze bych
na dalsi setkani chtéla jet znovu. Jesté n€kolik dni po setkani ptemyslim nad rodinami ze
setkani. Kde berou tolik energie a jak skvéle celou situaci kolem svych déti zvladaji
(alespoii na pohled).

H: Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?

V: Lépe bych vybirala hotely. Hrotovice byly vyborné, nabizely pro déti vyziti za
krasného 1 Spatného pocasi, personal byl velmi mily a ochotny, prostfedi hotelu bylo
klidné a 1 asistenti u déti, které jiz Spatn€¢ chodi, méli moznost s détmi nékam vyrazit.
V Praze byl naopak persondl velmi neochotny, kolem hotelu byly samé silnice a velké
ktizovatky, ptilehly park byl pfili§ kopcovity, coz byl problém u déti na kocaru ¢i voziku.
Také bych pfed ubytovanim rodin prosla vSechny pokoje a snazila se je jednotlivym
rodinam rozdg¢lit dle potfeby. Na kazdém setkani se stavalo, Ze asistenti mé&li luxusni velké
pokoje a rodiny s détmi na voziku malinké pokojicky, kam se nemohli vSichni vejit.

H: Napada Vas, co by se jeSté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?
V: Nic m¢ nenapada.

H: Domnivate se, Ze mate jako asistent dostatec¢né znalosti a kompetence k péci o dité
s MPS? Znalost materiali, knih o MPS.

V: M¢ znalosti o MPS jsou nedostatecné, moc materialii o ni také neni, ptresto si vSak
myslim, Ze kompetentni k péci o dité jsem, zejména za fungujici spolupréce s rodici.

H: Pfemyslite i 0 budoucim zaméstnani v oblasti vzacnych onemocnéni?
V: Zaméstnani by to bylo zajimavé, urcité bych se mu nevyhybala, neni v§ak mym cilem.

H: Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS?
V: Od spoluzacek, které se asistenci jiz vénovaly.

H: Kolikrat jste uz ucastnil/a?
V:3Xx

H. Kolik je Vam let?
V: 24



H: Roénik studia
V: Dostudovano
H: Dékuji za rozhovor.



Priloha €. 6
Rozhovor s asistentkou V.

H: Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?

V: Pamatuji se, ze poprvé jsem byla rodicim piedstavena na chodbé€. Do té doby jsem se
nikdy stimto onemocnénim nesetkala, jen jsem védé€la, ze je to onemocnéni smrtelné.
Byla jsem troSku na rozpacich, nevédéla jsem, jak se k rodi¢im a k ditéti chovat, béla
jsem se na cokoli zeptat, ze strachu, ze feknu néco Spatné¢, néco netaktniho. Celéd rodina
ale byla skv¢ld, hlavné maminka, ihned mi nabidla tykani a fekla, at’ se zeptam na cokoli,
tak ze m¢ strach opadl a uz jsem se nebala.

H: Co se Vam vybavi pri slové mukopolysacharidoza?

V: Vybavi se mi v prvni chvili, Ze ty déti umtou, ale kdyz jedu dé€lat asistentku a ty déti
vidim nazivo, vim, Ze na to nesmim myslet, nebot” litostivy pohled nikomu nepomize.
TakZe se snazim na kazdém ditéti, se kterym se setkdm najit néco pozitivniho, co prebije
myslenku na danou nemoc. Myslim v pfitomnosti, co je ted’ a snazim se nemyslet na to,
co bude s détmi v budoucnosti.

H: Co vSe vite 0 MPS?

V: Vim, ze je to vzacné vrozené autozomalné¢ recesivni onemocnéni, takze pro toto
onemocnéni musi mit vlohou jak otec, tak 1 matka. Rovnéz vim, ze jde o onemocnéni
letalni. Onemocnéni zplsobuje, Ze ditéti chybi enzym, ktery odstrafiuje z téla odpadni
latky, dit¢ se potom postupné témito latkami otravi. Existuje nckolik typl tohoto
onemocnéni.

H: Dité, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?
V: Dité, u kterého méam asistenci, ma typ III.

H: Dovedete vyjadrit, néjaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?

V: Myslim, Ze typ 11l se projevuje pomérné pozdé¢, dit€¢ se n€kdy aZz do Skolniho véku
rozviji normalné, umi chodit, mluvit, zpivat. Najednou zacne byt Silené¢ hyperaktivni,
Casto je odeslano k lékafi pravé pro svou hyperaktivitu. Postupné dochazi k regresi ve
vyvoji, dité prestane mluvit, chodit, nakonec pfestane i polykat potravu a musi mu byt
zavedena sonda. Pro tieti typ rovnéz neexistuji léky.

H: Jaké jsou zvlastnosti pri asistenci o dané dité?

V: Nevim, jestli to jsou zvlastnosti, ale je pravda, ze moje ,,dit¢*, da-li se tak nazyvat,
vibec nereaguje, takZze na nic z toho, co délam, od n¢j nemam zadnou odezvu. Také
vétSinu Casu travim s maminkou ditéte, nebot’ zvlastnosti mého ditéte je, Ze si neustdle
dava ruku do pusy, fekla bych, ze az reflexivng, proto, kdyz ho krmime, musi mu jeden
¢lovek tu ruku drZzet.

H: Jak vypada Vas béZny den na setkani?

V: Réno vstanu a s rodinou se sejdeme na snidani, dit¢ pomérné dlouho snida, zhruba pies
hodinu. Potom hodné¢, ale opravdu hodné zélezi na pocasi a na lokalit¢. Kdyz je krasné
pocasi, jdeme ven, nebo nékam na vylet, pokud je Skaredé pocasi, musim byt s dit€tem na
hotelu, protoze je extrémné hubené a rychle by prochladlo. Ta sama situace se opakuje
jesté odpoledne, vecer pak jsem s dit€tem na pokoji, kde spi, nebo mam volno, zalezi, jak
se s maminkou domluvime.



H: Co je pro Vas pri asistenci nejnaro¢néjsi?

V: Jezdim na setkani jiz nékolikdtym rokem, a jelikoz nemladnu, nemladdnou ani déti.
Nejnaro¢néjsi je pro meé vidét upadek, ktery je ¢im dal tim vice ziejmy. Taky mne obcCas
pfepadaji pocity beznadéje, kdyz vim, ze to dit€¢ néco boli, maminka se trapi a ja jim
nemuzu pomoct, maximalné je vyslechnout.

H: Jakym zpiisobem Cerpate energii a podporu na setkani?
V: Urcit¢ od ostatnich asistentl, je fajn, kdyz jdeme tieba na kofolu a bavime se o
béznych veécech.

H: Jaka je VaSe motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?

V: Pfiznam se, Ze ja ani nevim, kdyz jsem jela poprvé, méla jsem obrovskou chut
pomahat, chtéla jsem =ziskat néjaké praktické zkuSenosti. Ted jezdim tak néjak
automaticky, nedovedu si piedstavit, ze bych méla jinou rodinu, a Ze bych tfeba nejela a
ptitom bych jet mohla.

H: Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?

V: Spoluprace s rodinou je opravdu vybornd, celd rodina, maminka, tatinek, babicka,
sestra, vSichni jsou skvéli, d4 se s nimi dobfe povypravét. Maminka je hrozn€ hodna,
laskava, popravd¢, jinou rodinu bych nechtéla.

H: Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?

V: Nene, nejsem, péce o dit¢ maminku zaméstnava téméf 24 hodin denné a ja ji nechci
rusit psanim né&jakych dlouhych e-maila.

H: KdyzZ se vratite ze setkani, jaké jsou VaSe pocity — umite je néjak specifikovat?

V: Kdyz jsem byla mladsi, nevim, n¢jak jsem si je neuvédomovala, dokdzala jsem se
rychle otrkat. Ale ted’ posledni dvé setkani je na tom mé dit€ opravdu htfe, a vzdycky,
kdyZ se vratim, citim hroznou bezmoc a zaroven litost, nebot’ j&, kdyz si s né€im nevim
rady, vim, Ze setkani skonci, ale pro ty rodice je to nikdy nekoncici kolotoc¢ starosti, obCas
se objevi i radosti, ale myslim, Ze to maji opravdu tézké. A ja nc¢kdy citim hroznou
nespravedlnost a vztek, protoze to jsou opravdu hodni lidé a nezaslouzi si, NIKDO SI
NEZASLOUZ{ MIT TAK NEMOCNE DITE.

H: Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?

V: Mozna bych tady trosku upravila papirovani, ja vim, ze to je t€¢zké, nékdy se tato cast
musi ud¢lat, ale pro nas je n€kdy obtizné si pamatovat, addd, v 6 hodin musim jit
vyplnovat papiry.

H: Napada Vas, co by se jeSté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?

V: Myslim, ze by tifeba nebylo Spatné, kdyby piijel na setkdni psycholog, kterému by se
rodiCe a obcas 1 tfeba asistenti mohli vyzpovidat.

H: Domnivate se, Ze mate jako asistent dostate¢né znalosti a kompetence k péci o dité
s MPS? Znalost materiali, knih o MPS.



V: Nevim, jestli mam dostatek kompetenci, to musi posoudit jini, ale myslim, Ze se moje
znalost v péci o tyto déti urcité zlepsila, ale to spiSe diky praxi, nez diky naétenym
kniham.

H: Premyslite i 0 budoucim zaméstnani v oblasti vzacnych onemocnéni?
: Nene, nepremyslim.
: Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS?

: O asistenci jsem se dozveédéla od vyucujici pfedmétu ,,Kombinované vady* v hoding.
: Kolikrat jste uz ucastnil/a?

: Ja uz to prestala pocitat, ale myslim, ze letos jsem byla jiz posedmé.

: Kolik je Vam let?

25

: Ro¢nik studia

: 1. roénik doktorat

= < B < B < B < ELZ

: Diky.



Priloha ¢. 7
Rozhovor s asistentkou V.

H: Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?

V: Ze své prvni rodiny jsem byla mirn€ v rozpacich, ale postupem casu jsem zjistila, ze
maji urcity svij styl zZivota, se kterym ja jsem v rozporu. Druhou rodinu jsem méla velice
pfijemnou a ochotnou se na cemkoli domluvit i jejich chovani k ditéti bylo uplné jiné, nez
u prvni rodiny. Jinak s détmi u vSech rodin, kterymi jsem prosla, jsem si rozuméla, jiz
s prvniho setkani jsem meéla dobry pocit a myslim, ze i rodiny byly vzdy na zéavér
spokojené.

H: Co se Vam vybavi pri slové mukopolysacharidoza?
V: Vzéacné onemocnéni.

H: Co vse vite 0 MPS?

V: Dé&dicné, metabolické onemocnéni, u kterého dochazi k poruse funkce enzym.
Rozlisujeme nekolik typit onemocnéni (piesnéji 7). Kazdy typ ma sva specifika. Dochazi
k ukladani skodlivych latek razné v téle — podle typu.

H: Dité, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?
VI A

H: Dovedete vyjadrit, néjaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?
V: SpiSe ne.

H: Jaké jsou zvlastnosti pri asistenci o dané dité?

V: Urcitd specificka osobni asistence napi. pii jidle, manipulaci s pfedméty,
vychazkéch,...vyplyva z individudlnich potieb ditéte, nelze specifikovat presn¢ vzhledem
k tomu, Ze jsem se vystiidala u 3 rodin za svoji asistenci.

H: Jak vypada Vas béZny den na setkani?

V: Rano jdeme na snidani, poté se snazim s ditétem jit ven ¢i vymyslet néjakou zdbavnou
¢innost, zalezi na pocasi. VétSinou hodné béhdme a musim mit rychlé reakce, abych vcas
odstranila nebezpecné predméty z dosahu ditéte. Obéd a vecete probihaji stejné — pomoc
pti stolovani, samotném jidle a odstraiiovat predméty z dosahu ditéte, kterymi by se
mohlo zranit, ¢i zranit nékoho v okoli. Aktivity venku, poptipad¢ vylet s rodinou, ale spise
rodina vyuziva moznosti, ze jsem s ditétem sama.

H: Co je pro Vas pri asistenci nejnaro¢né;jsi?

V: Byt na nohach od rana do pozdnich hodin veéer a nékdy si ani nesednout ©. Také jsou
pro mé naro¢né zivotni piibéhy téchto rodin a jejich mnohdy komplikované Zivotni
situace.

H: Jakym zpiisobem ¢erpate energii a podporu na setkani?

V: Asi jsem si v tomto jest€ nenasla urCity zptsob Cerpani energie i pro sebe, vétsinou ji
vice vydam, nez piijmu. Ale dalo by se fici, ze energii Cerpame ze spole¢nych rozhovora
mezi sebou s asistenty. Urcita podpora, kdy se ¢lovék odreaguje.



H: Jaka je VaSe motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?

V: Chci pomoci, rada travim Cas se vSemi, kteti se MPS tcastni — rodiny, déti, asistenti
atd. Jsem vzdy velice unavena, ale zaroven spokojend a svym stylem je to urcité
odreagovani a jina ¢innost, nez jsem zvykla.

H: Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?

V: Nékdy velmi naro¢nd, hlavné v domluvé a ur€ité organizaci dne, ze strany rodiny.
Vétsinou se ale néjakym urcitym zptisobem domluvime, ¢i najdeme spolecny kompromis.
Nekteii rodice si neuvédomuji, Ze i asistent si ob¢as potiebuje odskocit, napit ¢i podobné
zakladni véci.

H: Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?
V: VétSinou ano.
H: Kdyz se vratite ze setkani, jaké jsou VaSe pocity — umite je néjak specifikovat?

V: Unava, uréita osobni spokojenost, na druhou stranu smutek a litost, ale zaroven dobry
pocit, ze jsem mohla pomoci druhym.

H: Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?

V: NejspiSe nic, vzdy je pravdépodobné, ze se néco nezdaii nebo se zase naopak néco
povede jinak. Myslim si, Ze je setkdni vétSinou dobie promysleno dopfedu. MoZzna
objasnit, co piesné je povinnosti a starosti asistenta pro nékteré rodice, obCas se mi zda, ze
nekteti se boji asistenta pozadat o urcitou véc, protoze je jim to hloupé nebo naopak
vyzaduji po asistentovi vice, nez je v jeho sildch nebo k ¢emu ma kompetence jako
asistent, ktery v tomto oboru neni odbornikem.

H: Napada Vas, co by se jeSté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?

V: Setkani se mi libi. Mozna néjaka odborna prednaska i pro asistenty nebo doporuceni
publikaci o problematice v této oblasti.

H: Domnivate se, Ze mate jako asistent dostate¢né znalosti a kompetence k péci o dité
s MPS? Znalost materiali, knih o MPS.

V: Ne, myslim si, ze by bylo potieba prostudovat vice publikaci o této problematice,
popiipad¢ se zacastnit seminafii na toto téma atd. Sama nemam piehled o knihach o MPS.

H: Premyslite i 0 budoucim zaméstnani v oblasti vzacnych onemocnéni?
V: Nebrénila bych se praci v této oblasti, urCit¢ takovd moznost bude pro mé jen
pfinosem.

H: Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS?
V: Od Mgr. L. P., Ph. D. — napsala nam na spole¢ny e-mail nabidku asistence.
H: Kolikrat jste uZ ucastnil/a?

V: 7X



H: Kolik je Vam let?
V:24

H: Ro¢nik studia

V: 5. ro¢nik

H: Diky.



Priloha ¢. 8
Rozhovor s asistentkou L.

H: Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?

L: Mqj prvni kontakt s ditétem byl na setkani ve Vrchlabi, tehdy s patnactiletym chlapcem
a s jeho maminkou a babiCkou. Asistentku jsem mu délala spolecné jesté s dalsi
studentkou. Z prvniho setkani jsem byla nadSené a védéla jsem, ze pokud to bude mozné,
budu jezdit dal. Po navratu jsem byla psychicky dost unavena. Bylo pro mé naro¢né vidét
tolik uzasnych rodin s détmi s takovymto osudem. Ale i to m¢ neodradilo, spiSe nakoplo k
tomu, ze chci jezdit dal a setkdvat se t€émito skvélymi lidmi.

H: Co se Vam vybavi pri slové mukopolysacharidoza?

L: Vybavi se mi vSechny déti s touto nemoci a jejich rodiny, které jsem zatim poznala.
Vybavi se mi setkdni, které uz jsem absolvovala a pokazdé si fikdm, pro¢ néco tak
hrozného, jako je mukopolysacharidéza, se vliibec objevuje v nasi spolecnosti.

H: Co vSe vite 0 MPS?

L: O mukopolysacharidéoze vim, ze se jednd o dédicné onemocnéni, o poruchy
metabolismu mukopolysacharidii. Coz se projevuje riznymi deformitami, poruchami
rustu, zasazena je i1 CNS. Tyto projevy postupné progreduji. MPS je 7 typu.

H: Dité, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?

L: Poprvé jsem byla u chlapce (nevybavim si typ), poté jsem byla u divky s typem VI., u
dvou bratrli (nevybavim si typ) a u Zeny s jinym vzacnym onemocnénim (Niemmann-
Pick).

H: Dovedete vyjadrit, néjaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?

L: Nedokézu asi pfesn¢ vyjadtit specifika jednotlivych typt, spise specifika jednotlivych
klientd, u kterych jsem byla.

Prvni chlapec byl velmi aktivni, neustale v pohybu, potfad vyZadoval chozeni.

Divka méla bolesti pti delsi chiizi, proto jsme Castéji odpocivali a volili program spiSe na
hotelu, ¢i na pokoji.

U bratrti bylo specifikum v pomoci pfi ovladani voziku, pomoc pii osobni hygiené.

Pti asistenci u Zeny s Niemann-Pickem se jednalo o specifika jako je krmeni pfes sondu,
pomoc na toaleté, pii osobni hygiené, ovladani voziku pii premistovani.

H: Jaké jsou zvlastnosti pri asistenci o dané dité?

L: Prvni chlapec byl neustale v pohybu, nachodili jsme nékolik kilometri denné. U divky
se jednalo o Castéjsi odpocinek, chlize ji vysilovala a ptisobila ji bolesti.

Bratii se pohybuji pomoci voziki, takZe Slo o asistenci pti ovladani voziku pii riznych
vyletech, potifebovali dopomoc pii osobni hygiené, pii navstévé toalety, pii chystani
snidan¢.

U Zeny s Niemmann-Pickem byla potieba vétsi pomoci. Presuny z postele, na vozik, do
auta, na toaletu, apod. Taky jsem pani oblé¢kala, ptevlékala, piebalovala, krmila ptes
sondu v bfise.

H: Jak vypada Vas béZny den na setkani?



L: Zalezi na moznostech klienta, s kterym dané setkani travim. Na prvnim setkani jsme
celé dny chodili a chodili.

S divkou jsme podnikaly razné vylety na kratké vzdalenosti, navstivili jsme obchodni
centrum, multikino, zahrély si karty.

S bratry jsme také pofad néco podnikali, byli jsme na vyleté¢ v ZOO, v parku, apod.

S Zeny s Niemann-Pickem §lo o kratké prochazky kolem hotelu, krmeni pfes sondu, pobyt
na pokoji. Rano sniddm bud’ s asistentkami, nebo s rodinou, zélezi na domluvé (to samé u
obédu a veceii), dopoledne se bud’ ptidame ke spolecnému programu, nebo si vymyslime
s rodinou, ¢i klientem vlastni program, odpoledne vétSinou taktéz. Na vecer se schazime s
ostatnimi klienty a asistenty, hraji se rizné hry, sleduji filmy, nebo si povidame. Poté jsem
s klientem na pokoji, nez se vrati jejich rodice.

H: Co je pro Vas pfri asistenci nejnaro¢né;jsi?

seznamit se s danymi specifiky péce o daného klienta. Narocnéjsi je pro mé spiSe se
vyrovnat na kazdém setkdni s vypravénim maminky mé klientky, co se stalo v pribéhu
téch mésict, co jsme se nevidély a také cas odjezdu a nasledujiciho dne, ¢i dnli. Po tak
naro¢ném vikendu, jsem unavend, hlavné ale psychicky. Je t€Zké se loucit s rodinou, s
kterou jsem navazala velmi blizky vztah, s védomim, Ze ptisté uz se shledat nemusime.

H: Jakym zpiisobem ¢erpate energii a podporu na setkani?
L: Uz jenom tim, Ze se téchto setkani ucastnim, shleddvam se zase s klienty a jejich
rodinami.

H: Jaka je Vase motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?
L: Prvnich par setkani jsem to brala jako vybornou zkusenost, praxi, ale ted’ uz je pro m¢
motivaci hlavné shledani se s "moji" rodinou.

H: Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?
L: J& si stézovat nemizu, zatim jsem s rodinami klientd vychdzela velmi dobfe,
spoluprace a domluva byla bez problémt.

H: Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?

L: Ano, s nékterymi rodinami, klienty jsem v kontaktu i mimo setkdni, hlavné pfies
mailovou komunikaci, ¢i Facebook.

H: KdyZ se vratite ze setkani, jaké jsou VaSe pocity — umite je néjak specifikovat?

L: Na jednu stranu mam velkou radost ze shledani s rodinami, a i kdyZ pfijedu unavena,
jsem moc spokojend a naplnénd z toho, Ze jsem jela. Na druhou stranu jsem ale velmi
smutna a psychicky unavena. Nékdy vice, nckdy méné. Zalezi, u které rodiny jsem, jak
blizky vztah s nimi jiz za ty roky mam.

H: Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?

L: Nenapada mé nic, co bych ménila. Nékdy mé zarazi ptistup zaméstnanct hotelu, ale ve
veétsSing€ piipadi jsou velmi mili. Snad jen to, Ze kdyby to bylo mozné, tak bych jezdila
klidné i 4x do roka.



H: Napada Vas, co by se jeSté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?

L: M¢ osobné nic na setkanich nechybi, to je spi$ na rodinach, jaké maji z4jmy a co jim na
setkanich chybi.

H: Domnivate se, Ze mate jako asistent dostate¢né znalosti a kompetence k péci o dité
s MPS? Znalost materiali, knih o MPS.

L: Ano, myslim si, ze mam. Ale fekla bych, Ze ne az tak z knih, jak z praxe a zkuSenosti
pii péci o klienty.

H: Piemyslite i 0 budoucim zaméstnani v oblasti vzacnych onemocnéni?

L: Zatim jsem o tom nepiemyslela, pracuji ve specidlnim Skolstvi a je mozné, ze ne¢kdy
nastane chvile, kdy mi do MS nastoupi dité s vzacnym onemocnénim, ale Ze bych piimo
vyhledavala oblast péce, ¢i vychovy jen jedincl se vzacnym onemocnénim, to zatim ne.

H: Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS?

L: Dostala jsem nabidku v prvnim roéniku na VS od pani P., jestli bychom se
spoluzackami nechtéli jet a vyzkouset si asistenci.

H: Kolikrat jste uz ucastnil/a?
L: Jiz jsem byla 6x na setkani.
Kolik je Vam let?

L: 24

H: Ro¢nik studia

L: Dokoncen¢ bakalafské studium Specialni pedagogiky piedskolniho veku, druhym
rokem v zaméstnani (MS specialni).

H: Dékuju.



Priloha ¢. 9
Rozhovor s asistentkou 1.

H: Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?

I: S maminkou jsem se setkala na recepci hotelu a zavedla mé predstavit rodin€. Byla jsem
trosku ,,v Soku®, protoze jsem az do posledni chvile nevédé€la, u které rodiny budu a
maminka na mé ,,chrlila® spoustu informaci, ale vSechno se dalo vstiebat.

H: Co se Vam vybavi pri slové mukopolysacharidosa?
I: Metabolické dédi¢né onemocnéni.

H: Co vSe vite 0 MPS?

I: Ze je to metabolické onemocnéni, dédi¢né, vzacné, s velmi $patnou prognodzou,
zpoc¢atku nemoc nemusi byt ani zjiSténa, je tieba zjiSténa az v pozd&jSim veku, je nékolik
typtt MPS, které se od sebe 1iSi svym pribéhem.

H: Dité, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?
I: MPS I

H: Dovedete vyjadrit, néjaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?
I: Od ostatnich je rozdil v tom, Ze je to gonozomalné¢ dédicné onemocnéni a vaze na
chromozom X.

H: Jaké jsou zvlastnosti pri asistenci o dané dité?

I: Z mé vlastni zkuSenosti - neustaly dohled, krmeni a ptivazovani rukou a nohou pfi jidle
(z divodu bezpecénosti, protoze dité si vyndavalo jidlo z pusy, odstrkuje se nohama od
stolu), davat piti (dit¢ si o piti nefeklo a malo pilo, takze na to bylo tieba dohlédnout)
medikament6zni péce, piebalovani.

H: Jak vypada Vas béZny den na setkani?

I: Rano jsem se se$la srodinou na snidani, s maminkou jsme dit¢ stfidavé nakrmily,
potom rodina odesla na sviij program a ja jsem dit¢ dokrmila, jela jej pfevléct a byli jsme
venku. S kocarem jsme dojeli do parku, kde jsme se s ditétem prochazeli, béhali, potom
jsme dlouho obédvali, pak jsme zase Sli ven a pak vecefe, maminka si dit¢ ulozila a ja
jsem jej hlidala tfeba do ptlnoci ¢i do jedné hodiny. A od rana zase to stejné. Pokud nam
pocasi nedovolilo jit ven, tak jsme béhali po hotelu, divali se na pohadky.

wewr

I: Asi to, Ze to je narazové 15 hodinova péce denné, byla jsem na dité¢ sama
a musela jsem ho ptebalovat a davat na ko¢ar — bylo na mé uz té¢zké; ale kamaradky mi
pomohly, takze se to dalo zvladnout.

H: Jakym zptisobem Cerpate energii a podporu na setkani?
I: V noci spankem a ptes den, Ze clovek prohodi par slov s ostatnimi lidmi.

H: Jaka je VaSe motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?
I: Myslim si, ze je to uzite¢na véc a rada nékomu pomohu, alesponi na chvilku, kdyz je to
mozné.



H: Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?
I: Rodice jsou uzasni, takze spoluprace byla vyborna.

H: Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?

I Ne.

H: KdyZ se vratite ze setkani, jaké jsou VaSe pocity — umite je néjak specifikovat?
I: Velmi smiSené a smutné.

H: Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?

I: Prozatim asi nic.

H: Napada Vas, co by se jesté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?

I: Ne.

H: Domnivate se, Ze mate jako asistent dostate¢né znalosti a kompetence k péci o dité
s MPS? Znalost materiali, knih o MPS.

I: Nemam.

H: Premyslite i 0 budoucim zaméstnani v oblasti vzacnych onemocnéni?
I Ne.

H: Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS?
I: Ze skoly a od kamaradky.

H: Kolikrat jste uz ucastnil/a?

I: Bohuzel jen jednou.

H: Kolik je Vam let?

I: 26.

H: Ro¢nik studia

I: 5.

H: Dékuji.



Priloha ¢. 10
Rozhovor s asistentkou T.

H: Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?
T: Prvni kontakt dobry, hor$i spoluprace se zdravym sourozencem, celkovy dojem
z prvniho setkani dobry.

H: Co se Vam vybavi pri slové mukopolysacharidéza?
T: David a Dominik

H: Co vSe vite 0 MPS?
T: Vzacné onemocnéni, pfi¢inou je chybéjici enzym, 7 typid + né€kolik dalSich forem,
zdravotni komplikace.

H: Dité, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?
T:4

H: Dovedete vyjadrit, néjaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?
T: Jiné zdravotni komplikace-deformace hrudniku a patete, dychani,
kognitivni schopnosti v normé nebo pasmo lehké mentalni retardace.

H: Jaké jsou zvlastnosti pri asistenci o dané dité?
T: V souCasné dobé uz pii asistenci musim pocitat s tim, Ze travim ¢as a mluvim
s prakticky dospélym ¢lovékem.

H: Jak vypada Vas béZny den na setkani?
T: Vylety, koupani, hry, filmy, povidani.

wewr

T: Zvladnout velmi akéni a nabity program.

H: Jakym zpiisobem Cerpate energii a podporu na setkani?
T: Setkani mam jako dovolenou.

H: Jaka je VaSe motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?
T: Stala rodina.

H: Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?
T: Velmi dobra.

H: Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?
T: Obcas.
H: KdyZ se vratite ze setkani, jaké jsou VaSe pocity — umite je néjak specifikovat?

T: Spokojenost.



H: Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?
T: Organizacni véci.
H: Napada Vas, co by se jeSté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?

T: Nevim.

H: Domnivate se, Ze mate jako asistent dostatecné znalosti a kompetence k péci o dité
s MPS? Znalost materiali, knih o MPS.
T: Ano.

H: Premyslite i 0 budoucim zaméstnani v oblasti vzacnych onemocnéni?
T: Ne.

H: Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS
T: Od doc. M.

H: Kolikrat jste uz acastnil/a?

T: 12X

H: Kolik je Vam let?

T: 26

H: Ro¢nik studia

T: Pracuju.

H: Dékuju moc.



Priloha ¢é. 11
Rozhovor s asistentkou P.

H: Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?

P: O nabidce asistence u MPS jsem se dozvédéla dva dny pied samotnym konanim
setkanim — moc jsem nezjistovala, o co se jednd. Setkani bylo v Luhacovicich a nas
asistenty vital plakat na dvefich s napisem — Neni nadéje, zbyva laska. Pomozme jim zit a
zemiit doma. AZ po precteni tohoto napisu mi doSlo, ze se nebude jednat o béznou
asistenci. Tady se domnivam, ze bylo velkou chybou ptipravného tymu, ze nas asistenty
novacky neupozornili, nepiedali informace — ani o onemocnéni, ani o détech a rodinéch.
Byla jsem pfidélena k roding, kde jsou dvé déti nemocné MPS. Setkéni nebylo nikterak
vielé¢ — rodina nerozuméla tomu, pro¢ ma mit asistenta, kdyz si vS§echno zvladnou udélat
sami a jsou na to zvykli. V tu chvili mi pomohla asi moje natura a znalost Luhacovic.
Vymyslela jsem program vyleti a béhem prvniho dne jsme si s rodinou i1 détmi prosté
sedli. Celou dobu jsem jen premyslela, jak e to mozZné, Ze tyto déti zemfou — aZ po
pfijezdu ze setkani jsem zacCala studovat materidly a dozvédéla se, ze typ, co maji tyto dvé
déti e ponckud odlisny.

H: Co se Vam vybavi pfi slové mukopolysacharidéza?

P: Neuvéftitelny obdiv rodic¢tim, hrdost na to, jak nesou tento osud.
NespravedlInost svéta.

Nutnost podpory téchto lidi, nutna spoluprace s rodici 1 détmi.
Citlivost pfi rozhovorech s rodi¢i, mit na né vzdy svijj ¢as.

Zlost na to, Ze nejsem genetik, ktery objevi Iék.

Respektovat rodinu, jako celek — jejich zvyky.

H? Co vSe vite o MPS?

P: Domnivam se, ze toho vim jiz hodné¢ — jak o strance lékafské, tak socidlni,
problematika vzdélavani déti, péfe o déti i sourozence, prace s rodinou, kde jiz dité
odeslo.

H: Dité, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?

P: MPS typ IV

H: Dovedete vyjadrit, néjaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?

P: MPS 1V je onemocnéni, které suzuje predevsim télesnou stranku. Mentéalni troven je
zachovana. Problémem byva Casty pobyt v nemocnici — predevs§im z diivodii operaci —
kosterni soustavy — zpevnéni apod.) Specifikem je pravé ta mentalni uroven — déti si
uvédomuji odlisnosti.

H: Jaké jsou zvlastnosti pri asistenci o dané dité?

P: Tady zalezi rodina od rodiny. Neexistuji dvé stejné déti s timto typem. Specifikem je
nejspi§ dovednost manipulovat s vozikem, nebat se prekazek, vymyslet aktivni program
plny zazitkd, dalezité jsou komunikativni dovednosti. Dilezité je taky si uvédomovat, ze
za tu dobu — cca 7 let déti starnou. Kluci ztistavaji vzristem maly, ale dospivaji stejné tak,
jako déti zdravé. Prochazi pubertou a zménami, méni se jejich zdjmy. Je dulezité
podporovat jejich samostatnost, tam, kde to zvladaji a nebrat je stale jako malé déti.

H: Jak vypada Vas béZny den na setkani?



P: Rano mé pfijdou kluci vytdhnout z postele (pfijedou na vozikach) a zkonstatuji, ze
bych si méla uklidit v pokoji a jit na snidani. Nachystam snidani — vyberou si, na co maji
chut’. Spole¢né pfi snidani planujeme program na cely den. VéEtSinou jdeme do bazénu,
kde travime asi 3 hodiny — plaveme, divo¢ime, davame zavody v potapéni. Casto
vyuzivame moznosti okoli — vylety — de facto pro moji rodinu neni nic nemozné, s voziky
jsme zvladli farani do dola, vylet lanovkou, hrady, které nejsou zrovna v nizinach, nékolik
pater schodti na tobogénech, rozhledny, apod.

Zaroven umime i odpocivat — koukame na filmy, hrajeme spoleCenské hry, jezdime
nakupovat ©

H: Co je pro Vas pri asistenci nejnaro¢né;jsi?
P: Vydrzet fyzicky nabity program, rozlozit ¢as mezi samotnou asistenci a organizacni
veci.

H: Jakym zpiisobem ¢erpate energii a podporu na setkani?

P: Kluci jsou dva, takze jsme i dvé asistentky — za ty roky uz se zname a je jednodussi
sdilet problémy ve dvou. Samotnd rodina je velkou podporou a mnohdy 1 kolektiv
ostatnich asistentl je opora v tézkych chvilich.

H: Jaka je VaSe motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?

P: MA TO SMYSL!!! Je v tom mozna i trosku sobeckosti zmé strany — nemoc MPS je
pro me katalyzatorem lidskosti. Obdiv k rodindm, potieba byt uzite¢na.

H: Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?
P: Bez problémii.

H: Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?
P: Se ,,svoji* rodinou cca 1x tydné — prevazné diky skypu a telefonu s kluky.
S ostatnimi rodinami — cca 25 rodin — s kazdou 1x mési¢né — mail, telefon.

H: KdyZ se vratite ze setkani, jaké jsou Vase pocity — umite je néjak specifikovat?
P: Unava, pocity nespravedlnosti, zdroven spokojenost a touha zménit svét a vymazat
nemoc MPS z povrchu zemského.

H: Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?
P: Odmény asistentim, vétSi pozornost pro zdravé sourozence, vice dni odpocinku pro
rodice.

H: Napada Vas, co by se jeSté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?
P: Bohuzel ne.

H: Domnivate se, Ze mate jako asistent dostatecné znalosti a kompetence k péci o dité
s MPS? Znalost materiali, knih o MPS.

P: Za tu dobu si myslim, ze ano, ale ¢lovék musi pocitat se zménami, které u déti nastavaji
— at’ vzhledem k véku, tak i k progresi nemaoci.

H: Premyslite i 0 budoucim zaméstnani v oblasti vzacnych onemocnéni?
P: Ano.
H: Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS?



P: doc.J. M., dr. J. V.

H: Kolikrat jste uz ucastnil/a?
P: cca 14x

H: Kolik je Vam let?

P: 26

H: Ro¢nik studia

P: 3 — doktorsky studijni program.
H: Diky.



Priloha €. 12
Rozhovor s asistentkou S.

H: Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?

S: Vlastné jsem vibec nevédéla, do ¢eho jdu. Dostala jsem ptidélenou rodinu a snazila se
od maminky pochytit co nejvic rad a doporuceni, abych véd¢la, jak se mam o dité starat.
Prvni kontakt byl pro mé pfijemny, s rodinou jsem si velice rozuméla. Jelikoz, pro né to
byla jesté potad ,,Cerstva diagnoza®, byli ze zaCatku spise uzavieni, coz je pochopitelné.

H: Co se Vam vybavi pri slové mukopolysacharidosa?

S: Spoustu veselych zazitk ze setkani, spoustu smévii a spoustu slz. S matkou ditéte se
Z nas staly blizké kamaradky, takZe mi MPS pfinesla 1 ¢lovéka, kterého si nesmirné vazim
a obdivuji ho.

H: Co vSe vite 0o MPS?

S: Jedna se o enzymatické onemocnéni, ve vét§ing piipadtl zatim nevylégitelné. Je fazena
mezi vzacna onemocnéni, tedy prevalence vyskytu je 5:10.000 jedincti. MPS ma typy- |,
I, 11, 1V, VI, VII- jména nesou podle svych objevitelti. Podle typu se také rozliSuji
projevy onemocnéni, tzn. nékdo je mentalné v poradku, ale ma problémy s fyzickou
strankou, nékdo m4 jak fyzické postizeni, tak i mentalni retardaci.

Dit¢ se po narozeni vétSinou vyviji podle normy, a¢ je nemoc vrozena, zafne se
projevovat az pozdéji. U nékterych typtl, ¢im diiv se na to pfijde, tim je mozné nasadit
1éky napt. na zpomaleni ¢i zastaveni rozvinuti onemocnéni. KdyZ se na to pfijde pozdé,
Casto uz se s tim neda nic délat. Nékteti lidé s ur€itymi typy jsou plné zavisli na péci
druh¢ osoby. A nékteré typy onemocnéni kon¢i smrti jiz v détském véku.

Jelikoz se jednd o genetické onemocnéni, jde zjistit v prenatalnim obdobi, ale bézné se na
n&j testy nedélaji, jen kdyz byl vyskyt v roding. Clovék miize byt pienased, ale jde o
spojeni gent, tudiz se nemoc nemusi projevit. Paklize se v rodin¢ zaznamenal jedinec
s MPS, musi jit celd nejblizsi rodina na testy, aby se zjistilo, zda jsou také prenaseci ¢i ne.
P11 t¢hotenstvi pak 1ze urcit, zda se narodi zdravé nebo nemocné dité.

Pak bych mohla podrobnéji popsat typ ¢. dva- Hunter...

H: Dité, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?

S: Byla jsem 6 let u ditéte s typem dvé- Hunter.

H: Dovedete vyjadrit, néjaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?

S: Hunter bohuZel postihuje jak mentalni, tak fyzickou stranku &lovéka. Ve fazi
hyperaktivity je to pro rodice (pfevazn€ pro matku, kterd je na dit€ bohuZzel vétSinou
sama) velmi narocna péce, nebot’ musi byt i pies 20 hodin denn¢ ve stiehu a v neustalém
b¢hu. Déti nemaji pud sebezachovy, se v§im hazi, vSechno shazuji apod., rodiny maji
doma casto ,,holobyty* a dit€ neni mozné na vtetinu spustit z o¢i.

U tohoto typu se méni n€kolik fazi, po Silené hyperaktivite si dit€ zacne obcCas sedat, aZ je
nakonec vétSinou nastdlo na l0zku. Pfichdzi na fadu PEG (perkutanni endoskopicka
gastronomie), odsavani apod. Ale ne u kazdého ditéte je stejny prabch. Primérny veék,
kterého se dozivaji, je 15 let. Dité, u kterého jsem byla jako asistent, mélo i fazi ,kiiku
s placem™ a to kazdy den nepietrzité¢ spoustu hodin. Pak téméf piestal chodit, nem¢l ani
peg ani odsavani. Umfel jiz v 9 letech.

H: Jaké jsou zvlastnosti pri asistenci o dané dité?



S: Viz. vyse- velké fyzické i psychické vyéerpani pedujici osoby, dité neni mozné zpustit
Z oCi, je potfeba za nim neustile béhat, aby nékam neskocCilo apod., navic déti maji
Spatnou stabilitu, takze Casto zakopavaji, déti jsou inkontinentni - nosi pliny, v urc¢ité fazi
spi jen par hodin denné (2-4 hodiny). Déti se nauci par slov, které pozdéji prestanou
pouzivat.

Asistent musi mit kondicku, musi ddvat poidd pozor, co bere dit¢ do ruky, zda nckde
nestrhava ubrus, zda nékomu neublizuje apod., je potieba ho piebalovat, nakrmit ho a
davat mu pit. Je dtlezité ho nécim zabavit.

H: Jak vypada Vas béZny den na setkani?

S: Prvnich nékolik let:

1. faze: Nastup kolem 6 hodiny rano, béhani, snidané, béhani, ob&éd, beéhani, vecete,
behéni, spani.

2. faze: Nastup kolem 6:30-7:00, snidané, prochazka s kocCarem, obéd, prochazka
s koc¢arem, vecete, hygiena, spanek.

Pozd¢ji uz jsem bydlela na pokoji pfimo s matkou a ditétem, takze jsem méla dité 24
hodin nestarost sama, aby si matka mohla opravdu odpocinout. Samoziejmé jsme se
k tomu dopracovaly az po né&jaké dob¢, kdy jsme si vzajemné davérovaly a kdy matka
veédela, ze jeji dité uz opravdu dobte znam a dokazu se o néj pln¢ postarat.

H: Co je pro Vas pfri asistenci nejnaro¢né;jsi?
S: Ted’ uz bohuzel nic. Pifedtim asi neustale mluvit na dité, které vam stejn¢ neodpovida a
nekdy ani nereaguje...

H: Jakym zpiisobem ¢erpate energii a podporu na setkani?
S: Cerpam sama ze sebe a z usmévi lidi, které mi davaji energii.

H: Jaka je VaSe motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?
S: Vim, Ze to bylo potieba a ,,svoji* rodinu, u které jsem byla asistentkou, mam moc rada.
A taky proto, Ze jsem se se spoustou lidi skamaradila, takZe jsem se na n¢ tésila.

H: Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?
S: Vyborna! Matka mi fekla vSe, co jsem potiebovala védét, ve vSem mi vychazela vstfic.

H: Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?

S: Ano, jsem.

H: KdyzZ se vratite ze setkani, jaké jsou VasSe pocity — umite je néjak specifikovat?
S: Je mi smutno.

H: Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?

S: Nic mé& nenapada.

H: Napada Vas, co by se jeSté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?
S: Ne.



H: Domnivate se, Ze mate jako asistent dostatecné znalosti a kompetence k péci o dité
s MPS? Znalost materiali, knih o MPS.

S: Domnivam se, ¢ mam dostateéné znalosti a kompetence k pééi o dité s typem dveé.
Dokazu se postarat 1 o ostatni déti, ale musela bych si zjistit specifika kazdého jednotlivce
(v jaké je fazi, jak pfijima potravu atd.).

H: Pfemyslite i o budoucim zaméstnani v oblasti vzacnych onemocnéni?
S: Ne.

H: Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS?

S: Od docenta M.

H: Kolikrat jste uz ucastnil/a?

S: Nevim, asi 11 x...

Kolik je Vam let?

S: 26
H: Ro¢nik studia

S: Uz jsem skongila, do §koly jsem chodila v letech 2005- 2012.

H: Dékuji za rozhovor.



Priloha ¢. 13
Rozhovor s asistentem J.

H: Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?
J: Prvni dojmy byly rozporuplné

H: Co se Vam vybavi p¥i slové mukopolysacharidéza?
J: Vazné onemocnéni, koncici smrti.

H: Co vSe vite 0 MPS?

J: Jedna se o poruchu enzymovou, kdy nedochdzi ke spravnému rozkladu urcitych latek v
téle a k jejich ukladani v tcle, tim poSkozovani jednotlivych organti, existuje nekolik typt,
z nichZ nékteré jsou smrtelné jiz v brzkém véku.

H: Dité, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?
J: Nevim, nejsem si jisty.

H: Dovedete vyjadrit, néjaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?
J: bohuzel

H: Jaké jsou zvlastnosti pri asistenci o dané dité?
J: Naucit se rozpoznavat potieby ditcte.

H: Jak vypada Vas béZzny den na setkani?

J: U snidan¢ setkani s klientem, pomoc pii jidle, dopoledni aktivita — tv, hracky, obéd
(pomoc pii jidle), odpoledni aktivity (prochézka, bazén, setkéni s ostatnimi rodinami),
vecete. Vecerni hlidani.

wewr

J: Fyzick4 a psychicka naro€nost, zeyména psychickd narocnost.

H: Jakym zpiisobem Cerpate energii a podporu na setkani?

J: BéZnym zplsobem.

H: Jaka je VaSe motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?
J: Pomoc druhym.

H: Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?
J: Spatna.

H: Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?
J: Mimo setkani ne.

H: KdyzZ se vratite ze setkani, jaké jsou Vase pocity — umite je néjak specifikovat?
J: Beznad¢;j, dobry pocit z pomoci.

H: Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?
J: Vice spole¢nych aktivit s rodinami.



H: Napada Vas, co by se jeSté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?
J: Ne

H: Domnivate se, Ze mate jako asistent dostatecné znalosti a kompetence k péci o dité
s MPS? Znalost materialu, knih o MPS.
J: Nedostatek informaci pfi prvnim setkani.

H: Premyslite i 0 budoucim zaméstnani v oblasti vzacnych onemocnéni?
J: Ne.

H: Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS?
J: P. T., spoluzéci na VS.

H: Kolikrat jste uz ucastnil/a?
J: 1x

H: Kolik je Vam let?
J: 24

H: Roénik studia
J: Doktorské studium.

H: Dékuju.



Priloha ¢. 14
Rozhovor s asistentkou A.

H: Jaky byl Vas prvni kontakt s ditétem, rodinou, prvni dojmy ze setkani?

A: Prvni setkani s rodinou si pamatuji, jako by to bylo v¢era. Ma rodina pfijela na setkani
se zpozdénim, mnohem pozd¢ji nez ostatni rodiny. Byla jsem zrovna venku a seznamili
jsme se hned u auta. Bylo to velmi pfijemné a uz tehdy jsem védéla, ze si budeme s rodici
1 klientem velmi rozumét. Od té doby jsem neméla jinou rodinu (jiz 6x) az pii poslednim
setkani, kdy nedojeli, kvili $patnému zdravotnimu stavu P.

H: Co se Vam vybavi pri slové mukopolysacharidosa?

A: Prvni, co m¢& napadne, je titulek — snad z webovych stranek MPS — ,to zIé a dlouhé
slovo® Myslim si, ze toto motto/r¢eni vystihuje mukopolysacharidosu nejpiesnéji. Taky
jsem ho dlouho neuméla vyslovit.

Jinak se mi vybavi predevS§im metabolickd vada, nevylécitelnost, progredujici
onemocnéni, nékolik typt MPS.

H: Co vSe vite 0o MPS?

A: Troufam si fict, ze uz pomérné dost, za ty 4 roky, co pravidelné jezdim na setkani,
jsem jiz posbirala péknou hromadu informaci. Precetla jsem vSechny dostupné knihy o
MPS, které nam poskytl p. doc. Michalik, snazila jsem se hledat i internetu, ale moc jsem
toho nenasla.

Jak jsem jiz psala vySe: MPS — vzacné dédi¢né metabolické onemocnéni, porucha latkové
vymény. MPSku lidem vysvétluji tak, ze télo nemocného Spatné zpracovava nekteré latky.
Spatné latky se pak usazuji v buiikdch organt a zpuisobuji, Ze tyto organy piestavaji
fungovat. Vim, Ze je n¢kolik typti MPS, kazdy se projevuje jinak, kazdy typ ma jiné rysy,
vSechny jsou vSak progredujici a spé&ji ke stejnému konci.

H: Dité, u kterého mate asistenci, ma jaky typ MPS?

A: MPS II. Typu.

H: Dovedete vyjadrit, néjaké specifika daného typu oproti ostatnim MPS?

A: Charakteristicky vzhled: vyklenuté velké bticho, $ir§i noc, mohutny jazyk, husté vlasy
1 obo¢i. Kardiovaskularni problémy, Casté zanéty dychacich cest.

H: Jaké jsou zvlastnosti pri asistenci o dané dité?

A: P. je tzkostny a velmi zavisly na svych rodi¢ich. TéZce snési odlouceni od nich, vie
musi byt doptfedu piesné napldnovano, nez se rodi¢e vzdali. P. musi védét, kam rodice
pujdou, co budou délat, kdy se vrati, to samé plani pro program s asistentkou — P. ma
dobrou mentalni Groven, vSe vnimd a v§emu rozumi (posledni dobou se vSak 1 tento stav
zhorsuje).

H: Jak vypada Vas béZny den na setkani?

A: S rodinou se setkame na snidani. Pfipravim snidani P. a pak sniddme vSichni spolecné,
P. nepottebuje pomdhat — pouze nakrajet jidlo. Na snidani naplanujeme, co se bude dit
pfes den. Poté jdeme vSichni spolecné na pokoj, P. dam léky. Poté méme s P. vlastni
program. S rodici se vétSinou sejdeme pied obédem nebo az na obédé€, obédvame opét
vSichni spole¢né. Po ob&édé P. spi, ja jsem bud’ s nim na pokoji, nebo s jeho maminkou a
s P. je tatinek. Poté P. vyzvednu a mame spole¢ny samostatny program — bez rodict,



S témi se opét setkavame u vecete. Po vecefi jsme opét spolu. Vecer P. ulozim a jsem u
n¢j na pokoji, dokud nepiijdou rodice. To, jak moc Casu travim s P. samostatné, zalezi
také na programu, ktery setkani nabizi. Hodné Casu travim také s jeho maminkou, se
kterou si velmi rozumime.

H: Co je pro Vas pri asistenci nejnaro¢né;jsi?

A: To, ze vidim, jak se stav P. postupem casu zhorsuje. Taky je ndro¢na jeho uzkostlivost
a potteba neustalého kontaktu s rodi¢i — ktefi vSak chtéji také Cas pro sebe, takze si obCas
pfipadam jak mezi mlynskymi koly, kdy rodi¢e me zadaji, zda mohu s P. byt delsi dobu
sama a na druhou stranu zadost P., abychom $li za rodici, ¢asté otazky, kde jsou, co délaji,
kdy se vrati apod.

H: Jakym zpiisobem ¢erpate energii a podporu na setkani?

A: Podporou jsou mi mé kamaradky, které se mnou na setkani jezdi také jako asistentky.
Energii mi tedy dodava Cas straveny s nimi vecer na pokoji. A také mi energii dodavaji P.
rodice, ktefi jsou Gizasni lidé a ¢as straveny s nimi m¢ dobiji.

H: Jaka je VaSe motivace k tomu, abyste jezdil na setkani jako asistent?

A: Motivaci je Gzasna rodina, u které¢ jsem asistentka. Také setkani se s kamarady, ktefi
také jezdi setkani jako asistenti, a se kterymi se Casto viddvam pouze na setkanich.
Nejveétsi motivaci je vSak védomi, ze jsem P. prvni asistentka, kterou kdy mél a vim, ze
kdybych nejela, tak by na setkani jet nechtél.

H: Jaka je spoluprace s rodinou ditéte?
A: Skvéla, uzasnd, nemam zadné vyhrady, lepsi rodinu jsem si nemohla prat — stali se
mou srde¢ni zaleZitosti.

H: Jste s rodinou v kontaktu i mimo setkani?
A: Ano, maily a ptes mobil.

H: Kdyz se vratite ze setkani, jaké jsou VaSe pocity — umite je néjak specifikovat?

A: Musim fici, Ze ¢im déle jezdim na setkani (jiz 6x) tim horsi je to po navratu. Pocity:
smutek, bezmocnost, uvédoméni si, Zze stav klientd, ktefi jsou nemocni MPS, nikdy
nebude lepsi.

H: Kdybyste mohli, co byste na setkani zménili?
A: Nic bych neménila.

H: Napada Vas, co by se jeSté dalo na setkani realizovat? (Co Vam tady chybi)?

A: Mozna bych vice zapracovala na programu pro rodi¢e (maminky) — vyroba Sperkda,
fimo, malovani na textil, hedvabi. Moznd bych vyuzila i expresivnich terapii —
muzikoterapie, arteterapie — kde by mohli rodice relaxovat.

H: Domnivate se, Ze mate jako asistent dostate¢né znalosti a kompetence k péci o dité
s MPS? Znalost materiala, knih o0 MPS.

A: Kdyz jsem jela na MPS poprvé, vidéla jsem pouze dokument o MPS v poradu KIic.
Postupem ¢asu jsem pieCetla materialy, které nam dali k dispozici na setkani — kniha
Mukopolysacharidosa, Metodiky. Hledala jsem také informace na internetu. Domnivam



se, ze znalosti o onemocnéni mam dostatecné, zkuSenosti stale nabiram a kompetentni
jsem vzhledem ke svému vzdélani takeé.

H: Premyslite i 0 budoucim zaméstnani v oblasti vzacnych onemocnéni?
A: Nad touto moznosti jsem nepfemyslela, ale urcité by to mohla byt zajimava prace,
které bych se rozhodné nebrénila.

. Od koho jste se dozvédél/a o asistenci na MPS?
: Od p. doktorky P.

: Kolikrat jste uz ucastnil/a?
6X

: Kolik je Vam let?
24,

: Roénik studia
5.
: Dékuji.
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