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UvVOD

VétSina z nds prochazi svym zivotem s pocitem nesmrtelnosti své i svych
nejblizsich. Kdyz potom osud zasdhne tam, kde to ¢ekdme ze vSeho nejmén¢, je nam 1
lidem okolo nas velice tzko a smutné na dusi. Pfedstava a strach, Ze nés opusti blizky
¢lovék a ze mu neni pomoci, provazi piibuzné a ptatele v jejich kazdodennim zivoté.

Pochopit tato trapeni dokéaze snad jen ¢lovek, ktery si je také prozil.

V roce 2008, kdy jsem méla poprvé moznost zapojit se do prace s nemocnymi
s Huntingtonovou chorobou (dale jen HCH), jsem poprvé za sviij profesionalni Zivot
dokézala vyjadtit svlj vlastni pfimér zdravi — zdravi je pro mne a mou rodinu $tésti a

dar.

Dle motta Spolecnosti pro pomoc pii HCH je tato choroba onemocnénim
nejen jedince, ale celé rodiny. Vzhledem k jeji vysoké dédi¢né prevalenci, ktera ¢ini
celych 50%, jsou totiz ¢lenové rodiny postiZeni nejen Sirokym spektrem specifickych
projevli onemocnéni, ale 1 rizikem dédic¢nosti. V této diplomové praci jsem se proto

vénovala kvalité zivota.

Nasledujici stranky jsou vénovany nejen nemocnym HCH, kterd je doposud
na seznamu nelécitelnych neurodegenerativnich chorob, ale hlavné jejich rodindm a

osobam v riziku.

Prestoze Huntingtonova choroba nema tak vysokou prevalenci, jako naptiklad
civiliza¢ni nemoci, je doprovazena tfadou problémul, komplikaci a omezeni. A to
nejen pro nemocné a pecujici osoby, ale 1 pro osoby v riziku nemoci. Vzhledem
k pribéhu a prognéze onemocnéni se pé€e 0 nemocné osoby stava velmi narocnou a
kvalita zivota se vyrazn¢ snizuje. Pro vSechny rodiny zatizené touto nemoci se

stanoveni diagndzy stava prelomovym obdobim v zZivoté vSech jejich ¢lent.
Po formalni strance je diplomova prace ¢lenéna do 3 hlavnich kapitol.

V prvni kapitole, ktera je dale délena na ¢tyfi podkapitoly, jsem vénovala

pozornost souhrnu ustalenych poznatkli a definici zminujicich se o zdravi a nemoci,



vztahu mezi témito dvéma protichlidnymi veli¢inami a zejména o dopadu nemoci

chronické na fungovani ¢lovéka.

Treti podkapitola je vénovana popisu lékarské a genetické specifikaci
Huntingtonovy choroby, jejim neurologickym a psychiatrickym projevim,
moznostem 1€cby a problémum kvality Zivota a péce o tyto nemocné. Vystupem této

kapitoly bude snaha o porozuméni danému onemocnéni.

Druha kapitola obsahuje vysledky a zhodnoceni vyzkumného Setieni a to, jak
z pohledu nemocnych HCH a osob vriziku, tak zafizeni, kterd jsou urcena pro

dlouhodobou péci.
Posledni ¢asti této diplomové praci jsem vénovala diskuzi a zavéru.

V teoretické Casti je diplomova prace zaméfena na nastinéni charakteristiky
Huntingtonovy choroby a vybrané problematiky dlouhodobé péce o osoby nemocné
touto nevylécitelnou nemoci. V ¢asti empirické se zabyvam konkrétnimi problémy,
které povazuji nemocni lidé a 1idé v riziku nemoci za nejvyznamnéjsi, zda a kde
existuji zafizeni umoznujici umisténi nemocnych s Huntingtonovou chorobou na
lizka respitni péce. V neposledni fad¢€ je snahou diplomové prace pomoci najit feSeni

k usnadnéni péce a oSetfovani nemocnych osob v domacim prostiedi.
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1 TEORETICKA CAST

1. 1 ZDRAVI, NEMOC A VZTAH MEZI TEMITO VELICINAMI

1. 1. 1 Definice zdravi a nemoci

Pojem ,,zdravi® je moZno popsat ¢i specifikovat mnoha definicemi. Gladkij a
Koldova uvadi, Zze zdravi patii odeddvna k nejvyznamnéj$im hodnotdm, uznavanym
témét v kazdé etapé vyvoje lidské spolecnosti a ve vSech kulturach. Ve srovnani se
zdravim je nemoc postavena na protipdlu, na opacné ¢asti stupnice. Tyto protichidné

oy , , . Vv v1:p 1
veli¢iny neni snadné od sebe zcela jednoznacné oddélit.

e Definice zdravi dle WHO

»Zdravi je stav uplné fyzické, duSevni a socialni pohody a ne pouze absence

choroby nebo t&lesné vady**

e Definice zdravi dle R. BureSe (1960)

»Zdravi je potencial vlastnosti (schopnosti) Clovéka vyrovnat se s naroky

pisobeni vnitfniho i vn&jsiho prostredi bez naruseni Zivotnich funkci‘

e Definice zdravi dle programu zdravi pro vSechny (1977)

;o , 1y . . ;e 4
»Zdravi je schopnost vést socidlné a ekonomicky produktivni zivot*

e Definice nemoci

»Nemoc neboli choroba ¢i onemocnéni je patologicky stav téla nebo mysli,
ktery je projevem zmény funkci bun€k a v dusledku i morfologickym poskozenim

téchto bundk, tkani a organi.«

!'Srov. GLADKIJ, 1. KOLDOVA, Z. Propedeutika socialniho lékarstvi, s. 13 — 16.
2WHO, Definition of Health, <https://apps.who.int/aboutwho/en/definition.html>.
*BARTLOVA, S. Sociologie mediciny a zdravotnictvi, s. 22.
*MARKOVA, E. Dusevni zdravi, Psychiatrickd oSetrovatelskd péce, s. 15.
> WIKIPEDIA, Nemoc, < http://cs.wikipedia.org/wiki/Nemoc>
11



1. 1. 2 Vztah mezi zdravim a nemoci

Zakladni kategorii védniho oboru oSetfovatelstvi je lidské zdravi.
V oSetfovatelstvi je ¢lovek i jeho zdravi chapano holisticky, s prvky biologickymi,
psychologickymi, spiritudlnimi a socidlnimi. I typicky oSetfovatelské cinnosti,
zahrnuty v oSetfovatelstvi, jsou mimo jinych zaméfeny na udrZzeni a podporu

zdravi.®’

Zdravi je zakladnim lidskym pravem a tvofi jednu ze tfi hodnot etického
zékladu Programu 21 deklarovaného WHO v roce 1998. Zdravi je nezbytné pro
dobrou fyzickou a psychickou pohodu a kvalitu Zivota ¢loveka. Je — li ¢lovék zdravy,
je schopen seberealizace, sebepéce, dostatecné se adaptuje zméndm prostredi, plni své
socialni role a vykonava svou praci. Zdravi lze charakterizovat i z ekonomického
hlediska, nebot’ dobré zdravi je zdkladnim kamenem stabilniho riistu ekonomiky

v s 8,9,10
spolecnosti.

Z definic zdravi je patrné, ze nejde o proces staticky. Jedna se o jisty vysledek
kontinudlni vzajemné interakce organismu a jeho prostfedi. Jde tedy o proces
dynamicky, komplexni a multidimenzionalni. Lze fici, Ze mé - 1i byt clovék zdravy,
musi byt v neustalé dynamické rovnovaze s vnitinim i vnéjsim prostfedim. Zdravi lze
chapat také jako vyznamny prostiedek k dosazeni cilti, pfestoZze ty mohou byt zcela
individudlni. Nelze viak fict o ¢lovéku, Ze pokud je zdravy, zdravym i ztistane.'! 1> 2
Od pradavnych dob je lidstvo postihovano mnoha nemocemi, neexistovala

doba, kdy by lidé byli jen zdravi. Jsou dochovany pisemné zdznamy o zptisobech

pé&e o zdravi, specifické pro rozmanité kultury a dobu vyvoje lidské spolegnosti.*

% Srov. MARKOVA, E. Psychiatricka o3etfovatelska pége, s. 15.

"Srov. MARECKOVA, J. NANDA — International diagnostika v osetfovatelském procesu, NIC a NOC
klasifikace, s. 6.

8 Srov. ASVALL, J. E. Svétovd deklarace zdravi,
<http://www.zdrav.cz/modules.php?op=modload&name=News&file=article&sid=1670>

% Srov. MARKOVA, E. Psychiatricka oSetfovatelska péde, s. 15.

1 Srov. IVANOVA, K. Zikladni pojmy: péce o zdravi a zdravomictvi, Multikulturni osetiovatelstvi I, s. 113.
1'Srov. GLADKIJ, I. KOLDOVA, Z. Propedeutika socialniho lékarstvi, s. 16.

12 GLADKIJ, 1. STRNAD, L. Zdravomi politika — zdravi - zdravotnictvi, s. 42.

13 ZACHAROVA, E. HERMANOVA, M. SRAMKOVA, J. Zdravomickd psychologie — teorie a praktickd
cviceni, s. 15.

4 Srov. GLADKIJ, 1. STRNAD, L Zdravomni politika — zdravi - zdravotnictvi, s. 13 — 14.
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O nemoci hovotime, lze — li objektivné zjistit poruchu zdravi tvofici pevnou
klinickou jednotku, jez lze objektivné zjistit i pii nepfitomnosti subjektivnich
priznakd."

Obecnéjsim pojmem je porucha zdravi, coz je potencidl vlastnosti organismu
omezujici béhem zivota moznosti jeho adaptace na urcité naroky vnitiniho i vnéjSiho

prostiedi bez poruchy vitalnich funkci.'

Existuji kvantifikovatelné ukazatele, pii jejichz piekroceni 1ze diagnostikovat
nemoc. Mohou mit naptiklad biochemicky nebo hematologicky charakter. Lze tak
zjistit nemoc i pfi absenci subjektivné vnimanych symptomil, protoze nemoc nemusi
byt vzdy subjektivné vnimana jako onemocnéni. Existuje fada onemocnéni, v jejichz
pocatku se Clovék citi zdrav, ptikladem muze byt hypertenzni nemoc. Nemoc je
subjektivné vnimana jako jedinecny zazitek, kdy se ¢lovek ,,neciti dobfe®. Objektivné
je nemoc diagnostikovana lékafem a to nezavisle na pfitomnosti nebo absenci

o 17,18
symptomu. 7

Kazdd nemoc mé svou pfirozenou historii, jiz rozumime souhrn zékladnich
znalosti o etiologii, patogenezi, symptomatologii, ¢asovém rozsahu a formach
jednotlivych stadii chorobného stavu. V pocate€nim stadiu nékterych nemoci nemusi
byt zmény prokazatelné, v dal§im pribcéhu nastupuji neurcité prodromy, nésleduji
ptiznaky typické pro konkrétni nemoc. Po urcité dobé chorobny proces dosdhne
urovné diagnostiky a stav pokracuje do stadia rozvoje plného klinického obrazu.

Znalost ptfirozené historie nemoci je dulezitym méfitkem ucinnosti poskytované péce.
19,20

»Zdravi a nemoc tvofi pocatek i konec souvislé vyvojové fady biologickych

zmén, v nichZ fyziologické d&je postupné prechazi do patologickych procesi.«?!

Ptestoze jsou zdravi i nemoc definovany nékolika zplisoby, nékteti autofi se
domnivaji, ze tyto pojmy nelze jasné¢ vymezit vzhledem ke slozitosti a

v . ror 7 r 22
mnoharozmérnosti definovani daného problému.

15 Srov. GLADKIJ, I. STRNAD, L. Zdravotni politika, zdravi, zdravotnictvi, s. 43.

16 Srov. GLADKIJ , L KOLDOVA, Z. Propedeutika socialniho lékarstvi, s. 17.

17 Srov. Tamtéz.

'8 Srov. http://www.med.muni.cz/patfyz/vl1011/VL10_1_1.pdf

' Srov. GLADKIJ, I. KOLDOVA, Z. Propedeutika socidlniho lékarstvi, s. 44

20 Srov. VELKY LEKARSKY SLOVNIK, Prirozend historie nemoci,
<http://lekarske.slovniky.cz/pojem/prirozena-historie-nemoci>

2 GLADKIJ, I. KOLDOVA, Z. Propedeutika socialniho lékarstvi, s. 44.
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D. Seedhouse ptedkladd na pojem zdravi Ctyfi rozliSné nazory, vyplyvajici

z ruznych thld pohledu:
e lékar — chapajici zdravi jako nepfitomnost nemoci, choroby nebo urazu,

e sociolog — vidi ,,zdravého ¢loveéka® jako dobie fungujiciho ve vSech jeho

spolecenskych rolich,

e humanista — nazyva ,,zdravym ¢lovékem* toho, jez se pozitivné vyrovnava

s naskytujicimi se zivotnimi ukoly,

e idealista — vykresluje si pod pojmem ,,zdravy ¢lovék® né€koho, komu je

dobfe po strance fyzické, psychické, spiritudlni i spoleenské.”

Pojmy zdravi a nemoc neni mozné od ¢lovéka odd¢lit v celém rozsahu jeho
zivota, utvaren¢ho praci, socidlnimi rolemi a funkcemi, chovanim, postoji, pocity i
emocemi. Nasledky nemoci, zejména dlouhodobé, se projevuji v Zivotnim osudu lidi,

jakozto bytosti spoletenskych, v jejich chovani a citéni.**

22 Srov. ZACHAROVA, E. HERMANOVA, M. SRAMKOVA, J. Zdravotnickd psychologie, teorie a praktickd
cviceni, s. 15
2 Srov. Tamté?.
24 Srov. GLADKIJ, I. KOLDOVA, Z. Propedeutika socidlniho lékarstvi, s. 64.
14



1.2 POTREBA DLOUHODOBE PECE U CHRONICKE NEMOCI

1.2.1 Definice chronické nemoci
(Curtin, Lubkin 1995)

,»Chronickd nemoc je ireverzibilni vyskyt, akumulace nebo latence
chorobnych stavli nebo postizeni vyzadujicich veskeré lidské okoli pro podptrnou
péci a sebepéti, podporu vykonu a prevenci dalsiho handicapu.®

Chronicita je v literatuie definovana, jako zdlouhavy, nékdy opakujici se
proces.**?’

Definovat dlouhodobou nebo chronickou nemoc je tteba komplexné. Mnozi
odbornici se pokouseli prednést vSezahrnujici, ptesto vSak jasnou definici chronické
nemoci. Zpocatku byly charakteristickymi rysy chronické nemoci vSechna poskozeni
nebo odchylky od normalu, které zahrnovaly trvalost, rezidualni handicap,

nepatologickou zménu, potiebu rehabilitace nebo dlouhou dobu kontroly, observace a

péce.

Narodni konference Péfe o dlouhodobé nemocné pacienty v USA piidala
k charakteristikAm chronické nemoci casovy rozsah: ,.chronickd nemoc nebo
poskozeni vyzadujici akutni hospitalizaci piesahujici tficet dni nebo 1ékatsky dohled

a rehabilitaci trvajici tfi mésice a déle v riznych rezimech osetrovatelské péce.*

Siroky rozsah dlouhodobé nemoci také komplikuje pokus o definici pojmu
samotné¢ho. Handicap mulze zaviset nejen na podminkéch jak nemoci a péce, na
frekvenci opakovani, délce pribéhu nemoci, ale také na vyznamu, ktery mé pro

v v 2
¢loveka.”’

2 L UBKIN, I. LARSEN, P. D. Chronic illness — impact and interventions, s. 5.

26 WIKIPEDIE OTEVRENA ENCYKLOPEDIE, Chronicita, <http://cs.wikipedia.org/wiki/Chronicita>
" Srov. VELKY LEKARSKY SLOVNIK, Chronicita, <http://lekarske.slovniky.cz/pojem/chronicita>
28 Srov. LUBKIN, 1. M. LARSEN, P. D. Chronic illness — impact and interventions, s. 5.

® Srov. Tamtés.
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1.2.2 Definice dlouhodobé péce

»Dle Organizace pro hospodaiskou spolupraci a rozvoj (OECD) se jedna o
ur€ité spektrum sluzeb urcenych lidem zavislych na pomoci v nékterych ze
zékladnich sebeobsluznych aktivit.*

Americka asociace ,,Department of Health and Human Services® (DHHS)
definuje dlouhodobou péci jako ,, vSeobecny pojem pro Siroky rozsah sluzeb, které

jsou navrzeny ke shodé zdravotnickych, osobnich a socialnich potieb v rozmanitych

nastavenich a umisténich.*!

Ob¢ tyto definice je mozno plné vztdhnout na specifické projevy a prub¢h

Huntingtonovy choroby.

1.2.3 Problematika dlouhodobé péce

Potieba a vyznam dlouhodobé péce se bude zvySovat v disledku starnuti
populace a zvySovani poctu osob se zdravotnim postizenim. Tato problematika tak

vstupuje do diskuzi na politické urovni nejen v Ceské republice.*>

Také EU hovoti ve svych materidlech zcela jednozna¢né o dlouhodobé péci,
kterou definuje jako péci poskytovanou lidem, jejichz zdravotni stav je stabilizovany, avSak
na tolik neuspokojivé urovni, Ze tito jedinci nejsou sobéstacni a potfebuji zcela logicky jak
zdravotni, tak socialni sluzby. Vzhledem k soucasnym demografickym zménam je tieba
povaZovat spravné — Ci alespon uspokojivé — feseni otazky dlouhodobé péce za dilezitou
podminku udrzitelnosti zdravotnickych sluzeb a kvality sluzeb socidlnich a zdravotné

socialnich.

Ministerstvo prace a socidlnich véci charakterizuje dlouhodobou péci jako

Siroké spektrum podpirnych zdravotnich a socidlnich sluzeb uréenych tém osobam,

3% Srov. MINISTERSTVO PRACE A SOCIALNICH VECI, Dlouhodoba péée — pojem znamy nebo neznimy,
<http://www.mpsv.cz/cs/9860>

' THE STATE OF UTAH, DEPARTMENT OF HUMAN SERVICES, What is long term care?
<http://ucare.utah.gov/what_is_ltc.html>

32 Srov. HOLMEROVA, 1. Pé&e o seniory a novy obor ,,Medicina dlouhodobé pé&e, Zdravomické noviny, 2010,

¢ 18<http://www.zdn.cz/clanek/priloha-lekarske-listy/pece-o-seniory-a-novy-obor-medicina-dlouhodobe-pece-
455165>
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které nejsou samostatné schopny ndlezité zabezpecCovat a saturovat své Zzivotni
potfeby bez pomoci dal§i osoby. Pfi¢inou tohoto stavu muze byt vek, zdravotni
postizeni nebo jiné zavazné divody. V ramci sluzeb dlouhodobé péce jde zejména o
pomoc pii sebeobsluznych cinnostech, zajisténi hygieny, chodu domécnosti a
zprostfedkovani styku se socidlnim prostfedim jedince. Cilem dlouhodobé péce je
v maximalni mozné mife umoznit klientim zaclenéni do bézného spolecenského

zivota. V pfipadech, kdy neni zapojeni mozné s ohledem na skutecny celkovy stav,

by mélo byt tdmto lidem zajidténo distojné zachazeni a prostiedi. >

»Dlouhodoba péfe zahrnuje tadu Ilékafskych a socidlnich sluzeb
poskytovanych osobam, které jsou v dusledku chronického onemocnéni nebo
télesného ¢i dusevniho postizeni zavislé na pomoci se zakladnimi kazdodennimi
¢innostmi. Tuto péci a podporu casto alespont Castecné poskytuji neformalni
pecovatelé, naptiklad pfibuzni ¢i ptatelé. Dlouhodoba péce se nachdzi na hranici mezi
zdravotni a socidlni péci a je obvykle poskytovana osobdm s télesnym ¢i dusevnim
postizenim, slabym starSim lidem a zvlastnim skupinam, které potfebuji pomoc pfi
kazdodennich cCinnostech. Riizné rozdéleni odpovédnosti (soukromé/rodinnd —
vefejnd), rizna organizace zdravotni a socidlni péce a také rozdily v definici hranice
mezi zdravotni a socialni pééi vedou k velkym rozdilim, pokud jde o sluzby
dlouhodobé péce, jejich organizaci a tlohu v systémech socidlni ochrany jednotlivych

&lenskych stati.«**

33 Srov. MINISTERSTVO PRACE A SOCIALNICH VECI, Predbéznd nérodni zprava o zdravotni a dlouhodobé
peéci, <http://www.mpsv.cz/files/clanky/1342/zprava_zdravotni_pece.pdf>

3* PORTAL O VEREINEM ZDRAVIi, Dlouhodoba péce, <http://ec.europa.eu/health-

eu/care_for me/long_term_care/index_cs.htm>
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1.3 NEURODEGENERATIVNI CHOROBY

Jak vyplyva zndzvu, jednd se o skupinu onemocnéni, pii kterych dochazi
k degeneraci rtiznych struktur centrdlniho 1 periferniho nervového systému. Hlavnim
znakem skupiny téchto onemocnéni je degenerace nervovych bunck, a to z rtiznych
divodu napt. uklddani abnormalnich latek v bunkich. Vzhledem k t€émto
patologickym procesiim, které¢ zabranuji fadnému vzniku a pienosu nervovych
pienost, dochdzi k zhorSeni vzniku a zpracovani adekvatnich podnéti a jejich
naslednd analyza. Na téchto procesech je zavisla kvalita fidicich funkci organismu,

které zasahuji nejen do neurologické oblasti, ale i do psychickych projevi Glovéka.”

Jde o vazna onemocnéni, ktera znamenaji velkou zatéz pro pacienty, jejich

rodiny i spole¢nost. Mezi neurodegenerativni choroby Ize fadit:

e Alzheimerovu chorobu, ktera postihuje 5-10 % osob starSich 65 let a
projevuje se zhorSenim az plnou ztratou paméti,

e Parkinsonovu chorobu, ktera postihuje 84—187 postizenych na 100 000
obyvatel, ale jen v 1% u lidi starSich 60-ti let a mezi zédkladni projevy patii
tfes, svalova ztuhlost a omezenim hybnosti.

e Huntigtonovu chorobu, pti které dochazi k degeneraci nervovych bunék ve
striatu a projevuje se Sirokou Skalou kognitivnich 1 motorickych projevi.
Prevalence onemocnéni je 1:10 000 v populaci,

e Jakobova-Creutzfeldtova choroba a riizné ataxie. >°

3 Mourek J. Fyziologie pro studenty zdravotnickych oborii, Kap.11. Neurofyziologie str. 129.
% Srov. HORACEK, J., MOTLOVA, L., Neurodegenerativni onemocnéni-od molekularni genetiky k lécbé,
<http://www.cts.cuni.cz/vesmir>
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1.3.1 Huntingtonova choroba

1.3.1.1 Geneticka podstata onemocnéni

Kazdy zdravotnicky profesiondl, ktery chce kvalitné peCovat a pracovat
s nemocnycmi a osobami v riziku by mél porozumét podstaté tohoto onemocnéni, nebot’ ty

davaji zaklad pro Sirokou skalu neurologickcyh i psychiatrickych projevi.

Huntingtonova choroba je autozomalné¢ dominantné¢ dédicné onemocnéni. Prvni
klinické ptiznaky lze pozorovat mezi 35. az 45. rokem zivota pacienta. Toto onemocnéni

postihuje obé pohlavi stejnou mérou.

Pti¢ina této choroby je mutace, tedy geneticka zména zakodovana v genu ¢lovéka.
Prakticky u kazdého nositele takto mutovaného chromozomu se nemoc klinicky projevi. V
soucasné dobé neni znam zadny léCebny postup, ktery by dokdzal nemoc 1éCit a takto

nemocny pacient do 10 az 15-ti let umira. *’

Za normalnich okolnosti se lidsky genom sklada z velkého mnozstvi dvousroubovité
deoxyribonukleové kyseliny (DNA), ktera ma ve své struktuie zakoédovanou genetickou
informaci potfebnou k pfesné tvobé a vyvoji latek a struktur nezbytnych jak pr vyvoj ¢lovéka,
tak pro funkci fyziologickych procesti Lidsky genom dle soucasnych informaci obsahuje vice
jak 50 000 gent. Vliv genili a genetickcyh principii na zdravi a nemc je rozsahly, a tkvi

v kddovani DNA.*®

Obr.1 Dvousroubovice DNA.

37 Histologickd struktura a vyvoj mozku ve vztahu k Huntingtonové chorob&. Multidisciplindrni pristup
k onemocnénim s nizkou prevalenci Huntingtonova choroba.s 30-33.
3 NUSSBAUM, Mcl., W, Klinicka genetika, str18-19.
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Toto kodovani je zajisténo diky ¢tyfem bazim, které se unikatné koduji, skladaji a paruji
a tim vytvari sekvence, tedy tiseky DNA, které umozinuji ptesny prenos genetické informace

do dalSich buné¢nych generaci.

ACGT)

Obr.2 Ctyri baze DNA A-adenosin, C-cytosin, G-guanin, T-tymin.

Huntingtonova choroba je autozomalné¢ dominantné dédicné neurodegenerativni
onemocnéni zptisobené mutaci genu na kratkém raménku 4. chromozomu, kde dochazi
k patologickému zmnozeni tzv. CAG tripletu, tedy zvySuje se opakovani trojkombinace C-A-
G za sebou. Tato kombinace CAG je zodpovédna za podukci tzv normalni Huntingtinu, coz
je protein, ktery podle soucasnych dostupnych poznatkil je nezbytny pro spravny vyvoj a
funkci nervového systému. Jeho ptfesna funkce a principy ucinkou jsou v soucasné dobée

tématem vyzkumu.

GLUTAMIN

KOS

CAG ~

Obr.3 Triplet CAG. Tak jako z pismen K,O,S poskladame slovo KOS, které nam da vyznam,
tak z tripletu CAG se posklada a vytvori protein normalni huntingtin.

Za normu povazujeme pocet do 35 repetic, od 36 do 39 repetic hovotime o tzv. Sedé zéné,
ve které muze dochazet ke zvratim k HCH. Co vime urcité, je to, ze pokud je pacient

v rozsahu §edé zony, mize se pienos HCH posunout o n&kolik generaci. **

35 a méné opakovani CAG - produkce normdiniho huntingtinu

Obr.4 Schéma DNA s 35 a méné opakovanim.

¥ MOLIKOVA, R, BEZDICKOVA, M, DAVID, O, BEBAROVA L., Huntington’s disease and steroid hormone
receptors. Biomed Pap Med Fac Univ Palacky Olomouc Czech Repub. 53-57.
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36-39 opakovani CAG - "GREY ZONE - SEDA ZONA"
Obr.5 Schéma DNA s 36-39 opakovdnim.

Nad 40 repetic hovoiime o HCH. Cim v&tsi je pocet repetic, tim ¢asn&jsi je nastup a
téz81 projevy choroby. Tato geneticka abnormalita koduje tvorbu abnormalni proteinu tzv.
huntingtinu, ktery se uklada do cytoplazmy neuront. Jeho patogenita vSak neni zatim zcela

znama. ** 4!

40 a vice opakovani CAG - produkee aberantniho huntingtinu

Obr.6 Schéma DNA s 40 a vice opakovanim.

#F \ £ %

\ normalni huntingtin / \ abnormalni huntingtin /

Obr.7 Schéma normalniho a abnormalniho huntingtinu, ktery posSkozuje buriky ve striatu .

Z anatomického hlediska dochazi ke ztrate stfedné velkych ostnitych neuronti ve striatu,
které jako hlavni neurotransmitery produkuji GABA kyselinu, dale dochéazi k degeneraci a
vyrazné atrofii palida, degenerativni zmény v kortexu a posléze celkova atrofie mozku. Tyto
oblasti mozku jsou nejvyznamnéj$im pfijemcem signal zjinych casti mozku a jsou

zodpovédné za koordinaci a provedeni pohybu téla.

“ MOLIKOVA, R, BEZDICKOVA, M, DAVID, O, BEBAROVA L., Huntington’s disease and steroid hormone
receptors. Biomed Pap Med Fac Univ Palacky Olomouc Czech Repub. 53-57.

4 BEZDICKOVA, M, MOLIKOVA, R, BEBAROVA L, KOLAR, Z., Distribution of nuclear receptors for
steroid hormones in the human brain: a preliminary study, 6971

21



Obr.8 Transverzalni Fez centralnim nervovym system. Sipkou vyznacena mista degenerace.

1.3.2 Projevy onemocnéni

Huntingtonova choroba v 90% zafind mezi 35.-50. rokem vé&ku, pfi€emzZ
juvenilni a pozdni formy jsou mnohem vzéacnéjSi. Jednd se o typické

neuropsychiatrické onemocnéni manifestujici se znamou klinickou trias.

e hybnym postizenim: mezi hlavni klinické rysy HCH patfi potize s pohybem,
které se zpocatku typicky projevuji choreou a pozdé¢ji dystonii,

parkinsonismem a poruchou volnich pohybii,

e kognitivnim deficitem progredujicim do obrazu demence (subkortikalniho
typuw),

e psychiatrickymi projevy — Cetné a rtiznorodé (deprese, neklid, zmény chovani,

poruchy osobnosti, afektivni poruchy, vzacnéji psychotické fenomény aj.).

Klinické pfiznaky jsou velmi pestré a zasahuji jak systém motoricky, tak
psychiku ¢lovéka. Prvnimi piiznaky byvaji predevsim poruchy psychického razu ve
smyslu zhorSeni schopnosti koncentrace, postupna ztrata vile, deteritorializace a v
dalsich stadiich az demence. V oblasti motoriky dominuje postupnd ztrata volni
motoriky, nechut az odpor k pohybu a postupné pievazujici mimovolna
nekoordinovana hybnost typu choreatickych pohybi.** Plny prehled symptomia HCH

je uveden v piiloze Cislo 1.

Pribéh HD vede k plnému télesnému marasmu, kdy postizené osoby nejsou

4 BEZDICKOVA, M, MOLIKOVA, R, BEBAROVA L, KOLAR, Z., Distribution of nuclear receptors for
steroid hormones in the human brain: a preliminary study, 6971

22



schopny béznych dennich aktivit. Nemocni v kone¢ném stadiu zmiraji hlady, protoze
trpi tézkou dysfagii, navic maji zvySené energetické naroky na vyzivuJedna se o
nelécitelné onemocnéni, ovSem fadu symptoma lze alesponn prechodné ovlivnit.

Potvrzeni klinické dg. je provadéno genetickym testovanim dle specialniho protokolu.

Tyto pfiznaky a symptomy se obvykle projevuji v dospélosti, dochazi k jejich
vytrvalé progresi, ktera vede ke zvySovani postizeni funkci a nakonec i ke smrti, a to

v prib¢hu asi 15-20 let.

Testovat se smi pouze osoby starsi 18. let nebo lze vyuZzit prenatalni
diagnostiky. Vyvoj onemocnéni neni zcela konzistentni, zékladni pfiznaky demence a
poruchy volnich pohybt vSak neuprosné progreduji. Pouzivame specifické baterie
testl zaméfené predevSim na vySetfeni exekutivnich dysfunkci, paméti, pozornosti,
zrakové-prostorové orientace. Soucasti baterii jsou 1 testy zaméfené na piitomnost

deprese, psychotickych ptiznakl a poruch chovani.

Frekvence vyskytu zmén chovani u HCH

Hypersexualita
Kompulse, nutkani
Depresivni nalady
Uzkost, neklid
Agrese

Podrazdénost

Nepoddajnost

Egocentrické chovani
Otupeni citového vnimani

Spatna sebepése

Spatny tsudek, soudnost

Nedostatek iniciativy

43

Graf.1 Prehled projevii Huntingtonovy choroby v grafu..

“ BATES, G., HARPER, P., JONES,L. Huntington's disease 3rd edition. Oxford: University Press, 2007. ISBN
978-0-19-851060-4.
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pamét’ a porucha koncentrace
deprese - nenalézdani vhodnych slov, zpracovani probihajici skutecnosti

\ demence subkortikdlniho typu

\

; asymetricky a symetricky tonicky $ijovy reflex
zrakové poruchy ) yas) ) Y SGony refl

omezend pohyblivost svali a svalovd sila

dysfagie
- poruchy polvkani, kachexie zmény drieni téla
- svésena hlava, neprirozend poloha paZi,

Kiv dSchént nadmérné protazeni v bocich
poruchy dychdni

- problémy s vydechnutim,

ztizeny volni projev kaile,

Spatnda kontrola dychacich svali,
zapal plic-pneumonie-zastav dychani

neschopnost s udrienim rovnovihy

poruchy vaimdni tvaru a prostoru

snifent nebo gtrdata smyslu vaimdni bolesti,

apraxie - dyspraxie
tepla a chladu

Spatnd kontrola pohybu rukou
- jemna motorika
problémy s lokalizaci, stereogndzii, sndsent bolesti

gtrdata kontroly impulsivnosti

- vipadky systému kontroly vyjadieni pociti,
projevy agrese, zména osobnosti, vyjadreni se
v mezich spolecenskych norem

dyskineze
- mimovolni pohyby

cilené pohyby jsou nepiesné a méné plynulé

—

potize s chuzi
- neschopnost otaceni, chybéjici pohyby pazi
poskakovani pri chiizi

Obr.9 Prehled projevii Huntingtonovy choroby ve schématu.
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1.3.3 Lé¢ba nemoci

V soucasné dob¢é neexistuje oznost 1écby HCH. Z neurologického a
psychiatrického hlediska existuji pouze lécebné postupy, které ovliviuji projevy
nemoci. Forma Huntingtonovy choroby a rychlost rozvoje onemocnéni zavisi na

poctu opakovani CAG tripletu, ktré je zaneseno v genetickém kodu.
Podle Kieburtz a Shoulsona existuji dikazy z klinickych studii o 1é¢b¢ klinickych
projevit HCH (symptomaticky 1écba), progresi onemocnéni (neuroprotektivni 1écba)

a ranych strategiich k oddaleni nastupu onemocnéni (preventivni 1écba).
V kontextu HCH existuji tfi druhy 1écby projevii nemoci

o symptomaticka lécba vztahuje na intervence, které zlepsuji klinické projevy

onemocnéni, ale jejich pfinos je pii progresivni neurodegeneraci pouze docasny

e neuroprotektivni lécba naproti tomu piedstavuje trvalou 1é¢bu, kterd priznive
ovliviiuje genetickou etiologii ¢i neuropatogenezi HD a u pacientd, u kterych se

onemocnéni jiz projevilo, zpomaluje ochabovani funkci

e preventivni lécba predstavuje intervenci, ktera predchazi klinickému propuknuti

choroby u presymptomatickych nositelit genu.

e restorativni lécby jsou takové typy 1écby, které omlazuji ¢i nahrazuji selhdvajici
populace neurontl a tim obnovuji funkei.
Veskeré druhy 1écby mohou byt spojeny s kratkodobym symptomatickym

zlepsenim ¢&i zhor$enim klinickych pfiznaki nebo symptoma.**

“ BATES, G., HARPER, P., JONES,L. Huntington's disease. Kapitola 16 Kieburtz K., Shoulson I Létebné studie
Huntingtonovy choroby, kap 16 str 501-503
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1.4 KVALITA ZIVOTA

1.4.1 Definice kvality Zzivota dle WHO (1993, 1996)

»Individualni chapani vlastniho Zivotniho postaveni v kontextu kultury a
systému hodnot, v némz Zijeme a také vnimani vlastnich vztaht k cilim, o¢ekavanim,
zajmim a normam podminénych trovni fyzického a psychického zdravi, nezévislosti,

socialnimi interakcemi, podminkami prostiedi i vlastnimi nazory.**

Z literarnich prament se dozvidame, Ze pojem kvalita Zivota ,,Quality of Life
(QOL) byl zminén uz ve 20. letech 20. stoleti v souvislosti s tvahami o ekonomickém
vyvoji a uloze statu v oblasti materialni podpory nizSich spoleenskych vrstev
obyvatelstva. V 60. letech téhoz stoleti je o tomto pojmu diskutovano v USA ve
smyslu ,,how good*, tedy jak dobie se Zzije lidem za urcitych podminek. Bylo
zjiSténo, Ze ekonomicky riist nemusi znamenat zvySeni kvality Zivota. Subjektivni
vnimani kvality Zivota jednotlivcem zévisi na kognitivnim hodnoceni a emo¢nim

prozivani vlastniho Zivota.

Nemusi vSak byt vrovnovaze s biologickym zdravim nebo ekonomickym
statusem.*® Soudasné definice kvality Zivota jsou odvozeny z teorie potfeb popsanou
A. H. Maslowem v roce 1943. Uspokojeni fyziologickych potieb je predpokladem

pro saturaci potieb umisténych na vyssich stupnich pomyslné pyramidy.*” **

4 WORLD HEALTH ORGANIZATION, Health  promotion glossary, S. 17 <
http://www.who.int/hpr/NPH/docs/hp_glossary en.pdf>

46 Srov. HNILICOVA, H. In Payne a kol. Kvalita Zivota a zdravi, s. 205 - 206.

4 WIKIPEDIE OTEVRENA ENCYKLOPEDIE, Maslowova pyramida,
<http://cs.wikipedia.org/wiki/Maslowova_pyramida>

* Srov. SLOVACEK, L. SLOVACKOVA, B. JEBAVY, L. Kvalita Zivota nemocnych — jeden z dilezitych
parametrd komplexniho hodnoceni 1écby,
<http://www.pmthk.cz/VZL/VZL%201_2004/Vzl1 _2.%20Slovacek.pdf>
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1.4.2 Pojeti kvality Zivota

Aby se lidé mohli ve svém zivoté plné realizovat, je zZadouci, aby ten mél
odpovidajici kvalitu. Jakékoli omezeni, at’ fyzicka, psychickd nebo socidlni, mohou
kvalitu zivota ovlivilovat nezddoucim smérem. Ze znadmych definic vyplyva, Ze
hodnoceni kvality zivota vychazi ze subjektivnich pocitl tdzanych osob.

Markova popisuje kvalitu zZivota, jako velmi slozity, rozsahly, komplexni a
multidimenzionalni pojem dotykajici se samotné lidské existence.*”” Kvalita Zivota je
zkoumédna a hodnocena v celé tadé¢ védnich disciplin, znichz lze uvést zejména

medicinu, sociologii, psychologii, ekologii a kulturni antropologii.*

Hodnoceni kvality zivota ve zdravotnictvi je provadéno napiiklad
v souvislosti s poskytovanou péc¢i, nebo zdravotnickymi systémy. Souc¢asna medicina
se také zamysli nad otdzkou, jak kvalitni jsou a budou mésice a roky Zivota
nemocnych osob.>" ¥

Pro m¢ je zasadni problematika kvality zivota nemocnych osob, osob v riziku
dlouhodobé nemoci a také osob pecujicich. V dokumentu Amerického ministerstva
zdravotnictvi jsou metody, zjiStujici kvalitu zivota souvisejici se zdravim, fazeny
mezi metody, jimiz pacient referuje o dopadech zdravotnickych intervenci. Miize se

jednat o pozitivni, vedlejsi nebo nezadouci ucinky terapie. V dokumentu jsou

vvvvvv

e n¢které dusledky klinickych testi novych 1é¢iv zna pouze pacient,
e je zadouci znat pacientv pohled a nazor na celkovou ucinnost terapie,

e systematické a formalizované vyhodnocovani pacientova pohledu muze
prinaset velmi cenné informace, které by se mohly ztratit v pfipadé, ze

oveéfovani bude zaloZzeno pouze na klinickém rozhovoru, ktery vede Iékar.
53

* Srov. MARKOVA, M. Sestra a pacient v paliativni péci, s. 38.

9 Srov. HNILICOVA, H. In Payne a kol. Kvalita Zivota a zdravi, s. 206.

3! Tamtéz.

52 Srov. MARES, J. MARESOVA, J. Paradoxy kvality zivota, kterd souvisi se zdravim. In Kvalita
7ivota v souvislostech zdravi a nemoci, s 6.

53 Srov. Tamté?.
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Dulezitym zdrojem informaci mohou byt také osoby pecujici o nemocného
Clena rodiny. ,,Metoda hodnoceni kvality Zivota osob s véaznym onemocnénim
postupné pronikd do celé fady medicinskych oborii a je vyznamnym nastrojem
vyhodnocovani spéSnosti a efektivity 1écby. Je zaloZzena na dotazovani pacientli o
jejich subjektivnim vnimani dtsledki choroby, jako je chronicka bolest, omezeni
hybnosti, omezeni funkce smyslii, psychické problémy a stupen zavislosti na riznych

forméach podpory.***

Hnilicovd uvéadi zestruénény prehledny koncept kvality Zivota na dvé
dimenze. Prvni znich, objektivni, znamena splnéni pozadavkl tykajicich se
socialnich a materidlnich podminek Zzivota, socidlniho statusu a fyzického zdravi.
Subjektivni dimenze se vztahuje klidské emocionalit¢ a vSeobecné zivotni

spokojenosti.”

1.4.2.1 Kvality Zivota a jejich domény dle WHO

WHO identifikovala Sest obsdhlych domén wvystihujicich hlavni aspekty

kvality Zivota napti¢ kulturami:
e fyzickd doména — napt. energie, inava, vycerpanost,
e dusSevni doména — napf. pozitivni pocity,
e uroven nezavislosti — napt. mobilita,
e socialni vztahy — prakticka sociadlni podpora,
e prostiedi — dostupnost zdravotni péce,

e osobni vira, spiritualita — smysl Zivota.

% SUCHY, M. Sledovéni Zivota pacientt, <http://www.mzcr.cz/KvalitaOdbornik/obsah/sledovani-kvality-zivota-
pacientu 1850 15.html>
53 Srov. HNILICOVA, H. In Payne a kol. Kvalita Zivota a zdravi, s. 207.
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Uvedené domény zdravi a kvality Zivota jsou ve vzajemné interakci, doplituji se a

prolinaji. *°

1.4.3 Dlouhodoba péce u nemocnych s Huntingtonovou chorobou

Vzhledem k charakteru Huntingtonovy choroby, jejimu pribéhu a prognoze je
zadouci, aby péce o nemocné byla komplexni a dlouhodoba. Neni ale mozné
opominat osoby v riziku, jimz je také nutné vénovat nalezitou péci, zaméfenou

pfevazné na oblast psychickou.

Na péci o nemocné osoby, osoby v riziku a rodiny zatiZzené Huntingtonovou
chorobou by se mél podilet multidisciplinarni tym, slozeny ze specialisti mnoha

obort a laikové majici zkusenosti s danou problematikou.

1.4.4 Kvalita Zivota nemocnych s Huntingtonovou chorobou

Jak je uvedeno v ptedchozich oddilech, kvalita Zivota je ovlivnéna mnoha
faktory. Vzhledem k tomu, Ze ptiznaky Huntingtonovy choroby se objevuji ptrevazné
v produktivnim véku, dochdzi u nemocnych osob k vyraznému omezeni mnoha
aspektli bézného zivota. Symptomy nemoci zasahuji vSechny slozky jedince, od
biologické az po socialni. Jedinec méa zpocatku nahled stavu, uvédomuje si progresi
fyzického 1 psychického stavu. Poruchy chiize, chorea, ubytek kognitivnich a
pohybovych schopnosti, védomi nevylécitelnosti a progndzy choroby, zkuSenosti
s nemoci u predkul, strach z projevii nemoci u potomki a ostatni projevy nemoci se
odrazi v kvalité prozivaného Zivota.

Huntingtonova choroba zplsobuje nemocné osobé ztratu dosavadnich jistot,
presvédCeni a zvyklosti. Vzhledem k prognéze nemoci se ¢lovek ocita ve svizelné
situaci.”’

Nemocni s Huntingtonovou chorobou prochazi n¢kolika stadii, pro néz je

specificky Siroky rozsah komplexnich projevii choroby. U kazdého nemocného se

% Srov. WORLD HEALTH ORGANIZATION, Health  promotion  glossary, s. 17<
http://www.who.int/hpr/NPH/docs/hp _glossary en.pdf>

37 Srov. MINIBERGEROVA, L. Pacient jako ¢lovék v krizi, nemoc jako svizelna situace, Vybrané kapitoly
z psychologie prozdravotnické pracovniky, s. 5 — 6.
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spektrum kognitivnich a behaviordlnich symptomt projevuje vlastnim zpisobem.

V kazdém ptipadé dochazi k devastaci celkového zdravotniho stavu, coz se
podepisuje na kvalité¢ zivota celé rodiny. Dokonce i nékolik let pfed manifestaci
onemocnéni lze pozorovat prudké zmény ndlad, nedostatek energie, nepfiméiené
smutné nalady, obavy z budoucnosti, tizkosti. >* >

Podrazdénost, deprese, problémy s fizenim motorového vozidla, drobna
kriminalita, porucha wufeni se novym vécem, porucha paméti, problémy
s rozhodovanim patii mezi ¢asné projevy nemoci. Béhem rozvoje nemoci intelekt a

v v . o T 1
schopnost soustfedéni progreduje a spektrum symptomi se rozsituje.

Problémy s alkoholem, zmény povahy, poruchy chovani, poruchy feci mohou
vést k socialni izolaci nemocnych osob, ke ztraté zaméstndni, omezeni nebo

RTI ATl 62
nemoznosti vénovat se svym zalibam.

S postupem nemoci se piiznaky stavaji zfetelnéjSimi, vyraznéjSimi a snizuji
tak vykonnost ve vSech dimenzich lidského Zivota. Nemocnd osoba se stava zavislou
na péci jinych.

Jak je uvedeno Roth a Kucera, 1¢kafi mohou ptedepisovat medikaci, kterd
pomuze dostat pod kontrolu emotivni, psychické a motorické problémy vyplyvajici

z nemoci. Nicméng, je dilezité mit na paméti, Ze neexistuje kauzalni terapie vedouci

r . r e y . - 63
k zastaveni ani odvraceni vyvoje nemoci.

Pfesto 1ze nemocnym osobam alespon ¢aste¢né ulehcit jejich nelehky osud a
intervencemi realizovanymi rodinnymi pfislusniky, ¢leny svépomocnych skupin a

multidisciplindrnim tymem odborniki jim zvysit kvalitu Zivota.

»Komunikace a spoluprace vSech zainteresovanych terapeutickych disciplin
(interdisciplinarni piistup), s respektem k jejich jednotlivym odbornym oblastem, je
nevyhnutelnym piedpokladem k nalezeni vhodného pfistupu k nemocnému jedinci

s Huntingtonovou chorobou. Pravé spolecné piisobeni rozdilnych obord umozni

% Srov. POLLARD, J. A Caregiver's Handbook for a Advanced — Stage Huntington Disease, s. 1 — 3.

% Srov. JIRAK, R. HOLMEROVA, I. BORZOVA, C. a kol, Demence a jiné poruchy paméti — komunikace a
kazdodenni péce, s. 48.

% Srov. ROTH, J. UHROVA, T. ZIDOVSKA, I. Huntingtonova nemoc - zakladni informace,
<http://www.huntington.cz>

%1 Srov. ROTH, J., KLEMPIR, J. SPACKOVA, N. Kognitivni deficit u Huntingtonovy nemoci, Neuropsychologie
v neurologii, s. 271-302.

62 Srov. ROTH, J. UHROVA, T. ZIDOVSKA, J. Huntingtonova nemoc — zakladni informace, s. 2 — 3.

% Srov. ROTH, J., KLEMPIR, J. SPACKOVA, N. Kognitivni deficit u Huntingtonovy nemoci, Neuropsychologie
v neurologii, s. 271-302.
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dostat se blize ke komplexnim problémim nemocného jedince a pracovat na nich. Jen
timto zplisobem lze nalézt nejlepsi cestu, jak pripravit podminky a uzpusobit péci

s ohledem na potieby nemocného jedince.«**

1.4.4.1 Terapeuticky plan a pravidla v pé¢i o HCH nemocného

Rozhodujici funkci v péci o osobu s Huntingtonovou chorobou zaujima
terapeuticky plan. Tvoti soucast denniho planu a programu strukturujiciho den a
tyden nemocné osoby. Je mu oporou a davd mu pocit bezpeci, protoze nemocna
osoba vi, co mizZe ¢ekat od svého okoli a naopak, co je o¢ekdvano od ni. Je vSak
nutné podotknout, ze terapeuticky plan neni jednotny pro vSechny nemocné osoby, je

piizptisoben piisné individualné potiebam nemocné osoby.

Mezi zékladni pravidla terapeutického planu 1écby nemocnych osob

s Huntingtonovou chorobou patii:
e oSetfovani a 1é¢eni je pro zvySovani kvality Zivota prioritni,
e lidskd i odborna kvalita mé prednost pfed nadmérnou kvantitou alternativnich
pristupt,
e schopnosti nemocné osoby se musi optimalizovat, pficemz diraz je kladen na

velr , e . . . , . ’ r 66
vyuZiti stdvajicich a aktivaci alternativnich a augmentativnich dovednosti.

8 Prehled projevii Huntingtonovy choroby. Zivot s Huntingtonovou chorobou-Fyzioterapie a Ergoterapie —
terapeutické sesity, s. 13-15.

8 Srov. Terapeuticky plan, In Zivot s Huntingtonovou chorobou, logopedie a poruchy polykini — terapeutické
sesity,s. 10 - 11

% Srov. Tamtéz.
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1.4.5 Specifické problémy nemocnych s Huntingtonovou chorobou

1.4.5.1 Specifické problémy v sexudlni oblasti sniZujici kvalitu Zivota
nemocnych s Huntingtonovou chorobou

Problémy v sexudlnim zivoté ¢lovéka patii mezi tabuizovand témata, o nichz

lidé vétSinou mluvi velmi neradi a opatrné.

Pfitom sexualita a partnerské vztahy maji na kvalitu zivota dulezity vliv.
Studie o sexualité¢ provedené u nemocnych s Huntingtonovou chorobou dospély
k zavéru, ze az 75 % Zen a 85 % muzu trpi velkymi sexudlnimi problémy. Obvyklym
symptomem vétSiny z nich je sexudlni hypoaktivita a impotence. Zaznamenany byly i
zvySujici se sexudlni zajem a parafilie, coz je kvalitativni odchylka piipravy

k pohlavnimu vybiti od ptipravy obvyklé.

S jistotou lze fict, ze nemocni s Huntingtonovou chorobou a jejich partnefi
budou mit n&jaké sexualni problémy, piestoze po dlouhou dobu maji oboustranné

uspokojivy vztah. ¢’

1.4.5.1.1 Fyzické problémy

— problémy s dosazenim nebo udrzenim erekce — pfiCina nemusi tkvit
v Huntingtonové chorobg, mize se jednat o vedlejsi u¢inek medikace a je

proto vhodna konzultace s oSetfujicim lékatem,

— problémy s choreatickymi pohyby — mimovolni pohyby mohou zpusobit
problémy v sexudlni oblasti nemocnych s Huntingtonovou chorobou a

pomoci miiZe byt stabilni poloha nemocného.®®

1.4.5.1.2 Emocionalni a psychické problémy

Jednim z typickych rystt Huntingtonovy choroby je ztrata normalnich zabran,
coz plati 1 o sexudlnim chovani. U nékterych nemocnych dochéazi k sexudlni

hyperaktivité, ktera se mize projevit snahou ziskat nové partnery.

87Srov. SCHMIDT, E. Z. BONELLL R. M. Sexualita u HCH, Zpravodaj Archa 2009, &. 34, s. 10..
% Srov. SCOTTISH HUNTINGTON'S ASSOCIATION, Sexualni problémy u pacienti s HCH. Zpravodaj Archa
2009, & 34,s. 11— 12.
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Béznéjsi vsak jsou zvySené pozadavky na stavajiciho partnera. Pozadavky
mohou byt zcela nepfiméiené, co se tykd mista a Casu a pro partnery muze byt
naprosto vycerpavajici jim vyhovét, poptipadé neustadle odmitat. Nemocny ¢lovék se
muize naopak citit vdzné deprimovany, mize mit strach, citit se izolovany nebo
nemilovany. A tak jednim ze zplisobll snahy pfekonat tyto pocity miize byt snaha
ziskavat opétovnou utéchu skrz fyzickou blizkost. Neni vSak v moci partnera
uspokojit tyto nepfiméiené pozadavky, naopak mize dojit k poklesu zajmu o sexualni

styk. Odepfteni pfitom miZe byt nemocnym ¢lovékem vnimano jako zavrzeni.

Vzhledem k choreatickym projevim se milize nemocny Ccloveék stat pro
partnera neatraktivnim. Existuje zpisob medikace, ovliviiujici sexualni hyperaktivitu,
muze vSak mit vedlej$i ucinky a je tedy tfeba je uzivat jen v nutnych ptipadech.
Nekteti partneti povazovali za jediné vhodné feSeni ukonceni jakéhokoliv sexudlniho
vztahu. DalS§imi problémy mohou byt chorobna zarlivost, pfi niz vhodnym feSenim

o v ’ r 69, 70
mize byt odborna pomoc.

1.4.5.2 Specifické problémy v oblasti pFijmu potravy sniZujici kvalitu Zivota
nemocnych osob s Huntingtonvou chorobou

Osoby nemocné Huntingtonovou chorobou maji v pribéhu nemoci poruchy
polykdni a soucasné u nich hrozi riziko nedostatecné vyzivy. Dodrzovanim
nasledujicich pravidel je mozné udrzet déle dobrou pohodu nemocné osoby. Patii
mezi n¢ vhodna poloha pfi jidle, pouzivani specialnich pomtcek pro nemocné osoby
s Huntingtonovou chorobou, vhodna skladba a hustota potravy. '

Zajisténi adekvatniho pifjmu Zivin mlze byt v nékterych piipadech
problematické. Udrzeni optimalni télesné hmotnosti je snahou a pfanim nemocné i
pecujici osoby. Neni novinkou, ze kalorickd hodnota potravy u osob nemocnych

s Huntingtonovou chorobou by méla byt minimaln& 5 000 kalorii denng. "2,

% Srov. SCOTTISH HUNTINGTON'S ASSOCIATION, Sexuélni problémy u pacientti s HCH, Zpravodaj Archa
2009, ¢. 34,s. 11 —12.

" Srov. DEPARTMENT OF NEUROLOGY, Caring for people with Hunitgton's disease, abuse of the patient
<http://www.kumc.edu/hospital/huntingtons/abuse.htm]>

! Srov. VAN BROEKHOVEN — GRUTTERS, E. GAASBEEK, D. VENINGA — VERBAAS, M. VjZiva a
Huntingtonova choroba, s. 4.

2 Srov. POLLARD, I. 4 Caregiver's Handbook for Advanced — Stage Huntington Disease, s. 11.
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1.4.5.2.1 Polykaci problémy

Huntingtonova choroba postihuje mozek a nemocny jedinec postupné ztraci
kontrolu nad ovladanim svych pohybd a svali. Jde o casté symptomy nemoci.
Problémy pfi polykani ndpoju, tuhé stravy i vlastnich slin mohou vést k zakuckani a
dokonce k aspiraci s fatalnimi nasledky. Nemocné osoby mohou piemoci obavy
z nemoznosti polykani a strach, Zze nebudou moci normalné pfijimat stravu a tekutiny.
Frustrace zptsobené timto strachem mohou vést k tomu, Ze se nemocna osoba brani

stravu piijimat, coz také muze zplisobit nedostatecny stav vyzivy.

Problémy s polykdnim se v pritbéhu nemoci zvyraziiuji a nemocnou osobu
ohrozuji aspiraci a pneumonii. Riziko aspirace mize byt vyssi také pifi polykani
tekutin, lapavém dychani. Prevence popsanych problémt by méla byt vyzvou pro

petujici osoby a oSetfovatelsky personal. "* "

1.4.5.2.2 Varovné znaky polykacich problémi

Néktera varovna znameni polykacich problémti:

e stagnace potravy nebo jejich zbytkl v dutin€ ustni zplisobena snizenym tonem

oralnich svald,

e potrava lepici se na patro zptisobend omezenou pohyblivosti jazyka, kdy si ji

nemocna osoba nedokaze jazykem odstranit,

e vyplivovani potravy zplisobené mimovolnimi pohyby jazyka ven zust

zhorSuje polykani potravy a tekutin,
e zpomaleny proces polykani,
e nadbytecné pohyby jazyka,
e potize pii polykdni potravy nebo népojii se specifickou strukturou a hustotou,

e kaSel a zakuckidni miiZze nastat béhem i po jidle, nékdy se kaslaci reflex

nespusti, ptestoze by byl tieba,

e vodnaty (kloktavy) hlas zpisobeny shromazdénim slin nad hlasivkami,

3 Srov. GROFOVA, Z. Nutricni podpora — prakticky radce pro sestry, s. 138 — 139.

™ Srov. Terapeuticky plan, Zivot s Huntingtonovou chorobou, logopedie a poruchy polykéni — terapeutické sesity,
s.28-29.

5 Srov. POLLARD, J. A Caregiver’s Handbook for Advanced — Stage Huntington Disease, s. 13.
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e nadmérné vylucovani slin a hlenu bud’ bez obsahu potravy, ke zvysené

produkci slin a hlenu dochdzi i pti kasli, uviznuti sousta v dychacich cestach,

e vystup stravy nosem nebo usty, zptisobeny pravdépodobné neuzavienim nosni
dutiny mekkym patrem. Vyskytne — li se tento stav po polknuti, mohou byt
pfitomny problémy v horni ¢asti travici trubice, konkrétné v dutin€ ustni nebo
jicnu,

e navrat potravy po polknuti do Ust zpisobeny kontrakcemi jicnu,

e zhorsena funkce feci a tvorby hlasu, protoze mluveni a polykani je zavislé na
podobn¢ a spole¢né probihajicich neurologickych a anatomickych faktorech a

na svalovych pohybech. Pfidavaji se i1 poruchy jazykovych schopnosti,

e ztrata télesné hmotnosti, jeZ lze povazovat za alarmujici pfiznak a které je
nutné pokusit se &elit. Ubytek vahy ale nemusi korespondovat se sniZenou

chuti k jidlu, ta mize byt dostate¢na.”®,”

Mezi potraviny nevhodné pro osoby s poruchami polykani patii lepivé,
drobivé, ostfe kofenéné potraviny, strava ze dvou rozdilnych druhG (vyvar se
zeleninou), jadrové ovoce, maso s kostmi, fidké potraviny. Nemocnym osobam neni

. (o T8
doporucovano zapijeni jidla.

1.4.5.2.3 Nedostatecny stav vyZivy

Kazdy clovék postizeny Huntingtonovou chorobou nékdy hubne. Vahovy
ubytek se miize objevit v jakékoliv fazi nemoci. Hlavnim divodem pro tento vahovy
ubytek mohou byt mimovolni pohyby, které jsou privodnim jevem nemoci. Pohyb
spottebuje velké mnozstvi energie. Neplati to ovSem pro kazdého. Existuji jednotlivei
s touto chorobou, u kterych se nechténé pohyby nevyskytuji tak casto a ptesto
hubnou. Dtivod, pro¢ je tomu tak, neni zcela jasny, nebot’ pacienti postiZzeni

Huntingtonovou chorobou maji vétsinou dobrou chut’ k jidlu.”,

" Srov. Problémy s polykanim u pacientd s HCH. Zivot s Huntingtonovou chorobou, logopedie a poruchy
polykani — terapeutické sesity, s. 33 — 34.

" Srov. POLLARD, J. 4 Caregiver's Handbook for Advanced - Stage Huntington Disease, s. 15.

8 Srov. Problémy s polykéanim u pacientt s HCH. Zivot s Huntingtonovou chorobou, logopedie a poruchy
polykani — terapeutické sesity, s. 38.

" Srov. VAN BROEKHOVEN — GRUTTERS, E. GAASBEEK, D. VENINGA — VERBAAS, M. Wyziva a
Huntingtonova choroba, s. 4.
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K danému problému mize dochazet i z nékolika dalSich divodd, mezi néz lze
zafadit ztrdtu schopnosti provadét komplexni ukony pii pripravé potravy,
neschopnost pfijmout potravu bez pomoci nebo nevili spoléhat se pfi pfijmu potravy

I 81
na jiné osoby.

1.4.5.3 Specifické problémy v oblasti pohybovych aktivit a chovani sniZujici
kvalitu Zivota nemocnych s Huntingtonovou chorobou

V disledku poskozenych neuromuskuldrnich funkei dochdzi u nemocnych
osob s Huntingtonovou chorobou k poruchdm hybnosti a postury, jez vyznamné
limituji kvalitu Zivota. U nemocnych osob dochézi i ke zmé€nam chovani a osobnosti,
predevsim ke zvySeni z4jmu o vlastni osobu a potfeby, které vSak nekoresponduji se

, - , o v I v o182
zdjmem o vlastni zevn&jsek, potfeby jinych nebo zamdstnani.** **

1.4.5.3.1 Huntingtonova maska

Jak uvadi Pollard postupujici Huntingtonova choroba nasadi ¢loveéku, kterého
mate radi, jakysi druh ,,masky“. Je t€zké rozeznat, jak se postizeni citi nebo co si
skutecné¢ mysli. Nékdy jsou tak dobfe zastfeni a zahaleni, ze si peCovatelé Casto

ptaji, zda nemocni viibec néco citi. Toto je "Huntingtonova maska".

Obcas nemoc vyvolava slabost a zmény ve vyrazu obli¢ejového svalstva
clovéka zdani, Ze je znudény a o nic se nezajima. Mozna "se uvnitt sméje", tvari se

ale jinak, jenom ne tak, ze rad potkal starého zndmého nebo pfitele.

Huntingtonova choroba postizenému zté¢Zuje, aby si utfidil myslenky a ud¢lal potadek
v mySleni, kdyZ ma odpovidat na otazky. UZ jen samotné zamySleni se nad vétou
"vSichni se maji dobfe a miyj bratr je zase zpatky doma" mize vyzadovat o deset

vtefin vice, neZ normalngé.

% Srov. HUNTINGTON'S DISEASE SOCIETY OF AMERICA, A physician’s guide to the Management of
Huntington’s Disease, s. 19 — 20.

81 Srov. Terapeuticky plén, Zivot s Huntingtonovou chorobou, logopedie a poruchy polykdni — terapeutické sesity,
s. 33 -34.

82 Srov. ROTH, J., KLEMPIR, J. SPACKOVA, N. Kognitivni deficit u Huntingtonovy nemoci, Neuropsychologie
v neurologii, s. 275.

8 Srov. Multidisciplinarni pfistup k terapiii, Zivot s Huntingtonovou chorobou, fyzioterapie a ergoterapie —
terapeutické sesity, s. 15.
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Jiné aspekty pozménéného vyraziva oblicejového svalstva by mohly vést

k chybnému zavéru, Ze je mi né¢jaka vyména informaci lhostejna.

S postupem Huntingtonovy choroby se to, co pfipomina masku, stava stale
zieteln€j$im. Postupem Casu to muze stav vzhledu oblic¢eje byt mylny i pro nejblizsi

¢leny rodiny.

Z neurologického hlediska lze popsat pozménény vyraz v obliceji jako
"tupy" nebo "povrchni afekt". "Huntingtonova maska" je kombinaci specidlnich
fyzickych charakteristickych znaki Huntingtonovy choroby s jejich kognitivnimi

S 84
formami projevu.

1.4.5.3.2 Problémy s rovnovahou

Zpravidla zacinaji neschopnosti udrzet se na jedné noze. Jak postupuje
zpomalovani reakci, dochazi i ke zhor§ovani rovnovahy. Ubytek schopnosti udrzet
rovnovahu se nejcastéji objevuje pii ndhlé zméné sméru, rychlém obratu, zejména,
pokud nemocna osoba nese n¢jaky pfedmét nebo pii noSeni nepevné obuvi
s vysokymi podpatky, sandali, pantofli a seSlapané obuvi. Kombinace zmén na
posturalnim svalstvu a zmén v udrzeni rovnovahy vede k problémim pii chiizi a
k padim. Nejsou — 1i pady casté, miize byt cvi¢eni rovnovahy a posilovani tou

. 71 ’ 1 o v v It . ve vr1 s r 85
nejvhodnéjsi prevenci. Stabilitu chiize 1ze vylepsit noSenim obuvi s §irsi bazi.

1.4.5.3.3 Chorea

Jde o nejcharakteristi¢téjsSi hybny projev klasick¢é formy Huntingtonovy
choroby. Jsou to mimovolni nepravidelné ,,hazivé ¢i Skubavé™ pohyby v obliceji, na
koncetinach 1 na trupu. Chize miva kolébavy az tanecni raz. Chorea se v pribéhu
nemoci po fadu let zesiluje, Casto tézce postihuje zakladni hybné aktivity, v pozdnich
fazich nemoci se choreatické pohyby zpomaluji a méni v kroutivé, pomalé
stereotypni pohyby, tzv. dystonii. V konecnych fazich nemoci jiz mimovolni pohyby
nemusi byt patrné, svalstvo je ztuhlé a nemocny je obtizné pohyblivy ¢i imobilni. U

juvenilni formy Huntingtonovy choroby s pocatkem nemoci do 20 let véku obvykle

% Srov. POLLARD, 1., Jim Pollard’s book HurryUp and Wait!, s. 45-48

8 Srov. Fyzioterapie a ergoterapie u Huntingtonovy choroby, Archa zpravodaj & 38/2011, s. 24 — 25.
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mimovolni pohyby nejsou pfitomny, chorea také zcela chybi a nemocna osoba se
pohybuje obtizné, trhavé a ztuhle. V obli¢eji mohou mit mmovolni pohyby charakter

grimasovani.*

1.4.5.3.4 Agrese

Osoby trpici Huntingtonovou chorobou mohou =zaéit projevovat nasilné
chovani bez jakéhokoli ztejmého divodu. Zvlasté v pocatecnich stadiich postizeni se
Casto jedna o reakci na pocity zmatenosti a nervozity, které nemocného pohlcuji. Tyto
pocity jsou diisledkem postizeni mozku, vzniklého odumirdnim nervovych bunék,
majicich inhibi¢ni vliv. V pocate¢nich stadiich se jednd zejména o narist
impulsivniho nésilného chovani. Nemocna osoba se snadno roz¢ili a neumi se
ovladat, jako intaktni osoba. Tento stav je oznaCovan pojmem ,selhdni inhibi¢ni
kontroly“. Dalsi pfi¢inou ndsilného chovdni mohou byt bludy, tedy mylna,
nevyvratitelna presvédceni, vznikajici vlivem Ubytku a poSkozeni nervovych bungk.
Ve vétsing ptipadi jde o bludy paranoidni, kdy je nemocny jedinec piesvédéen, ze
mu neékdo usiluje o zivot nebo se ho snazi jinak poskodit, ublizit mu. Pod vlivem
téchto mylnych presvédceni nasledn€ jedna ve snaze zabranit takovému jednani a to i

nasilng. ¥’

Agresivni chovani, at’ uz verbalni nebo brachidlni, se castéji objevuje u
nemocnych osob s Huntingtonovou chorobou, které knému mély sklon i
v premorbidnim zivoté. Je tfeba zdlraznit, ze se obvykle neprojevuje v tGstavnim
nebo vetejném prostiedi. Cilem agresivniho chovani jedince s Huntingtonovou
chorobou jsou prevazné rodinni pfislusnici. Anxieta, deprese, psychotické syndromy,
obsedantné - kompulzivni porucha a delirantni stavy jsou predisponujicimi faktory,
jez mohou podpofit rozvoj agresivniho chovani. K vyvolavajicim pri¢inam lze jesté
piidat psychosocialni stres zplisobeny zménou prostiedi, zadanim nékolika ukold a
¢innosti v kratkém casovém rozmezi, problémy s vykondvanim bé&znych ukold a

konflikt s autoritou.gg,

8 Srov. ROTH, J. UHROVA, T. ZIDOVSKA, J. Huntingtonova choroba — zdkladni informace, s. 3.

87 Srov. VEVERA, J. Agrese, Archa zpravodaj, 2008, €. 33, s. 33 - 34.

8 Srov. ROTH, I., KLEMPIR, J. SPACKOVA, N. Kognitivni deficit u Huntingtonovy nemoci, Neuropsychologie
v neurologii, s. 275 — 276.
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1.4.5.4 Lze zlepsit kvalitu Zivota nemocnych s Huntingtonovou chorobou?

Tato otazka, tedy kdy a jakym zplisobem zlepsit kvalitu Zivota, je hlavnim tématem
pracovni skupiny Qulity of Life pisobici pfi European Huntington Disease Netvork. Tato

pracovni skupina sdruzuje odborniky z oblasti zdravickych profesionalii 18-ti zemi Evropy.

Dle soucasnych znalosti a zkuSenosti, 1ze konstatovat, ze existuji moznosti,
jimiz lze zvysit kvalitu Zivota prozivaného osobami nemocnymi Huntingtonovou

chorobou:

1. Uziti logopedie — u nemocnych a Huntingtonovou chorobou dochdzi

k postizeni svalové koordinace a pamétovych vzorci, které¢ ¢asto vedou k nezietelné
a véhavé teCi. Pravidelnd logopedickd péce miize nemocnému pomoci vyjadiit se
zfetelnéji a vytvofit souvislé mysSlenky s vé&tsi preciznosti. Logopedickd terapie
neslouzi jen jako podpora komunikace, je pfinosna i v redukci epizod duseni. Velmi
dualezita je trpélivost pii mluveé s nemocnym a ponechani dostatku ¢asu pro formulaci
odpovédi. Prestoze véty mohou byt opozdéné nebo odbihavé, nemocny
pravdépodobné dokonale rozumi. Lze tak snemocnym hovotit, ikdyzZ ne vzdy
odpovida. Schopnost porozuméni feci je zachovana, i kdyz vlastni feCovy projev
pacienta jiz neni mozny. Ma-li nemocny v pozdéjSim stadiu problémy s feci, lze
vyuzit alternativni metody komunikace, naptiklad karti¢ky s obrazky, piktogramy. **

90

2. Oznaceni predméti domacnosti — jak nemoc postupuje, musi se nemocné

osoby spoléhat ve stidle vétSi mife na ostatni. OznaCeni béznych predméti miize
pomoci nemocnému snaze identifikovat predméty a tudiz dokonc¢it domdci ¢innosti
s mensi pomoci. Lze oznacit krabicky s jidlem, ud¢lat poznamky k pfipomenuti tkold
a ¢innosti a uzit seznamy piipevnéné na vnéjsi stranu zasuvek k objasnéni jejich
obsahu. Vhodné se jevi také planovani dennich aktivit, aby nemocny véd¢l, co se kdy
bude dit. To vSe pfispiva ke zvySeni spokojenosti a kvality zivota nemocného 1 jeho

, 91,92
okoli. 7>

% Srov. LIVESTRONG, 5 ways to improve the quality of life for Huntington's disease patients,<
http://www .livestrong.com/article/13279-improve-quality-life-huntingtons-disease/>

% Srov. SKIRTON, H. Huntington dinase: A nursing perspectice. In Medsurg nursing, s. 169.

! Srov. LIVESTRONG, 5 ways to improve the quality of life for Huntington's disease patients,<
http://www livestrong.com/article/13279-improve-quality-life-huntingtons-disease/>

%2 Srov. HOLMEROVA, 1. Jak napldnovat denni aktivity pro pacienta postizeného Alzheimerovou chorobou a
Jinymi formami demence, s. 1 — 7, <http://www.alzheimer.cz/?PagelD=497>
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3. Podpora cvieni — cviceni je velmi zndmou moZznosti boje s depresi, vede ke

zvySeni a udrzeni fyzické sily. Jelikoz Huntingtonova choroba muze napadat
pohybové schopnosti, je vhodné ptat se fyzioterapeutli na nejlepsi cviky, které lze
vyuzit. Nékteré cviky mohou zlepS$it rovnovdhu a koordinaci a provadéni dennich
ukont tak ¢ini snaz§imi. Cviceni by mé¢lo vzdy probihat na bezpecném misté, mimo
blizkost ostrych predméti a v pripadé ptani Ize pouzit ochrannou pftilbu, poptipadé
93, 94

vycpavku k prevenci nehody.

4. Zajisténi dostatecného piijmu tekutin a potravy — nemoc vyvoladva vyznamné

zmény metabolismu. Ovliviluje vyzivu zejména vysokou spotfebou energie. Dieta
s vysokym obsahem kalorii by méla byt doplnéna o dostatek vitaminti a nutricnich
suplement. Vzhledem k riziku nedostatecného piivodu energie muze byt vhodné,
zvladd — 1i nemocny jist a polykat, mit na n€kolika pfistupnych mistech ptipravené
napiiklad suSenky, aby byl zvySen pfisun energie potravou. Nemocny by mél mit
vzdy dostatek ¢asu na jidlo a v ptipadé poruchy svalové kontroly lze pouzit nddobi a
ptibor zabranujici rozliti a usnadiiujici tak pfijem potravy. V pozdéjsich stadiich
choroby, pfi poruse polykani, by mélo byt zvazeno podavani mixované nebo na velmi
malé kousky nakrajené stravy. Stav vyzivy muize byt nedostate¢ny i vzhledem ke
ztraté schopnosti realizovat komplexni tkony, jako je napiiklad pfiprava, ohiati a
snédeni jidla. Lze se také setkat s hltdnim potravy, coz mize zpusobit duseni nebo
aspiraci potravy. S vyhodou je mozné pii nedostatecném piivodu zivin uzit vyrobky
enterdlni klinické vyzivy urcené k sippingu nebo podavani nazogastrickou sondou
popiipads PEG, %5:96:97.98.99

5. Otazky ohledné medikace — piestoze je Huntingtonova choroba geneticky

podminéna, lze nékterymi typy medikamentl pomoci zmirnit jeji piiznaky.
Antidepresiva mohou byt piedepsdna k udrzeni emociondlni stability, zatimco
neuroleptika a tranquilizéry kontroluji mimovolni pohyby. Na extrémni vybuchy citl
mohou byt medikovéana antipsychotika. Pro mnoho 1€ki jsou vSak bézné nezadouci

interakce nebo vedlejsi Gcinky, naptiklad Gnava, neklid nebo podrazdénost. Je nutné

% Srov. LIVESTRONG, 5 ways to improve the quality of life for Huntington's disease patients,<

http://www.livestrong.com/article/13279-improve-quality-life-huntingtons-disease/>

% Srov. Uvod, Zivot s Huntingtonovou chorobou, fyzioterapie a ergoterapie — terapeutické sesity, s. 18.

% Srov. Tamtéz

% Srov. NUTRICIA ADVANCED MEDICAL NUTRITION, Enteralni vyziva,
<http://nutriciamedical.meditorial.cz/>

%7 Srov. SCHULLER, M. OSTER, P. Geriatrie od A do Z pro sestry,s. 308 —311.

% Srov. GROFOVA, Z. Nutricni podpora — prakticky rddce pro sestry, s. 30, 138 — 139.

% Srov. SKIRTON, H. Hutington disease: A nursing perspective, s. 168 — 169.
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hovotit s Iékatfi o moznostech terapie, vzdy sdélit, které 1éky nemocny uziva, véetné

téch, jeZ nejsou uréeny na terapii Huntingtonovy choroby.'®

Lze shrnout, ze kvalitu zivota nemocnych s Huntingtonovou chorobou lze
zvysit poskytovanim kvalitni péce poskytované erudovanymi profesiondly z mnoha

oborti 1¢katskych i nelékatskych obort.

»Za kvalitni péci lze povazovat souhrn vysledkli dosazenych v prevenci,

diagnostice a terapii, urCenym potiebami obyvatelstva na zéklad¢ Iékaiskych véd a
praxe® 1!

Donabedian definuje kvalitu zdravotni péce jako ,,takovou péci, pii niz lze

o¢ekavat maximalni pfinos pro pacientovo zdravi a kdy ziskany prospéch je ve

srovnani s naklady vy3si ve viech fazich lé¢ebného procesu®.'”

Citlivym indikatorem vyspé€losti a humannosti lidské spolecnosti je péce o

] o y . 103
osoby se zdravotnim postizenim a dlouhodob& nemocné.

19 Srov. LIVESTRONG, 5 ways to improve the quality of life for Huntington’s disease patients,<
http://www.livestrong.com/article/13279-improve-quality-life-huntingtons-disease/>

Y'SOVOVA, E., Kvalita je vyzva, <http://osz.cmkos.cz/CZ/Z_tisku/Bulletin/05 2003/kvalita.html>

122 GLADKIJ, I; HEGER, L; STRNAD, L. Kvalita zdravotni péSe a metody jejiho soustavného zlepsovani, s. 3.

1% PEJZNOCHOVA, 1., Kvalita v oSetiovatelské péci, <http://www.perspektivyjakosti.cz/res/data/000146.pdf>
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1.4.6 Kvalita Zivota osob v riziku Huntingtonovy choroby

Jiz z motta Spolecnosti pro pomoc pii Huntingtonové chorobé vyzniva, Ze tato
nemoc se netykd jednotlivcl. Naopak, zasahuje do fungovani celé rodiny. Proto se
v ptipad¢ rodin zatizenych Huntingtonovou chorobou nelze omezit jen na nemocné
osoby. Je vhodné monitorovat kvalitu Zivota i osob v riziku a osob pecujicich o

nemocného ¢lena rodiny.

Jelikoz riziko vzniku Huntingtonovy choroby je u potomki postizeného
jedince 50%, piinédsi tato skutecnost ndhled na kvalitu prozivaného Zivota osob
v riziku (relatives at the risk). Védomi, Ze oni sami mohou timto onemocnénim trpét
také, ze je mozna ¢eka osud rodice, Ze mohli pienést gen na své déti, ovliviiuje
kazdodenni prozivani, aktivity a celkové se negativné promita do vSech stranek lidské
osobnosti. Kazdy den zit se strachem z devastujici choroby, s védomim neptiznivého
prabéhu, s konfrontaci u svych nejbliz§ich musi byt pro osoby v riziku nemoci velmi

stresujici. V této podkapitole bychom se proto radi pokusili definovat

determinanty ovliviiujici kvalitu Zivota osob v riziku Huntingtonovy choroby.

U vétSiny partnerti a pecujicich osob v priabehu spole¢ného zivota s nemocnou

osobou pod vlivem mnohocetné stresové situace dochéazi k rozvoji:

o t&zké deprese — charakterizuji stav c¢lovéka, jez je sklesly, hypoaktivni,
nadmérné vazny, plactivy, hife se soustfedi, ma problémy se spankem,

vykyvy piijmu potravy a chuti k jidlu,'™

e Uzkostnych stavli az panickych poruch — uzkost je z psychiatrického pohledu
slozitd kombinace emoci, zahrnujici strach, zl¢ predtuchy a obavy. Jde o
nepiijemny stav s nedefinovatelnou pfic¢inou, ve vétSin€ ptipadti doprovazeny
palpitaci, nauzeou, bolesti na hrudi a zkracenym dychanim. Uzkost miize
trvat velmi kratce, akutné - nebo dlouhodobé. Intenzita tzkosti je riizna, od

lehkého neklidu aZ po stav vyrazné paniky,'®
e negativistickému chovéni,

e k vybuchlim agresivity vii¢i nemocnému a;.

104 ROTH, J. PREISS, M. UHRO\{A, T. Deprese v neuro!ogické praxi,s. 12— 13.
195 Srov. WIKIPEDIE OTEVRENA ENCYKLOPEDIE, Uzkost, <http://cs.wikipedia.org/wiki/%C3%9Azkost>
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Téma HD v rodiné€ je Casto tabu a nesmi se o ném hovofit na vefejnosti ani
uvnité Sir$i rodiny. Partnefi, stejné¢ jako osoby v riziku, popisuji svij stav jako
,permanentni smutek®. Casto je nutné u pecujicich osob nebo u osob v riziku nemoci

iy 1 , 106
lé¢ebné zasdhnout.

1.4.6.1 Pravidla pro pecujici osoby

Jak uvadi Tosnerova, je mozno definovat piiblizn¢ devét oblasti, ¢i pravidel
pro osoby v riziku pecujici o nemocné s HCH, tak aby doSlo k minimalni psychické a
fyzické devastaci peCovatele. Nejcastejsi problémem u peCovateli a osob v riziku je

prave rychy a intenzivni nastup deprese.

Pravidla:

ma volno alespon jednou tydné,

ma nejméné sedm az devét klidnych hodin k spanku v noci,
hovofti nebo navstivi alespon tfi pratele nebo piibuzné tydné,
dodrzuje pravidelné Iékatské preventivni prohlidky,

uziva pouze 1éky, které jsou mu lékati pfedepisovany k zachovani jeho zdravi,

AN o

jeho pravni a finan¢ni zélezitosti, véetné posledni vile, jsou v pofadku a jemu
dostupné,

7. ziskéava aktualni informace o poskytovani celotydenni péce,

8. seznamil se svymi pravy ostatni peovatele,

v e ey 5 1
9. konzumuje tii pfiméfena jidla denng. '’

1% Srov. ROTH, J. UHROVA, T. ZIDOVSKA, J. Huntingtonova nemoc — zdkladni informace, s. 9.
%7 Srov. TOSNEROVA, T. Prirucka pecovatele, s. 3.

43



1.4.6.2 Tématické okruhy pro strukturovany rozhovor jedince s depresi

10.

11.

12.

13.

14.

15.
16.

Smutek - Mivate nikdy/Casto pocity smutku, pro ktery neni zfejmy dtivod?
Uzkost - Trpite pocity nekonkrétniho strachu, uzkosti nebo neuréitymi
obavami?_Je tato tzkost provdzena nepiijemnymi té€lesnymi piiznaky? (buseni
srdce, svirani na hrudi, dusnost)

Koncentrace - Jste schopen soustfedit se jako obvykle? (odborna prace, ¢etba,
televize)

Pesimismus - Pfipadda vam vase budoucnost Cernd, bezvychodna? Nevidite
pred sebou zadnou perspektivu?

Plactivost - Rozplacete se nékdy bez dtivodu?

Ménécennost, insuficience - Citite se neuzitecny, k nepotiebé? Mate pocit, ze
selhavate v béznych ¢innostech? Prestavate si vétit?

Pocity viny - Mate pocity viny? Pfipadd vam, ze jste vSechno pokazil?
Myslite si, Ze za svou situaci si mizete sam?

Nerozhodnost - Mate problémy se rozhodovat?

Sebevrazedné myslenky nebo tendence - Napada vas, ze by bylo lepsi se uz
neprobudit? Uvazoval jste jiz nékdy o sebevrazdé jako o mozném feseni vSech
problémi? Planoval jste uz konkrétni zptisob provedeni?

Unava - Citite se vyrazné unaven i po b&Znych a kratsi dobu trvajicich
¢innostech?

Zména spankového rezimu - Nedaii se vam usnout v pro vas obvyklou
hodinu? Budite se ¢asto v noci? Probouzite se podstatné diive, nez obvykle?
Potiebujete spat delsi dobu, nez obvykle?

Ztrata energie, nedostatek vile - Musite se do kazdé Ccinnosti nutit?
Ztrata radosti - Dokéazete se radovat z véci nebo udalosti, které vam diive
piinasely potéSeni? Dokazete se téSit na piijemné aktivity?

Ztrata zajmu - Opoustite postupné své zajmy, koni¢ky?

Podrazdénost. Citite se zbyte¢n¢ podrazdény, roz¢ili vas i drobny podnét?
Zmény v chuti kjidlu - Trpite nechutenstvim, vynechavate ncktera denni

jidla? Mate naopak vétsi potiebu jist?

44



17.Z4jem o sex - DoSlo u vas ke snizeni z4jmu o sexudlni aktivity nebo ke

zhor$eni sexualnich funkci?'®

V ptipad¢, Zze osoby v riziku nemoci pecuji o0 nemocného, je Zadouct, aby byly
v dobré fyzické i psychické kondici. Ve vétSiné ptipadli maji pecujici osoby na
starosti i jiné ¢leny rodiny. VSechny povinnosti vyplyvajici z neptetrzité péce mohou
a také Casto vedou k sekundarnim porucham pecujicich. V dasledku dlouhodobého
ptetizeni dochazi k rozmanitym somatickym a psychickym problémim. Z fyzickych
problémi lze vyjmenovat lumbalgie, problémy pohybového aparatu, bolesti hlavy,

vertigo, z psychickych deprese, uzkost, neurdzy, pocity beznadgje. '

Zéavaznym problémem je syndrom vyhoieni, ktery si lze predstavit, jako ztratu
motivace a vile, jejimz néasledkem je narlstajici neschopnost mobilizovat svlij zajem
a schopnosti pro danou ¢innost a jeji vykonavani. Jedna se o dlouhodoby proces,
objevujici se u pecujicich osob a pomahajicich profesi. Syndrom vyhoteni je mozné
charakterizovat jako fyzické, psychické i emoc¢ni vyCerpani vyvolané dlouhodobym

pobyvanim ve stresujicich situacich a prostredi. '

V pfipad€ nepfetrzité péfe o nemocného Clena rodiny se muze syndrom
vyhoteni vyskytnout i u pecujicich ptibuznych. O nemocného ¢lovéka umisténého do
zdravotnické instituce se mu zdravotnicti pracovnici vénuji v prubéhu pracovni doby.
Po jejim ukonceni péce o svéfenou osobu konc¢i. Na rozdil od institucionalizované
péce jsou osoby pecujici o nemocného clena rodiny v domdacim prostiedi

v nepretrzitém kontaktu s nemocnym a projevy jeho nemoci.

,OSetfovatel musi byt pro nemocného oporou a to i po strance psychické. A
nejen to, 1 v sebezachovného snazeni je tfeba si uvédomit, ze v rodiné nemocného s
HCH jsou 1 dalsi osoby vice ¢i méné& zavislé na oSettfujici osobé. Ty pak ocekavaji od
osetfujici osoby, mozna i tak trochu sobecky, zcela normalni péci o svou osobu. A
skloubit tyto dva svéty, tedy ten ,nemocny“ a ,zdravy“, navic v chronicky
vyCerpaném stavu, tak to je opravdu kol mnohdy jen obtizn¢ feSitelny. Pro tyto

osetfujici tedy nesmi platit to, Ze se museji zcela obétovat, nehled¢ na svou vlastni

198 ROTH, J. PREISS, M. UHROVA, T. Deprese v neurologické praxi, s. 12 — 13.

199 Srov. Piehled projevii Huntingtonovy choroby. Zivot s Huntingtonovou chorobou-Fyzioterapie a Ergoterapie —
terapeutickée sesity, s. 19 — 24.

19.Srov. JEKLOVA, M. REITMAYEROVA, E. Syndrom vyhoieni, s. 14.
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osobu a sv¢ zdravi, protoze péce o nemocné¢ho s HCH je skute¢né ,,béhem na dlouhou
trat’,, a nikoliv ,,sprintem®...... Z toho jasné vyplyva, ze fyzioterapie a psychoterapie
je nutna nejen pro vlastni pacienty s HCH, ale také pro osoby blizké, které oSetiuji
tyto nemocné. VSichni, starajici se 0 nemocné s Huntingtonovou chorobou, musi byt
velmi odolni, byt obdafeni velkou davkou sebekdzné a v neposledni fad€ i1 znacnou

’ r 111
mirou oddané pokory.*

VSichni potomci osoby nemocné Huntingtonovou chorobou maji 50% Sanci,
7ze se u nich vyskytuje mutovany gen a dojde tak v pribéhu Zivota k projevim
nemoci. Nezalezi pfitom na poctu potomki, které nemocnd osoba ma. Onemocnéni
zasahuje generace postupné. Vzhledem ke genetickému charakteru nemoci se tato,
jako jina geneticky podminénad onemocnéni, stava nemoci ,,celé rodiny*, nikoliv

- L 112113
jednotlivce. ™,

1.4.6.3 Fakta o HCH budici negativni emoce u osob v riziku

1. mnoho osob v riziku pozdéji onemocni,

2. kazdodenni konfrontace s chorobou u ptibuznych s védomim moznosti stejné
prognozy,

védomi neléditelnosti nemoci,

védomi, Ze sourozenci mohou byt postizeni chorobou,

obavy z pieneseni genu na své potomky,

S

pocity viny pii negativnim vysledku prediktivniho testu.

' piehled projevii Huntingtonovy choroby. Zivot s Huntingtonovou chorobou-Fyzioterapie a Ergoterapie —
terapeutické sesity, s. 10-11.

"2 Srov. POLLARD, J. A. Caregiver's Handbook for a Advanced — Stage Huntington dinase, s. 2.

3 Srov. MUNZAROVA, M. Lékarsky vizkum a etika, s. 59.
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2 PRAKTICKA CAST

2.1 CILE PRACE

Cil 1
Souhrn a srozumitelné vysvétleni medicinského zékladu a Sirokého spektra
specifickych projevii Huntingtonovy choroby pro odborné zdravotnické
profesionaly.

Cil 2
Popis kvality Zivota nemocnych s Huntingtonovu chorobou a osob v riziku
v CR.

Cil 3
Zjisténi soucasného stavu kvality Zivota a problémit dlouhodobé péce
nemocnych s Huntingtonovu chorobou a osob v riziku v CR.

Cil 4

Pilotni Setfeni o informovanosti a zdjmu statnich i nestatnich zdravotnickych
zafizenich o péci nemocnych s Huntingtonovu chorobou a osob v riziku

.

v CR.
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2.2 METODA VYZKUMNEHO SETRENI

Pro zjisténi kvality zivota u nemocnych s Huntingonovou chorobou a osob v

riziku byla zvolena metoda dvou verzi strukturovaného dotazniku.

a) prvni dotaznik jsme vytvofili pro nemocné a osoby v riziku. Strukturovany
dotaznik byl konzultovan s PharmDr.Vondrackovou, ptedsedkyni SPHCH a na

zaklad¢ mych zkuSenosti s praci s nemocnymi.

Dotaznik jsme vyplnovali pfi osobnim rozhovoru s nemocnymi a osobami
v riziku, ktefi svolili s rozhovorem b&hem rekondi¢nich pobytl v pribéhu roku 2010.
Formu rozhovoru a nésledného zaznamu do dotazniku jsme zvolili z divodu
spravného vyplnéni a formulaci otazky, nebot’ nékteré odpoveédi byly schovany v
dlouhém ,,ptibéhu* a osoby v prvnim stadium jiz trp€li projevy nemoci. Dotaznik

obsahoval 23 otazek.

b) druhy dotaznik jsme vytvofili pro statni a nestatni zdravotnické zafizeni,
kteréd se zabyvaji kratkodobou i dlouhodobou péci o pacienty s neurodegenerativnimi

chorobami na uzemi Moravy a Slezska

Elektronicka verze kratkého dotazniku obsahovala 8 otdzek monitorujicich
informovanost a zdjem o zvySovani erudice o Huntingtonové chorob&. Zafizeni byla

vybrana pievazné v Olomouckém, Zlinském a Moravskoslezském kraji.

Vysledky dotaznikii byly zpracovany metodou aritmetického priméru a

v absolutni i relativni hodnoté vyneseny do grafu.

Standardné byly pro zpracovani této diplomové prace pouZity programy
Microsoft Word pro textovou ¢ast, Microsoft Excel pro ¢ast grafického zpracovani a

Corel Draw pro vytvofeni schémat a obrazovych pfiloh.
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2.3 VYSLEDKY VYZKUMNEHO SETRENI

2.3.1 Dotaznik pro osoby s Huntingtonovou chorobou a osoby v riziku

Graf 2 Kolik je Vam let?

Vékova skupina

)
3 3
2 2
1
o 00 .

14-17 18-25 26-30 3135 36-40 41-45 46-50 51-60 61avice

Graf 3 Jste muz nebo Zena?

Pohlavi
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Graf 4 Uved’te nejvyssi dosazené vzdélani.

r rd

Nejvyssi dosazené vzdélani

E

stfedoskolské stredoskolské vysokoskolske
bez maturity  smaturitou

Graf 5 Jste osoba

Jste osoba

T

s diagnostikovanou v piimém riziku bez rizika
Huntingtonovou Huntingtonovy Huntingtonovy
chorobou choroby choroby
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Graf 6 V ptipadé, Ze jiz znate vysledek genetického testu, mizete prosim uvést reakci
na vysledky Vaseho testovani nebo vysledky Vasich ¢lent rodiny?

Fi

eti vysledku genetického testu

rodiny a ambulantni pé&i hospitalizaéni péci
farmakoterapie

Graf 7 Uved’te prosim, v jakém piibuzenském vztahu k osob&é nemocné
s Huntingtonovou chorobou jste?

Vztah k nemocnému
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Graf 8 Mate déti v riziku HCH?

Mate déti v riziku Huntingtonovy choroby

Graf 9 Mate jiz zkuSenosti s Huntingtonovou chorobou a péci o ¢lena rodiny a to
v soucasné dob& nebo v minulosti?.

ZkusSenosti s péci o nemocné s HCH
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Graf 10 Muzete prosim uvést, zda jste nyni nebo jste byl/a pfimym pecovatelem
nemocného nebo jste se na péci podilel/a?

Pecovatel o nemocného s HCH v minulosti nebo
v soucasnosti

Graf 11 Jak dlouho pecujete nebo jste pecoval/a o nemocného?

Jak dlouho pecujete nebo jste pecoval/a o
nemocného

2

1-5 roki 6-10roki 11-15 roki 16a vice
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Graf 12 Myslite si, Ze zvladnete péci o nemocného ve vsech stadiich?

Myslite si, ze zvladnete péci o nemocného
ve vSech stadiich

Graf 13 Pecoval/a jste 0 nemocného ve vSech stadiich nemoci?

Pecdoval/a jste 0 nemocného ve viech
stadiich nemoci
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Graf 14 Podileji/podileli se na péci o nemocného vsichni ¢lenové rodiny ¢i
pomocnici?

Podileji/podileli se na péci ¢lenové rodiny
¢i pomocnici

Graf 15 V ptipadé¢, ze se nejedna o ¢leny rodiny, ale pomocniky, prosim uvedte, do
které kategorie naleZzi.

Pomocnici, do které kategorie nalezi

edukovani pratelé dobrovolnici— odkud: placeny edukovany
rodiny pomocnik
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Graf 16 Pokud jste vyhledal/a zdravotnické zatizeni k hospitalizaci nemocného,
uved’te prosim, jaky typ.

Zdravotnické zafizeni k hospitalizaci nemocného

13

Graf 17 Pokud jste vyhledal/a zdravotnické zatizeni, uved’te prosim, ve kterém stadiu
a z jakého diivodu.

Pokud jste vyhledal/a zdravotnické zarizeni, uvedte

prosim, ve kterém stadiu a z jakého divodu
16 w 20

F

Y

pocatecni pokrocilé terminalni

kognitivni projev ¥=neurologické projev ssim=nroblémy spojené s nemoci
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Graf 18 PovaZzujete dlouhodobou o3etiovatelskou pééi o nemocného s HN v CR?

Povaiujete dlouhod. oSetfov. péce o nemocného
sHCH za

Graf 19 Povazujete lékaiskou pé¢i o nemocného s HN v CR za?

rwe

Povazujete lékaFskou péci o nemocného HCH za

&
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Graf 20 Uved'te prosim problémy ve zdravotnickych zatizenich béhem
hospitalizace.

Uvedte prosim problémy ve zdravotnickych zafizenich
béhem hospitalizace

L. . . S
nedostatecné komunikaéni pomicky,... B

nedostatecna komunikace s rodinou | TR 5

nedostateCna denni aktivizace... 4

A 6
w2

nedostatecna logopedicka péce a nacvik...

prevence proleienin a nedostatecné...

e - . . R
nedostateénd rehabilitace a fyzioterapie 9

. A . R
nedostate¢na nutricni terapie 6

malainformovanost a nepfipravenost... .

4 6 8 10 12 14 16

Graf 21 Uvital/a byste specializované zatizeni s edukovanym personalem?

Uvital/a byste specializované zafizeni
s edukovanym personalem
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Graf 22 Pro které stadium nemoci byste specializované zatizeni uvital/a?

Pro, které stadium nemoci byste specializované
zafizeni uvital/a

ocatecni okrotilé terminalni
p p

Graf 23 Které oblasti VaSeho zivota byly Huntingtonovou chorobou nejvice
poznamenany a jak?

chorobou nejvice poznamenany

psychické socialni ekonomické
spolecenské
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Graf 24 Mohl\a byste prosim popsat Vase pocity pfi pé¢i o nemocnou osobu a
kazdodenni konfrontaci s Huntingtonovou chorobou?

Pocity pfi péci o nemocného a kazdodenni konfrontaci

Graf 25 Zménila Huntingtonova choroba Vase vztahy s ostatnimi ¢leny rodiny?

Zmeénila HCH Vase vztahy s ostatnimi ¢leny
rodiny
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Graf 26 Mate/mél/a jste béhem péce o nemocného nekdy Cas jen pro sebe, abyste
nacerpal/a potfebnou energii?

Mate/mél/a jste béhem péce o nemocného
nékdy cas jen pro sebe

Graf 27 Které problémy spojené s péci o nemocného clena rodiny povazujete za
nejpodstatnéjsi a nejproblémovejsi?

al projexy onem ocn3ni

mald podpora Ci
nedostupnost specialnich
terapeutickych pomucek

mala nebo Zadna podpora v socialni oblasti
—nizké socialni davky-nemoznost péce o
¢lena rediny —finanéni problémy rodiny

/ mala nebo Zadnd ambulantni padpora radin s nemocnym
y v domadci péci — chybéni paliativni ambulance,
/ osetiovatelské domacikonzu'tace atd.

a) mala informovanost a nepfipravenost osetfovatelského persondlu

b) mala nebo Zadna ochota zafizeni pfijimat nemocné s HN
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2.3.2 Dotaznik pro statni i nestatni zdravotnické zarizeni

Bylo vybrano 8 zafizeni v oblasti Moravy a Slezska.

Graf 28 Setkali jste se jiZ s nemocnym s Huntingtonovou chorobou?

1. Setkali jste se jiZ s nemocnym s Huntingtonovou chorobou?

ano; 2; 25%

ne; 6; 75%

Graf 29 Jste informovan/a o symptomech Huntingtonovy choroby a péc¢i o nemocnou

osobu?

2. Jste informovan/a o symptomech Huntingtonovy choroby
a péci o nemocnou osobu?

ano; 3;37%

ne; 5;63%
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Graf 30 Pfijalo by vaSe =zafizeni k dlouhodobé hospitalizaci nemocného

s Huntingtonovou chorobou?

3. Pfijalo by vas3e zafizeni k dlouhodobé hospitalizaci
nemocného s Huntingtonovou chorobou?

ano; 2; 25%

ne; 6; 75%

Graf 31 Vite, kde lze ziskat pro Vas potfebné informace tykajici se Huntingtonovy

choroby a moznosti péce o nemocné osoby?

4.Vite, kde lze ziskat pro Vas potfebné informace tykajici se
Huntingtonovy choroby a moZnosti péfe o nemocné osoby?

ne; 1; 13%

ano; 7; 87%
internetovy
zdroj: 5
lékar: 2
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Graf 32 Jste informovéan/a o systému socialni pée u Huntingtonovy choroby ve

Vasem kraji?

5. Jste informovan/a o systému socidlni pé¢e u Huntingtonovy
chorobyve Vasem kraji?

ne; 4; 50%

Graf 33 Jste informovan/a o zdravotnickych institucich a zatizenich socidlni péce,

jejichz cilovou skupinou byly nemocné osoby s Huntingtonovou chorobou?

6. Jste informovan/a o zdravotnickych institucich a zafizenich
socidlni péée, jejichz cilovou skupinou jsou/byly nemocné osoby
s Huntingtonovou chorobou?

ano; 1; 12%

ne; 7; 88%
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Graf 34 Uvital/a byste blizsi ucelené informace o projevech, pribéhu a dlouhodobé

péci o osoby nemocné Huntingtonovou chorobou a osoby v riziku?

[

7. Uvital/a byste bliZSi ucelené informace o projevech, pribéhu a
dlouhodobé péci o osoby nemocné Huntingtonovou chorobou a
osoby v riziku?

ne; 4; 50%

Graf 35 Které¢ informace o péci by pro Vas byly ptinosné?

Které informace o péci by pro Vas byly pfinosné?

‘ nutrice {vyZiva);
skupiny; 4; 20% 3,15% .

fi:s ychologie; Z;ﬂ’— :
I 10% péce; 4; 20%

psychiatrie; 4;
20% logopedie; 3;
15%

osetiovatelskd
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2.3.3 Vyhodnoceni vysledkii

Zjisténé hodnoty v této kapitole jsou prezentovany v tomto potadi:

hodnota v %; pocet

2.3.3.1 Vyhodnoceni dotazniku pro nemocné, osoby v riziku HCH a rodiny

Z uvedenych vysledkl vyplyva, Ze jsme dotdzali skupinu 16-ti respondenti.
Z celkového poctu bylo 31%;5 muza a 69%;11 zen (graf 3) ve vékové skupiné mezi

31 az 61 avice lety (graf 2).

V dotazované skupiné bylo 63%;10 respondentii bez rizika HCH, tedy ¢lenové
rodiny nebo pecovatelé, 25%:;4 osob s diagnostikovanou HCH a 12%;2 osob
v pfimém riziku HCH (graf 5). Pticemz 63%;10 uvedlo, ze pfijalo stanoveni
diagndzy své nebo ¢lena své rodiny za pomoci farmakoterapie bez odborné pomoci,
31%;5 si vyzadalo ambulantni psychiatrickou péci a 6%;1 si vyzadalo hospitalizaci
(graf 6).

50%:;8 dotazanych uvedlo, Ze ma déti v riziku HCH (graf 8). VSichni dotazani
méli nebo maji zkuSenosti s pééi o nemocné s HCH (graf 9) a jiz byli nebo
v soucasné dob¢ jsou pecovateli o nemocné nebo osoby v riziku HCH (graf 10). 44%
;7 respondentii peCovalo nebo pecuje o nemocného v casovém rozmezi 11-15 rokda,
25%;4 v rozmezi 6-10 rokl a 19%;3 v rozmezi 1-5 rokt, 13%;2 dotazanych pecuje o

nemocné déle, nez 16 rokt (graf 11).

74%;12 dotazanych uvadi, na zéklad¢ svych zkuSenosti, Ze nezvladne péci o
nemocného ve vSech stadiich. Pouze 13%;2 uvedlo Ze péci zvladne nebo nedokaze
odpoveédét (graf 12, 13).

Vgrafu 14 a 15 je znazornén podil péce ostatnich Clend rodiny nebo
nepiibuznych pomocnikii. Z uvedeného vyplyva, ze v 56%; 9 ptipadi se na péci o
nemocnou osobu nepodileli ¢lenové rodiny, ani jini nepfibuzni pomocnici,

zbyvajicich 44%; 6 dotazanych uvedlo pomoc jinych osob.
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Zajimavé vysledky poskytly odpovédi na otazku, které zdravotnické zatizeni
béhem nemoci vyuzili k hospitalizaci nemocného s HCH nebo osoby v riziku (graf
16). 25%;13 vyuZzilo LDN, 36%:;19 vyuzilo psychiatrickou 1écebnu nebo kliniku, coz

ma souvislost s projevy tohoto onemocnéni.

Spojnicovy graf 17 ukazuje ocekdvanou zavislost mezi pocate¢nim,

pokrocilym a termindlnim stddiem nemoci a potfebou ambulantni i istavni péce.

50%;:8 dotdzanych povazuje dlouhodobou oSetfovatelskou péci za zcela
nevyhovujici, 31%;5 ji hodnoti jao dostatecnou a 19%;3 za vyhovujici (graf 18).
Lékatskou péci oproti tomu hodnoti jako nedostateCnou pouze 6%;1 a 57%:9 za

dobrou a vyhovujici (graf 19).

Jako nejvyraznéjSi problém béhem hospitalizace vidi 100%;16 dotazanych
v malé nebo témér Zadné informovanosti a nepfipravenosti personalu, 81%;13 v
nedostatené rehabilitaci, fyzioterapii a denni aktivizaci nemocnych, 44%;7 v absenci
komunika¢nich pomtcek, symbolll a signdli komunikace snemocnym béhem
hospitalizace. Dal§imi problémy se jevi nedostatecna nutri¢ni terapie, logopedie a

nacvik polykéni (graf 20).

VSsichni dotdzani by uvitali specializované zatizeni s edukovanym personélem,

prevazné pro nemocné v termindlnim stadium nemoci (graf 21, 22).

Oblasti zivota, které byly nejvice poznamenany piitomnosti HCH jsou u
100%;16 dotazanych fyzické, psychické, 81%;13 socidlni, 63%;10 ekonomické a

nejméné je zastoupena oblast spiritudlni pouze 25%;:4 (graf 23).

Posledni oblast dotazli byla sméfovana na pocity kazdodénni konfrontace pfi
péci o nemocného s HCH (graf 24), kde respondenti udavaji kromé¢ ocekavanych
projevl beznadéje, uzkosti a strachu, také v 94%; 15 potiebu sdileni zkuSenosti a

potieba blizké komunikace s osobou s vlastnimi zkuSenostmi.

Z uvedeného lze konstatovat, ze u 62%;10 zmenila diagnéza HCH vztahy
v roding (graf 25) a osoby pecujici v 69%;11 neméli Sanci béhem péce o nemocné
provést jak relaxacni tak duSevni odpocinek, jako prevnci syndromu vyhoteni (graf

26).

Zgrafu 27 je jasné¢ patrné, ze respondenti jako nejpodstatngjsi a

nejproblémovéjsi problémy spojené s péci o nemocného ¢lena rodiny povazuji malou
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informovanost a nepfipravenost oSetfovatelského personalu a malou nebo Zadnou

ochotu pfijinat nemocné s HCH.

2.3.3.2 Vyhodnoceni dotazniku pro statni i nestatni zdravotnicka zaiizeni

Cilem tohoto kratkého pilotniho Setfeni bylo ziskani piehledu o
informovanosti a z4jmu o dané onemocnéni. Z uvedeného vyplyva, Ze 75%:6 (graf
28) dotazanych se nesetkalo s nemocnym s HCH a 63%;5 neni informovano o

specifickych symptomech HCH (graf 29).

Celych 75%;6 dotazanych by nepfijalo nemocného s HCH k hospitalizaci

z divodu projevii nemoci a specifickych pozadavka dlouhodobé péce (graf 30).

Dotazani védeli, kde ziskat v piipad¢é potieby potiebné informace o nemoci
(graf 31) a informace ze socialni deklarovalo 50%;:4 dotdzani (graf 32). 88%;7
dotazanych nema zpétnou vazbu na jind zafizeni se zkuSenostmi o péci s HCH
pacienty (graf 33).

Vysledkem tohoto dotaznikového Setfeni byla zpétnd reakce dvou zatizeni
(graf 34), ktera méla z4jem o edukaci v pé¢i o nemocné s HCH. Praktickd edukace
téchto zafizeni probéhla v meésici bieznu a dubnu 2011 (Obcanské sdruzeni

Letokruhy, Vsetin a Diim pro seniory Stity).

Z grafu 35 vyplyva, ze zafizeni by méla zajem o informace hlavné z oblasti

oSetfovatelské péce, psychiatrické péce a cinnosti svépomocnych skupin.
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3 DISKUZE

Prevalence HCH je v Evropé udavana 1:10 000, nicméné Sirokd Skala a
vaznost projevlt onemocnéni si vyzaduji stejnou pozornost a péci jako jina

neurodegenerativni onemocnéni.

V soucasné Iékaiské védeckeé literatuie je velké mnozstvi odbornych publikaci
vénujicich se pravé projevim, 1é€bé a vyzkumu HCH. V oblasti dlouhodobé péce
nemocnych v CR se nevyskytuje studie zabyvajici se monitoringem dlouhodobé péce

ani kvality Zivota osob s HCH, a proto je velmi slozité vést diskuzi v této rovin¢.

Stejné tak, jako uvadi Pollard nebo Skirton ve svych mnoha publikacich, i
znaSeho vyzkumného Setfeni vyplyva, ze osoby pecujici maji velkou potfebu
komunikace s osobami se stejnymi zkuSenostmi, potiebu odpocinku nebot’ Casto
nemaji ¢as ani prostor na vlastni dusSevni sebeoCistu a regeneraci. Tento stav, jak
uvadi nasi respondenti vede k pocitim beznad¢je, strachu, inavy, psychické a fyzické

vycerpanosti, coZ potvrzuje 1 ToSnerova.

Této skutecnosti vyuzili jiz pred 1éty ve SRN, kde jsem méla b&hem svého
zahrani¢niho pobytu moznost vidét ¢innost svépomocné sité ¢asteCné saturujici tyto

problémy.

Klientské informacni centrum KIBIS sdruzuje v SRN kompletni aktudlni
informace o vSech socidlnich sluzbach, siti agentur domaci péce, svépomocnych
skupinach (jako je u nas napi. SPHCH), volontérech, peerech uréenych ke kratkodobé
pomoci o nemocného. Aktualizuje databaze 1€kait a klinik, které se zabyvaji péci,
1é€bou a pomoci u neurodegenerativnich a psychiatrickych onemocnéni. Toto
centrum nejen sdruzuje a poskytuje non-stop informace o akutni pomoci, ale také
pomaha edukovat okoli, rodiny nemocnych, zakladat svépomocné skupiny a ziskavat
vladni dotace, coz ani v SRN neni lehka uloha. V tomto centru pracuji na plny uvazek
3 pracovnice a KIBIS je urcen pro spadovou oblast Hannoveru a 21 ptilehlych vesnic,

coz je ptiblizné 1 000 000 obyvatel.

Dalsim pal¢ivym problémem pro rodiny postizené HCH, je neochota, a do

jisté miry funkéni bariéra zdravotnickych zatizeni, nepfijmout nemocné v pocatecnim
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a pokroc¢ilém stadiu. V této fazi nemocni trpi Sirokou Skalou piiznakt jak je popsano

v kapitole 1.3.2 a ptiloze 1.

Dle grafu 20 a 27 je pro nemocné a osoby v riziku nejzédvaznéjSim
problémem informovanost a nepfipravenost persondlu, nedostatecna rehabilitace,
fyzioterapie, znalost a praktickd aplikace procesu denni aktivizace nemocnych,
absence komunikacnich pomtcek, symboli a signali komunikace snemocnym

béhem hospitalizace.

Projevy Huntingtonovy choroby jsou natolik specifické, Ze nemocné osoby
vyzaduji v ptipad¢ umisténi ve zdravotnické instituci edukovany persondl a vhodné
upravené podminky. Dobrym ptikladem je napt. peCovatelsky dim Florali v SRN,
ktery je uren mladym pacientim s riznymi neurodegenerativnimi chorobami. Vila
Florali byla oteviena v bieznu 2010 a pecuji zde pfiblizné o 15 klientl, tym
specializovanych zdravotnich sester, nutri¢ni asistent, fyzioterapeut, ergoterapeut a

kazdy den dochazi do Florali 1ékaft, logoped a herni specialista z lazefiského centra.

BohuZel v CR prozatim neexistuje instituce, jejiZ cilovou skupinou jsou osoby
nemocné HCH, péce o tyto probihd v nadroénych podminkdch doméciho prostiedi a u
ambulantnich specialistli. Jak vyplyva z vyzkumného Setfeni, je u zainteresovanych

osob zajem a potieba o zbudovani takovéhoto zatizeni (graf 21).

Vzhledem k slozitosti dané problematiky si dovolujeme uvést piimé citace a

nazory respondenti:

., ....zarizeni by mélo byt rozdelené pro tri typy stadia nemoci. 1.---pacienty, kteri nejsou
schopni se o sebe starat, ale jsou chodici, mluvici, sami se najedi, dojdou si na WC, cili
sebeobsuha jeste funguje, ale nefunguje planovani Zivota jako takového, hospodareni
s penézi, zapominani nakoupit, vypnout spotiebice, bezdomovectvi, mdlo prostredkii
financnich atp. 2. Pacienti ve strednim stadiu, kteri jiz nezvladaji sebeobsluhu, jiz spise
sedici, ale jesté se mohou premistit za pomoci pomiicek a 3.—termindlni stadium, které ale
pozor, miize trvat pri dobré péci roky, neda se pocitat s tremi mésici jako u onkologickych
pacienti..... "

, Absolutné neindividualni pristup, odtrieno od lidstvi (andélicek, pres pohyby je clovek
stale nahy, nucené zavedeni cévky u pacientii s HCh bez prolezenin a pri dosavadnim
spolehlivéem pouzivani inkontinencnich plen, opét pro pohyby nevhodné), nevyhovéni
oSetrujicim lékarem pri zadosti o individualni pristup ( vyzZiva, 6x denné, uloZeni tak, aby na
pravou ruku méla stolecek s pitim, méla zed, zadnd terapii, maji dlouhodobé nemocnou
fyzioterapeutku, zadna nutricni podpora), takze do t7'i dmi zanét urologicky, do péti dnii zapal
plic(nebylo polohovani a vysazovani do kifesla ani na Zadost u oSetrujiciho lékare)
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Co se muze jevit, jako pozitivum, je implementace HCH do stiednédobého
planu Olomouckého kraje, které je vysledkem snahy a prace Pracovni skupiny pro

diagnostiku HCH FN a LF UP v Olomouc, ktera byla zalozena v roce 2007.

vvvvvv

nemocnych osob, osob v riziku, ale i pecujicich, tak, aby oni sami mohli nalézt ¢as
pro sebe. Problematika Huntingtonovy choroby je velmi obsahla, dalece ptesahuje
limity této prace a dava podnét k dalSimu zkoumani a snaham zlepSit kvalitu Zivota
nemocnych osob 1 osob v riziku. Pro ptiklad Ize uvést n€kolik eticko — pravnich
zalezitosti, zejména nemoznost osvojeni ditéte osobami v riziku HCH, problémy

s pojisténim, poskytnutim avérd, ptjcek a hypoték.
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ZAVER

Kazdy znas si preje prozit dlouhy kvalitni zivot. Ne vzdy, a vSem, je to
umoznéno. Existuje mnoho nelé¢itelnych onemocnéni, které kvalitu Zivota

postizeného jedince vyrazné snizuji a Huntingtonova choroba, je jednou z nich.

Mnoho lidi pecuje o své blizké nebo svéfené osoby zriznych divoda
v domécim prostiedi s nesmirnym nasazeni a takovou obétavosti, ze v prib&hu casu

se vyrazn¢ snizuje 1 kvalita jejich samotného zivota.

Tato prace je zvySe uvedenych divodd, proto vénovana nejen aspektim
kvality Zivota nemocnych HCH, ale i jejich rodinnym pfislusnikiim a pecovatelim
nebot’ jak cituje celosvétové motto tohoto onemocnéni ,,Huntingtonova choroba neni

onemocnéni jedince, ale celé rodiny*

Jako clovék zainteresovany ve snaze pomoci zlepSit kvalitu Zivota rodin
s HCH, mohu konstatovat, ze ikdyZz zatim neni v lidské moci toto onemocnéni
vyléc¢it, mizeme usilovnou praci prispét tak, abychom dokézali alesponi trochu

usnadnit zivot rodindm s timto velmi zdvaznym onemocnénim.
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SEZNAM GRAFU
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Ptehled projevi Huntingtonovy choroby v grafu

Kolik je Vam let?

Jste muz nebo Zena?

Uvedte nejvyssi dosaZzené vzdélani

Jste osoba v

V ptipadé, Ze jiz znate vysledek genetického testu, muzete
prosim uvést reakci na vysledky Vaseho testovani nebo
vysledky Vasich ¢lent rodiny?

Uved’te prosim, v jakém piibuzenském vztahu k osobé
nemocné s Huntingtonovou chorobou jste?

Mate déti v riziku HCH?

Mate jiz zkuSenosti s Huntingtonovou chorobou a péci o ¢lena
rodiny a to v souc¢asné dobé nebo v minulosti?.

Muzete prosim uvést, zda jste nyni nebo jste byl/a pfimym
pecovatelem nemocného nebo jste se na péci podilel/a?

Jak dlouho pecujete nebo jste pecoval/a o nemocného?

Myslite si, Zze zvladnete péc¢i o nemocného ve vsech stadiich?
Pecoval/a jste 0o nemocného ve vsech stadiich nemoci?
Podileji/podileli se na péci o nemocného vSichni Clenové
rodiny ¢i pomocnici?

V ptipadé, Ze se nejedna o cCleny rodiny, ale pomocniky,
prosim uved'te, do které¢ kategorie nalezi?

Pokud jste vyhledal/a zdravotnické zatfizeni k hospitalizaci
nemocného, uved'te prosim, jaky typ ?

Pokud jste vyhledal/a zdravotnické zafizeni, uved’te prosim,
ve kterém stadiu a z jakého divodu ?

Povazujete dlouhodobou oSetfovatelskou péci o nemocného
s HN v CR?

Povazujete lékaiskou pééi o nemocného s HN v CR za ?
Uvedte prosim problémy ve zdravotnickych zafizenich béhem
hospitalizace.

Uvital/a  byste specializované zafizeni s edukovanym
personalem?

Pro které stddium nemoci byste specializované zafizeni
uvital/a?

Které oblasti Vaseho zivota byly Huntingtonovou chorobou
nejvice poznamenany a jak?

Mohl\a byste prosim popsat VaSe pocity pii pé€i o nemocnou
osobu a kazdodenni konfrontaci s Huntingtonovou chorobou?
Zmeénila Huntingtonova choroba VaSe vztahy s ostatnimi
¢leny rodiny?

Mate/mél/a jste béhem péce o nemocného nékdy c€as jen pro
sebe, abyste nacerpal/a potfebnou energii?
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Které¢ problémy spojené s péci o nemocného ¢lena rodiny
povazujete za nejpodstatnéjsi a nejproblémovejsi?

Setkali jste se jiz s nemocnym s Huntingtonovou chorobou?
Jste informovan/a o symptomech Huntingtonovy choroby a
péci o nemocnou osobu?

Ptijalo by vaSe zafizeni k dlouhodobé hospitalizaci
nemocného s Huntingtonovou chorobou?

Vite, kde lze ziskat pro Vas potiebné informace tykajici se
Huntingtonovy choroby a moZnosti péce o nemocné osoby?
Jste informovan/a o systému socidlni péce u Huntingtonovy
choroby ve Vasem kraji?

Jste informovan/a o zdravotnickych institucich a zafizenich
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PRILOHY

Ptiloha 1

Piehled projevi Huntingtonovy choroby dle terapeutického sefitu Zivot
s Huntingtonovou chorobou-Fyzioterapie a Ergoterapie.

(Deutsche Huntington-Hilfe e.V., 2002 v prekladu Spolecnosti pro pomoc pri
Huntingtonove chorobe, 2007)

PruZnost svalii Je vétSinou v normalnim rozsahu, v pozdé&jsim stadiu
je vsak pohyblivost svalli omezena, svalové kiece se
vyskytuji ziidka.

Sila svali Ssvalova sila je oslabena vyrazné a Casto

nejsiln€ji  postizené jsou posturdlni-antigravitacni
svaly-urcuji drzeni pacientova téla.

Zmény drZeni téla Pocatek nemoci se vyznacuje jen lehkymi zménami
drzeni téla, a to rozkroCenym postojem -
nerovnomérné rozdéleni hmotnosti - hlava je svéSena -
nepfirozena poloha pazi -nadmérné protazeni a ohnuti
v bocich (kyclich).

Chiize Projevy, stupen i typ potize pfi chozeni mohou byt
velmi rozdilné napt.: chybéjici schopnost otdceni,
chybégjici pohyby pazi, pacient se naklani na jednu
stranu, potize pii startu (v pokrocilém stadiu),
poskakovani pti chizi (klasicky ptiznak), chlize na
patach atd.

Koordinace Cilené¢ pohyby chfadnou, jsou nepfesné a méné
plynulé. Cileny pohyb neprobihd v jednom celku,
ktery obezietné zacina a konci, je pohyb proveden bud’
pfili§ prudce nebo pftili§ pomalu.

Dyskineze V pocateéni fazi nemoci nejsou mimovolné,
nekoordinované pohyby pfili§ vyrazné a omezuji se
pouze na distalni (vzdalené od trupu) ¢asti koncetin a
obli¢ejovych svali. S pokracujici nemoci pohyby
nartstaji. Pak je postizena také §ije, ramena a panev.
Stres, podrazdéni a tnava posiluji dyskinetické
pohyby.!14 115

Reflexy Zpocatku nastupuje zhorSeni rovnovazné reakce, kdyz
je ope€rna plocha mald. Reflex vraceni do piivodni
polohy pfi pocitu bolesti nebo tepla se mize vytracet.

" HOY, A.: Physiotherapy for Huntington Disease patients at the Arthur Preston Centre Huntington Disease

Society of Canada (Fyzioterapie pro pacienty s Huntingtonovou chorobou ve stfedisku Artura Prestona),
Melbourne, 5 stran

' Juvenile Huntington Disease. A resource for Families, Health Professionals and Caregivers (Huntingtonova
choroba u mladistvych. Pomtcka pro rodiny, zdravotni profesionaly a pecovatele). Huntington Society of Canada,
2000
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Reflex pfimého drzeni téla je potlaen. Zpocatku miize
vzniknout tonicky Sijovy reflex, vétSinou jako
asymetricky tonicky sijovy reflex (ATNR), dale rozvoj
symetrického tonického Sijového reflexu (STNR).

Poruchy dychani

Omezeny objem plic a potize pfi prepjatém (nasilném)
vydechnuti, omezené moznosti pii vydechu, snizena
kontrola pfi vydechnuti, ztizeny volni projev kaSle je
Casto obtizny a méné¢ cileny, snizena schopnost dychat
nosem, snizena kontrola dychacich svall a abnormalni
pohyby jako diisledek nedobrovolnych (mimovolnych)
pohybt. Uvedené jevy vedou k zapalu plic, pneumonie
a zastava dychani coz je nejCastéj$i pfiina umrti u
pacienti s HCH.

Pocity - citéni

Vymyzeni-ztrata smyslu pro bolest (pocit bolesti),
schopnost rozliSovani a vnimani.

Pocit tepla/chladu

Vnimani zlstava zachovano, mize byt vSak otupéno ¢i
opozdéno, to vede ke zvySenému nebezpeci spalenin.

Rozlisovaci schopnost

RozliSovaci schopnost je snizena a v pribéhu nemoci
stale klesa. Projevuje se pii lokalizaci, stereognozii:
schopnosti rozeznat predméty samotnym hmatovym
smyslem a snaseni bolesti, Ze pacienti v jednotlivych
¢astech téla jiz nemaji viibec zadny cit, k tomu témér
nedochdzi.

Problémy s polykdanim

Vzhledem k dysfagii, potize pii polykani napoj,
pevné stravy a vlastnich slin mohou vést k zdvaznému
zakuckani a zachvatu duSeni s pfipadnym smrtelnym
koncem. Dysfagie muze vést k aspiracni pneumonii a
k infekci dychacich organi.

Pameér’

Vysetrovani prokazalo, 7e u pacienti
s Huntingtonovou chorobou vznikaji poruchy paméti
¢asto jiz pted pohybovymi poruchami. Poruchy paméti
se v prubc¢hu nemoci zhorSuji. Nemocny mé problém s
nalézanim vhodnych slov, zpracovat soucasné rtizné
dané skutecnosti, problémy s kratkodobou paméti,
pficemz dlouhodobd pamét vétSinou  zlstava
nedotcena nebo je poSkozena teprve v pozdéjsi fazi
choroby.

Poruchy koncentrace

Snizeni schopnosti koncentrace a schopnosti se
organizovat (uspofadat) nastava casto jiz v pocatku
nemoci.

Télesné vnimani

Schopnost lokalizace jednotlivych ¢asti téla je
zpocatku nedotcena. Teprve kdyz nastane dyspraxie je
také poskozeno drzeni téla.

Apraxie — dyspraxie

Z divodu neschopnosti provadét cinnosti, ackoliv
fyzické ptredpoklady existuji, neni pacient schopen
provadét automaticky tkony ani kdyz je o to pozadan,
ani kdyz se mu predvedou.

Vnimani tvaru
prostoru

a

Nékteti pacienti nedokdzi rozliSit pfedni a zadni
stranu, vnitini a vnéj$i stranu néjakého predmctu.
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Spolu s potizemi drzeni téla a prostorové orientace je
obl¢kani nebo pfijimani stravy obtiznym tukolem.
Dalsi problémy nastavaji pifi odhadovani vzdalenosti-
sedne vedle Zzidle. Pacient ztraci tedy bezprostfedni
kontakt s okolnim prostfedim, se sebou samym, se
svym télem a se svymi pohyby.

Deprese

Nejedna o psychotickou depresi. Neptestavajici pocity
zoufalstvi, nedostatek energie a motivace, jakoz i
vSeobecna apatie, silné¢ ovlivnit moZnosti pacienta, jak
se vyhnout terapii.

Kontrola impulsivnosti

U nékterého pacienta s Huntingtonovou chorobou se
v pocatecni fazi upln¢ hrouti systém, ktery reguluje
vyjadieni pociti. Jeho osobnost se sice neméni, ale
chybi mu kontrola nad charakteristickymi rysy
osobnosti. Obtizny clovék bude jest¢ obtiznéjsi,
povrchni (lehkomysIny) bude jesté povrchnéjsi, coz
vede k dodate¢nym problémtm.

Zpisobilost ke vztahiim

S postupujici nemoci, klesa schopnost vytvaret
v mezich spolecenskych norem kontakt s jinymi lidmi.
norem. Tak na ptiklad jiz nebude respektovat osobni
volny prostor nebo o¢ni kontakt.

Ovladani (kontrola)
rukou

Rorusena byva ne koordinace celé horni koncetiny, ale
jen prsta ruky, a sily pfi uchopeni, je omezena prstova
hbitost a Sikovnost. Omezena je jemna motorika,
hruba motorika zistdva zpravidla nejprve dobie
zachovana.

Zrakové poruchy

V pocatecni fazi jsou pohyby o¢i a zorné pole
nepoSkozeny. Pozdé€ji mlze pacientovi pftipadat
zatézko predmét, ktery je nad jeho zornym polem,
pomalu sledovat o¢ima a zaostfit pohled na néjaky
pfedmét. Mohou byt také poskozeny kontrolované
pohyby o¢i, nezavislé na pohybech Sije.

Snasenlivost pro
cviceni

Pacienti maji jen malou snaSenlivost ke cviceni, a to
z ditvodu vysse uvedenych ptiznakd.
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Piiloha 2

Dotaznik pro nemocné, osoby v riziku HCH a rodiny.

1.

2.

3.

Uved’te prosim tyto idaje:
a. Vasvek
O14-17 O 18-25 026-30 O31-35
0 36-40 O 41-45 0O 46-50 O 51-60
O 61 avice
b. pohlavi
O muz O Zena
c. nejvyssi dosazené vzdélani.
O zéakladni O stiedoskolské bez maturity
O stredoskolské s maturitou O vysokoskolské
Jste osoba:
O s diagnostikovanou Huntingtonovou chorobou
O v ptimém riziku Huntingtonovy choroby
O Dbez rizika Huntingtonovy choroby (osoba zapojend do péce o ¢lena rodiny, jiny
rodinny pfislusnik, nepfibuzny pecovatel)
V piipadé, Ze jiz znate vysledek genetického testu, miZete prosim uvést reakci na
vysledky Vaseho testovani nebo vysledky Vasich ¢lenii rodiny (pfibuznych)?
O sdéleni zpravy jsem zvladl/a s pomoci rodiny a kratké farmakoterapie
O sdéleni zpravy si vyzadalo psychologickou/psychiatrickou ambulantni pé¢i
O sdéleni zpravy si vyzadalo psychologickou/psychiatrickou hospitalizaéni péci
O prosim vyjadrete reakci vlastnimi slovy
Uved’te prosim, v jakém piibuzenském vztahu k osobé nemocné s Huntingtonovou
chorobou jste.
O manzel/partner/druh
O manzelka/partnerka/druzka
O matka
O otec
O syn / dcera
O bratr / sestra
O teta / stryc
O bratranec/sestienice
O jiny nepokrevni ptibuzny (tchan, tchyng)
O pecovatel
Mate déti v riziku Huntingtonovy choroby?
O ano O ne
Mate jiz zkuSenosti s Huntingtonovou chorobou a péci o ¢lena rodiny a to v soucasné
dobé nebo v minulosti?
O ano O ne
MiizZete prosim uvést, zda jste nyni nebo jste byl/a pfimym pecovatelem nemocného nebo
jste se na péci podilel/a?

O ano O ne
Jak dlouho pecujete nebo jste pe¢oval/a 0 nemocného?
O 1 -5 roka O 5-10roku O 10-15roka O 15 avice

Péce o nemocného
a. Myslite si, zZe zvladnete péci o nemocného ve vsech stadiich?
O ano One O nevim
b. Pecoval/a jste o nemocného ve vsech stadiich nemoci?
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O ano O ne
c. Podileji/podileli se na péci o nemocného vsichni ¢lenové rodiny ¢i pomocnici?
O ano O ne
Uved'te prosim pocet:
d. Vpripade, Ze se nejedna o cleny rodiny, ale pomocniky, prosim uvedte, do které
kategorie nalezi:
O edukovani ptatelé rodiny
O dobrovolnici — odkud:
O placeny edukovany pomocnik
O jiné uved'te:
10. Pokud jste vyhledal/a zdravotnické zafizeni k hospitalizaci nemocného, uved’te prosim,
jaky typ
O nemocni¢ni zafizeni - LDN
O nemocni¢ni zatizeni — neurologicka klinika
O nemocni¢ni zatizeni — psychiatricka klinika
O nemocni¢ni zafizeni — psychiatricka 1é¢ebna
O nemocni¢ni zafizeni — hospicové zafizeni
O nestatni zdravotnické zatizeni — Domov pro seniory se zv1astnim rezimem
O kratkodoby stacionat (pobyt do 90-ti dni)
O agentura domaci péce
O JINE ZAFIZENT & c.vovvivveieiiceiceceeeceeee e
11. Pokud jste vyhledal/a zdravotnické zaFizeni, uved’te prosim, ve kterém stadiu a z jakého
divodu
a. pocatecni stadium
O kognitivni projevy (poruchy chovani, agresivita, psychiatrické projevy)
O neurologické projevy
b. pokrocilé (stiedni) stadium
O kognitivni projevy (poruchy chovani, agresivita, psychiatrické projevy)
O neurologické projevy (chorea, porucha rovnovahy, porucha chiize, bolesti atd.)
O problémy spojené snemoci (problémy s vyzivou, polykanim, fyzioterapie-
prevence padu, rehabilitace po padu)
c. terminalni stadium
O kognitivni projevy (poruchy chovani, psychiatrické projevy)
O neurologické projevy (chorea, porucha rovnovahy, porucha chiize, svalova
ztuhlost atd.)
O problémy spojené s nemoci (prevence prolezenin, problémy s vyzivou, polykanim,
fyzioterapie-prevence padu, rehabilitace po padu atd.)
12. PovaZujete dlouhodobou oSetiovatelskou péci o nemocného s HN v CR za
(dlouhodobou péci je minéna péce oSetrovatelska v zarizenich, fyzioterapie, ergoterapie, nutricni
poradenstvi, logopedie atd.)
O velmi dobré
O dobré
O vyhovujici/uspokojivé
O dostate¢né
O zcela nedostateéné/nevyhovujici
Na této $kdle prosim ohodnot’te podminky dlouhodobé oSetiovatelské péce v CR

velmi zcela
dobré nedostatecné 1
1 w 2 3 4 5 6 7 w 8 w 9 w 10
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13. PovaZujete lékai'skou péti o nemocného s HN v CR za
O velmi dobré
O dobré
O vyhovujici/uspokojivé
O dostate¢né
O zcela nedostatecné/nevyhovujici
Na této $kdle prosim ohodnot’te podminky lékaiské péce v CR

velmi zcela
dobré nedostatecné
1 w 2 3 4 5 6 7 w 8 w 9 w 10

14. Uved’te prosim problémy ve zdravotnickych zaiizenich béhem hospitalizace
O malé informovanost a nepfipravenost oSetfovatelského personalu na projevy a pfistup k
nemocnym
O nedostate¢na nutri¢ni terapie
O nedostatecna rehabilitace a fyzioterapie — nacvik chtize a prevence padu
O nedostateéna péce — prevence prolezenin a nedostate¢né zajisténi bezpecnosti
O nedostate¢na logopedicka péce a nacvik procesu polykani
O nedostate¢na denni aktivizace nemocnych — herni terapie atd.
O nedostateénd komunikace s rodinou
O nedostateéné komunikaéni pomiicky, symboly a signaly komunikace s nemocnym
O nedostateéna péce jina, uved’te jaka:
15. Uvital/a byste specializované zatizeni s edukovanym personilem
O ano O ne

16. Pro, které stadium nemoci byste specializované zatizeni uvital/a?

17. Které problémy spojené s péci o nemocného ¢lena rodiny povazZujete za nejpodstatnéjsi a
nejproblémovéjsi? Prosim oc€islujte podle dilezZitosti. 1=nejdiileZit€jsi.
O malda nebo zadnd informovanost zdravotnického personalu o nemoci a jejich
specifickych projevech — snizena kvalita péce v ambulancich nebo nespecializovanych
zdravotnickych zafizenich
Osiroka skala a slozitost projevli onemocnéni, ktera vyzaduje edukaci a ptizpusobeni
zafizeni
Omala nebo zadna podpora v socialni oblasti — nizké socialni davky-nemoznost péce o
¢lena rodiny — finanéni problémy rodiny
Omald podpora & nedostupnost specidlnich terapeutickych pomicek — slozitd péce
v domacim prostiedi
Omala nebo Zadna mozZnost umisténi nemocného v pocateénich stadiich do denniho
zatizeni s edukovanym personalem a dostatecnou aktivaci nemocného
O mala nebo zadna ambulantni podpora rodin s nemocnym v domaci pééi — chybéni
paliativni ambulance, oSetfovatelské domaci konzultace atd.
O mald nebo zadna ochota zafizeni pfijimat nemocné s HN vzhledem k projevim
nemoci
18. Které projevy Huntingtonovy choroby povaZujete za nejproblémovéjsi? Odpovéd’
prosim konkretizujte.

19. Které oblasti Vaseho Zivota byly Huntingtonovou chorobou nejvice poznamenany a jak?
O fyzické
prosim doplite konkrétne:
O psychické
prosim doplite konkrétné
O socialni (spoledenské)
prosim dopliite konkrétné
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20.

21.

22.

23.

O ekonomické
prosim doplnte konkrétné
O spiritualni (nabozenské)
prosim doplite konkrétné
Mohl\a byste prosim popsat VaSe pocity pii péfi o nemocnou osobu a kazdodenni
konfrontaci s Huntingtonovou chorobou?
O Unava
O beznadgj
O strach
O vycerpanost
O tzkost
O zlost
O apatie
O potieba komunikace s odbornikem
O potieba blizké komunikace s osobou s vlastnimi zku$enostmi — sdileni zkugenosti
O potieba odpocinku a relaxace
O potieba vlastni terapie s odbornikem (psycholog/psychiatr)jako prevence syndromu
vyhoteni
Zménila Huntingtonova choroba Vase vztahy s ostatnimi ¢leny rodiny?
O ano O ne

Mate/mél/a jste béhem péce o nemocného nékdy ¢as jen pro sebe, abyste nacerpal/a
potiebnou energii?

O ano O ne

Prosim napiSte nam, co Vas trapi nebo trapilo béhem péce o nemocné. Budeme velmi
vdééni za VaSe postiehy, rady a zkuSenosti, jak z domaci péce tak zpéce ve
zdravotnickém zafizeni. VaSe cenné postiehy a zkusSenosti se dale pokusime vyuZit pfi
zjiSténi udaji o kvalité Zivota nemocnych a osob v riziku a vyuZijeme je pri ziskani
dotaci na vybudovani specializovaného pecovatelského zarizeni.

Mnohokrat dékujeme za Vasi pomoc a trpélivost.

91



Piiloha 3

Dotaznik pro statni i nestatni zdravotnicka zarizeni

1.

Setkali jste se jiZ s nemocnym s Huntingtonovou chorobou
O ano O ne
Jste informovan/a o symptomech Huntingtonovy choroby a péci o nemocnou
osobu?
O ano O ne
Piijalo by vaSe zafizeni k dlouhodobé hospitalizaci nemocného
s Huntingtonovou chorobou?
O ano O ne
Vite, kde lze ziskat pro Vas poti‘ebné informace tykajici se Huntingtonovy
choroby a mozZnosti péce 0 nemocné osoby? V pripadé pozitivni odpovédi tuto
prosim konkretizujte.
O ano O ne
Uved'te prosim zdroj:
Jste informovan/a o systému socidlni péée u Huntingtonovy choroby ve Vasem
kraji.
O ano O ne
Jste informovan/a o zdravotnickych institucich a zarizenich socialni péce, jejichz
cilovou skupinou byly nemocné osoby s Huntingtonovou chorobou.
O ano O ne
Uvital/a byste bliz§i ucelené informace o projevech, pribéhu a dlouhodobé péci
0 osoby nemocné Huntingtonovou chorobou a osoby v riziku?
O ano O ne
Které informace o péci by pro Vas byly prinosné?

a) fyzioterapie

b) nutrice (vyziva)

c) oSetfovatelska péce

d) logopedie

€) psychiatrie

f) psychologie

g) svépomocné skupiny pro nemocné osoby a cleny rodin zatizenych

Huntingtonovou chorobou
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Piiloha 4
Fotodokumentace staze v SRN

Obr. 11 Vila Florali v Bad Nenndorf urcend pro neocné v juvenilni formé HCH (zprava:
Helga von Willucki, Rendta Vaverkova, Marie Sovova.

Obr. 12 Prohlidka jednotlivych budov psychiatrické lecebny ve Warendorfu.
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Ptiloha 5

Povoleni SPHCH

SPOLECNOST PRO POMOC PRI HUNTINGTONOVE CHOROBE
Registrace MV CR ze dne 14.5.1991 & VSC/1-6616/91-R, =ména stanov dne 30. 3. 2006
1CO: 40614603

Vazena pani

Bc. Renata Vaverkova
Jilova 535/14
Olomouc 779 00

V Pardubicich 1.2.2011

Véc: Povoleni.
Vazena pani Vaverkova,

vzhledem k tématu Vasi diplomové prace .. Kvalita Zivota nemocnych s HCH a osob v riziku*
a vzhledem k Vasi dlouholeté aktivni spolupraci s SPHCH, Vam povolujeme jako studentce
IL.ro¢niku oboru DLOUPE FZV UP v Olomouci, uzit ve Vasi diplomové préci piimé citace.
primé tryvky texti, fotodokumentaci a obrézky z dokumenti, edukaénich materialii vydanych
SPHCH CR.

Materialy. at’ uz eduka¢ni nebo informacni, mohou byt sou¢asti diplomové prace jako piiloha

a ponechdny pouze ke studijnim uc¢elim u Vasi diplomové prace.

Prejeme mnoho uspéchi

PharmDr. Zderika Vondrackova
Predsedkyné rady SPHCH
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