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Tato pfirucka pro budouci asistenty je spole¢nym dilem rodi¢d z pacientské
organizace END DUCHENNE : Dita Bartoriova, Edita Stuchlikovd, Ing. Petra
Rohelova, Stépanka Fajtova, Martin Petrasek a Ing. Pavlina Holubcova
Kopirovani a distribuce pfirucky je mozné pouze se souhlasem END
DUCHENNEG®.

Pfirucka vznikla diky finanéni podpoie Nadaéniho fondu AVAST.
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Uvodni slovo

Impulsem k napsdni této pfirucky byly rostouci poZadavky nds
rodi¢t na dostupné asistencni, volnocasové a odleh¢ovaci sluzby,
které by zohledriovaly potreby déti a dospivajicich s onemocnénim
DMD.

Potrebujeme Vasi pomoc, abychom mohli nacerpat nové sily v
mnohaleté psychicky i fyzicky ndro¢né péci. Hleddme asistenty, ktefi
budou znat specifika onemocnéni DMD a soucasné budou obdareni
velkou ddvkou empatie a trpélivosti. Slovo, které se nejcasteji objevuje
v poZadavcich rodiéti na budouci asistenty, je DUVERA. Musime si byt
jisti, Ze nasi prdci zvlddnete stejné dobie jako my a nase déti budou v
bezpeci po dobu nasi nepfitomnosti.

V nasich rodindch poznédte, jak Ize bojovat s nevylécitelnou nemoci,
uvidite odhodlani déti i rodicii nevzddvat se a pfekondvat prekazky,
které s sebou onemocnéni DMD pfindsi. Vstoupite do Zivot(i
konkrétnich pacient(i a stanete se soucasti nasSich rodin.

Vérime, Ze nase Zivotni zkuSenosti za vice neZ dvacetileté obdobi péce
Vdm pomohou ziskat potfebné znalosti a dovednosti pro asistencni
prédci v rodindch, skoldch, v nemocnicich nebo na prdzdninovych
pobytech.

Tato prirucka si neklade za cil stdt se odbornym materidlem, ale
doufdme, Ze Vds uvede do problematiky DMD/BMD a pomuZe Vdm
ziskat tolik potfebnou diivéru détskych a dospivajicich pacientt a
jejich rodicdi.

Pavlina Holubcova
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DMD - Duchennova muskularni dystrofie - Duchenne.

Mirnéjsi forma tohoto onemocnéni se oznacuje jako BMD — Beckerova
muskularni dystrofie.

V dalSim textu budeme pouzivat oznaéeni DMD nebo Duchenne, BMD
nebo Becker.

Nase déti se narodily s genetickym progresivnim nervosvalovym
onemocnénim, které svoiji pfi€inou i projevy zasahuje do mnoha oboru
mediciny. Ovliviiuje jak fyzickou, tak psychickou stranku zivota a témér
vzdy postihuje chlapce, ackoli vzacné to muzou byt i divky.

V téle pacientl nedochazi k tvorbé dulezitého proteinu dystrofinu.

V dusledku toho détem postupné ochabuje svalstvo. Prvni pfiznaky
onemocnéni se u DMD objevuji mezi 2. - 4. rokem véku ditéte. Ke ztraté
schopnosti chlize dochazi mezi 8. az 13. rokem véku. Zasadni roli zde
hraje volba rodic¢l zahajit steroidni 1éCbu a kvalita i intenzita vhodné
rehabilitace. Pfestoze vSichni pacienti s DMD maji spole€né projevy
onemocnéni, rychlost progrese se muze znac¢né lisit.

Jednim z projevi onemocnéni DMD je postupny ubytek svalové hmoty,
ktera je nahrazovana vazivem a tukem. Jakmile dojde ke ztraté schopnosti
chuze a dité usedne na vozik, pokracuje ochabovani sval(l hornich
koncetin, dochazi k fidnuti kosti, rozvoji skoliézy a ke vzniku kontraktur.
Soucasné se skryté
rozviji progresivni
dechova
nedostateCnost a
kardiomyopatie.

DMD je progresivni
onemocnéni, a proto
vék ditéte Ci
dospélého bude
urcujici pro zpusob i
rozsah asistence.




Prvni navstéva v rodiné

»Zapomeiite na litost, ale vstupte do rodiny s empatii, porozuménim
a pozitivnim pristupem.“

Pro dité i rodi¢e bude lepsi,
kdyz jako prvni prob&hne
schlizka asistenta pouze s
rodi¢i. Rodi¢e vam vysvétli,
jakym zpusobem pomahaiji
chlapci s hygienou nebo pfi
jidle. Upozorni vas na
pfipadné problematické
chovani.

Jesté pred prvni navstévou
v rodiné je tfeba se :
seznamit s pravidly, ktera budete muset respektovat a dodrzovat. Pro
navazani davérného vztahu s ditétem je vzdy lepsi, pokud se jiz rodice s
novym asistentem znaji a mdzou dité pfipravit na to, ze je asistent bude
obcas zastupovat v jejich péci. Chlapci s DMD obecné potiebuji vice Casu
na to, aby se vyrovnali s nahlymi zmé&nami v jejich Zivotech a tim pfichod
neznameho ¢lovéka do rodiny bez pochyby je. Je dobré dopredu urcit
den, kdy asistent do rodiny poprvé pfijde a chlapec bude mit ¢as se na
tuto novou situaci pfipravit.

Dité se potfebuje ujistit, Ze bude postarano o jeho fyzické potieby i intimni
hygienu. U chlapct v puberté toto mze byt zpo€atku problém, ale ¢im
vice €asu bude dité s asistentem nebo asistentkou travit, tim se bude
ostych sniZovat az zmizi uplné.

Pfi prvni navstéveé v rodiné se snazte pfedevsim pozorovat, jakym
zpusobem pomahaji ditéti rodice, popfipadé starsi sourozenci. Tak
ziskate ten nejlepsi vzor. Uvidite, jak rodie chlapce pfenasi z voziku, jak
jej polohuiji, zjistite, jak je samostatny pfi jidle a piti apod.

Nékdy nemusi stacit pouze jedna navstéva, ale pro ziskani diveéry ditéte i
rodiCu je dobré prvni asistenci provadét za pfitomnosti nékterého ¢lena
rodiny.

Rodice budou s nejvétsi pravdépodobnosti upfednostiiovat asistenty
muze, a to predevsim z dlivodu zajisténi asistence pfi osobni hygiené.




Nabizi se také moznost vyuziti pomucek pro feSeni inkontinence, a tim je
pouziti urinalniho kondomu a sbérného mocového sacku (obé tyto
pomucky mulze predepsat lékar).

Z nasich zkusenosti vSak nebyl nikdy problém, kdyz asistenci zajiStovala
napfiklad studentka nebo dospéla Zzena. Chlapci jsou zvykli, Ze pfevazna
Cast péce je na jejich matkach. V pfipadé intimni hygieny je dobré nebrat
situaci pfilis vazné ale odlehlovat ji s tim, Ze je to naprosto pfirozené.

Pokud bude fungovat vztah mezi asistentem a rodici, bude fungovat i
vztah mezi chlapcem a asistentem nebo asistentkou. V pfipadé, Ze maji
rodi¢e pfipominky k praci asistenta, méli by je fesit bez pfitomnosti ditéte.

Pozoruijte, jak péce v rodiné probiha. Tim se nejlépe naucite
odhadnout, jak velky prostor nechat ditéti a kdy jiz nabidnout pomoc.
Dité si vétSinou o pomoc vzdy fekne samo. Nesnazte se pomahat
proti jeho vdli.




Zajmy a koni€ky

| pfesto, Ze chlapci s
DMD trpi nadmérnou
unavou, je vice nez
pfinosné, pokud alespon
jednou tydné mohou
travit Cas pfi vhodné
zajmové aktivité mimo
domov. Pokuste se
snizit socialni izolaci
ditéte na minimum a
rozvijejte i vztahy
mimo SirSi rodinu a
Skolu.

Nabizi se spoluprace s
détskymi zajmovymi
organizacemi, které jsou
v dostupné vzdalenosti
bydlisté. Snazte se
pomoci mimoskolnich
aktivit rozvijet chlapcovy
zajmy a dovednosti.
Néktefi chlapci chodi na
modelarsky krouzek,
kde zvladaiji lepit své vlastni papirové nebo plastikové modely. Je to
vyborna aktivita pro procvi¢ovani jemné motoriky. Jiné chlapce budou
zajimat pocitaCe, Sachy, radioamatérstvi, deskové hry, malovani,
teraristika, ovladani dront nebo leteckych modelu.

Obecné jsou chlapci v obdobi puberty predevsim pozorovatelé a
posluchaci. Ke zpracovani svych zazitka a prozitki potrebuji vice
¢asu. Do hovoru v kolektivu se pfriliS nezapojuji.

Ma-li ma chlapec kladny vztah ke zvifatiim a z jakychkoliv ddvodu nemU(ze
mit doma asistencniho psa, Ize pro zpestfeni prochazek vyuzivat navstévy
atulkd, kde je mozné si psa po predchozi domluvé vypuijcit. Asistenéni
pes je obrovskym pomocnikem pro dité na voziku a také usnadriuje
navazovani novych kontaktd, ¢imz sniZuje socialni izolaci.



Sportovni aktivity

I s onemocnénim DMD/BMD Ize aktivné nebo pasivné sportovat.
Plavani je dulezitou soucasti fyzioterapie pacientd s DMD/BMD.
Plavecka akademie bez bariér plisobi v nékolika méstech CR.
(www.kontaktbb.cz)

Jizda na monoski nebo biski v zimé& nebo v Iété na cyklo voziku umozni
ditéti spole¢né sportovat s rodinou a prateli. Mnoho chlapci s DMD/BMD
se také vénuje profesionalné hie Boccia. Poznavani novych lidi a
prostfedi posiluje sebevédomi chlapct a sniZuje jejich socialni izolaci.



http://www.kontaktbb.cz/
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Prochazky

Pokud chlapec pouziva
mechanicky vozik,
nedoporucuje se, aby jej ovladal
sam. Mechanicky vozik by mél
mit sed i zadovou a hlavovou
opérku upravenou potfebam
spravného sezeni a bezpeénostni
pasy. Opérka hlavy i pasy zajisti
pocit bezpeci a zabrafuji
prudkému zaklonu hlavy nebo
padu z voziku. Chlapcim budete
muset pomoci s oblékanim i
svlékanim oble€eni. Oblékani je
snadnéjSi na 10Zku nez na voziku.
Vyhodou jsou napfiklad kalhoty opatfené na stranach zipy.

Pfi vychazkach za chladného pocasi je dobré pouzivat termo pradlo a
vicevrstvé oble€eni, fusaky. el. deky nebo nanozniky. Jakékoliv
prochladnuti je obrovskou komplikaci u déti s DMD kvili oslabené
schopnosti vykaslavat.
Dité nebo dospély clovék,
ktery se nedokaze hybat,
prochladne mnohem
rychleji.

Neé&ktefi pacienti potfebuji

k udrzeni télesné teploty za
chladného pocasi viozZit do
fusaku elektrické deky,
popfipadé izotermickeé folie.
Pro rychlé prohfati koncetin
v pfipadé prochladnuti se
nam osvédcilo pouzivani
infra-lampy.
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Materska Skola

DMD ovliviiuje vedle svall také vyvoj mozku, coz zpUsobuje zhor$eni
poznavacich schopnosti. Poznavaci funkce zahrnuji kromé paméti i
koncentraci, pozornost, rychlost mysleni, schopnost slovné se vyjadfovat,
chapat a zpracovavat informace.

V matefské Skole se dité mlze citit zmatené praveé proto, Ze nerozumi
slovnim pokynim. Malé déti s DMD velice tézko komunikuji se svym
okolim a jen t&Zko se zadlenuji do kolektivu. Casto dochazi k tomu, ze
chlapci rozvinou fe€ v pozdé&jsim véku, nez je obvyklé. TéZko vyjadfuji sva
pfani a potfeby.

rgw = wew

je vhodné zvazit pouziti ko¢arku, odrazedla nebo voziku. Nadmérna
unava zvysuje riziko padua a zranéni.
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Zakladni Skola

Na bézné zakladni Skole je vétSinou pfitomnost asistenta nutna. Pokud
ma rodina moznost, aby dité s dyslexii navstévovalo specialni Skolu nebo
tfidu s menSim poctem zakd, je to pro dité lepsi volba.

Kazda Skola by méla byt podrobné informovana o povaze onemocnéni
ditéte pisemnou formou. Néktefi chlapci s DMD byvaji v psychickém
vyvoji opozdéni a vyskyt poruch u€eni a chovani je v jejich skupiné vyssi
nez ve zdravé populaci. Proto by mélo byt dité vzdy vySetifeno

v SPC(Specializované pedagogické centrum).

Chlapci na prvnim stupni
zakladni $koly muzou mit
problémy se zvladanim uciva.
Hlavni pfi¢inou jsou poruchy
vnimani a uceni.

Konkrétné je to omezena
schopnost porozumét
mluvenému slovu a Spatna
kratkodoba pamét’. Chlapci
Casto trpi dyslexii, dysgrafii
dysortografii a dyskalkulii.
V tomto pripadé je dulezita
spoluprace s SPC. Détsky
psycholog dokaze dité
diagnostikovat a navrhnout
individualni vzdélavaci plan
ve spolupraci se Skolou,
kterou dité navstévuje. SPC
také doporuci vhodné
didaktické pomucky pro
vzdélavani.

Problémy s u¢enim u chlapct
s DMD brani jejich
schopnostem pfijimat slovni
informace, pamatovat si je a
zpracovavat je.
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Konkrétni projevy:

- chlapec ma problém s dokon&ovanim ukoll

- obtizné komunikuje s okolim

- obtizné navazuje kontakty s okolim

- problematicky se orientuje v Case, (té€zkosti jsou pfi chapani Casové osy
napfiklad s pojmy pozdég, brzy, uz, jesté)

- ma problém s kratkodobou paméti (t&ézko bude zvladat u¢eni nazpamét,
nasobilku, poucky)

- ma problémy s pravo- levou orientaci

- ma slaby nebo tékavy o¢ni kontakt

- zaostava ve ¢teni za svymi vrstevniky

- t&Zko se vyrovnava s nahlymi zménami denniho programu

- ma Casté vybuchy hnévu nebo je litostivy

- z davodu velké unavy chybi chlapclm vlastni iniciativa

- ma problém s udrzenim pozornosti a potize se soustifedénim

- téZko se pfizpUsobuje novinkam

- mUzou se projevovat mirné formy autismu

VSechny vySe uvedené potize se nemusi nutné tykat kazdého chlapce.

Kazdy z nich ma své individualni povahové rysy, moznosti a schopnosti.

Jmenované potize se mohou u jednotlivcll objevovat v mensi €i vétsi mife.

Ze zkudenosti uvadime ty nejCastgjsi.




14

Problematika vzdélavani chlapcti s DMD je pfili§ obsahla a ma svoje

specifika. Pro pfiblizeni pfikladame nékolik uziteCnych rad a postreh

rodicu:

- mluvte v kratkych a srozumitelnych vétach a ujistéte se, ze vam dité
porozumélo

- svoje pokyny nebo instrukce sdélujte v asové posloupnosti, ne
najednou. Jednoduchy pfiklad: Pokud feknete chlapci: ,AZ si udélas
ukoly, mizeme si zahrat néjakou hru®, s velkou pravdépodobnosti bude
dité zmatené. Ale chlapci pomuze, kdyz sdéleni rozdélite na dvé véty
,Udélej si ukoly.“ Pak si mizeme zahrat néjakou hru®.

- vyvarujte se nahlych zmén programu

- dodrzujte pravidelny fad a na pfipadné zmény dité pfipravujte postupné

- respektujte nadmérnou unavu ditéte

- délejte Casté prestavky

- vyuzivejte co nejvice vizualnich podnétu (obrazky, fotky, komiksy,
Casopisy, popfipadé karticky)

- dalezité informace a €innosti nékolikrat zopakujte

- poskytnéte chlapci vice ¢asu na plnéni ukoll

- velké ukoly rozdélujte do
mensSich usekl £ X

- pro pochopeni ¢asoveé ‘
osy spojte Casovy Usek s
konkrétni situaci Ci
prozitkem

- chlapci lépe porozumi
¢tenému textu, pokud jej
vidi pfed sebou (samotny
odposlech je pro né

- vyuzijte silnych
stranek ditéte

V ¢em budou chlapci s DMD pravdépodobné vynikat?

Chlapci maji vynikajici smysl pro vizualni detail a zpracovani
vizualnich podnétl. Velmi dobfe si vedou pfi skladani puzzle, hrani
pexesa nebo u pamétovych obrazkovych her. Dobfe se orientuji v
mapach. Jsou kreativni, vymysli originalni slova, pojmy a souvislosti. Maji
dobrou dlouhodobou pamét. Dobfe fesi problémy a maji dobré abstraktni
mysleni.
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Vyborné vizualni schopnosti je treba vyuzit jako kompenzaci
problému s chapanim mluveného slova.

Cteni

Ke zvladnuti plynulého ¢teni potfebuji chlapci daleko vice ¢asu nez jejich
vrstevnici. Prvnim krokem k uspéchu je ¢teni textud, které chlapce néjakym
zpusobem zajimaji, jsou jednoduché a maji dostatek obrazkui. Vyborné
jsou napfiklad komiksy, kde dité sleduje pfibéh i pomoci obrazku, lépe tak
porozumi psanému textu. Spravny nacvik ¢teni a vhodné metody k jeho
vyuce doporuci odbornici v SPC nebo specialni pedagog na zakladni
Skole.

Problémy spojené s chapanim a vnimanim nejsou progresivniho
charakteru, ale naopak se s vékem upozaduiji.
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VZzijte se do situace, ze dité, které dfive chodilo, usedne na vozik a je
odkazano na pomoc svého okoli. Dité se zaCina vzdalovat svym
vrstevnikim. A to vSechno v naroéném obdobi puberty. Jeho socialni
izolace se zvysuje, coz vyvolava pocity frustrace, hnévu a negativismu.

V tomto obdobi maji chlapci ¢asto problémy se sebekontrolou a emocemi.
Jsou umanuti, coz se projevuije stale se opakuijici fyzickou ¢innosti nebo
opakovanim slov a vét. Svoji frustraci ¢asto ventiluji nevhodnym chovanim
(napfiklad odmitaji pozdravit, ska€ou do feéi dospélym, vyZaduji
neustalou pozornost, trpi sebelitosti). Velky vliv na chovani a chapani ma
zvySena unava, vedlejSi ucinky steroidni léCby, stres, popfipadé i
pocinajici dechova nedostate¢nost.

Dodrzovani PRAVIDEL a vymezeni hranic jsou nutnosti. Dité se musi
naucit, co je vhodné a co je jiz za hranou. PRAVIDLA, ktera nastavi
rodi¢e v rodiné ditéte s DMD je tfeba RESPEKTOVAT. Nepromijejte
ditéti nevhodné chovani jen proto, ze je nemocné! Pokud se dité
nenauci dodrzovat pravidla, ktera nastavi rodic¢e, nebude dodrzovat
pravidla ani mimo rodinu. Takové dité nikdy nebude v kolektivu
oblibené a jeho izolace se jen prohloubi. A pfesné to je nutné
vysvétlovat a pfipominat i détem.

Chovani chlapc i jejich reakce na okoli vam bude s nejvétsi
pravdépodobnosti pfipadat zvlastni. Chlapci jsou ¢asto uzavieni,
nekomunikuji a své okoli hlavné pozoruiji, jsou litostivi, mizou i breCet a
byt depresivni nebo si svoji frustraci vybiji na svém okoli. V obdobi
nastupujici puberty se musi vyrovnat se ztratou chize a ¢asto i s
neuspéchy ve Skole. S vékem se vSak tyto obtize zmirnuji, ¢asto zcela
vymizi.

Chlapcim v puberté postupné ochabuiji svaly hornich kongetin, pfesto
zvladaji sami ovladat el. vozik i obsluhovat pocita¢ nebo play station,
popfipadé i hrat stolni hry nebo stavét z lega.

Hrani her je vybornou pfilezitosti, jak s ditétem navazat kamaradsky vztah
a zacit budovat davéru.

Dospivajici mladici s DMD jiz nedokazi sami zvednout ruce nad hlavu.
Budete jim muset pomahat s podavanim a zvedanim predmeétd,
podrbanim a poSimranim nad drovni ramen.
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Jak mluvit s ditétem o jeho onemocnéni?

Nefeste s ditétem vzdalenou budoucnost. Zijte pfitomnosti a snazte se jej
pozitivné motivovat. Pozornost zaméfujte na vSechno, co lze i pres
vazné onemocnéni délat, nikoliv na to, co mozné neni. | na voziku muize
dité cestovat, sportovat, uCit se. Motivacni materialy, jako jsou knizky,
videa nebo cestopisné pfednasky, mohou ditéti udat Zivotni smér
(https://lwww jirkamara.cz).

V dospélosti mnoho mladych muzd s DMD/BMD pracuje v pacientskych
organizacich (DMD Pathfinders, End Duchenne).

Vysvétlete chlapci, ze neni na svoji nemoc sam, ale vSichni se mu snazi
pomoci zit lepsi zivot. Ve Skole, na krouzku, pfes socialni sité, na letnich
taborech nebo v laznich si chlapci mdzou najit kamarady, se kterymi
muzou sdilet své prozitky.

Ujistujte dit&, Ze védci po celém svété hledaji 1€k na jeho onemocnéni a
prvni &Ky se jiz testuji v klinickych studiich.
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Jidlo a piti

Chlapci v puberté a
obzvlasté ti, ktefi uzivaji
kortikosteroidy, trpi velice
Casto nadvahou, ktera jim
zt&Zuje dychani a zhorSuje
hybnost.

S pfibyvajicim vékem
chlapcim postupné ochabuiji
svaly hornich koncetin a
potfebuji vétSi pomoc s pitim
a krmenim. Jidlo by mélo byt
nakrajené na mensi kousky,
popfipadé namixované.
Néktefi chlapci muzou trpét tzv. dysfagii — poruchou polykani. Pfijem
potravy jim tak usnadfiuje sonda zavedena do Zaludku — tzv. PEG.

Oslabené zvykaci a polykaci svaly
d | 5
mf:g:: hfinders |

obecné komplikuji rozmélnéni i
polykani potravy.

Ventilovani pacienti budou
potfebovat oddych béhem jidla. Je
vhodné udélat vétsi prestavku
mezi polévkou a hlavnim jidlem.
Néktefi pacienti mGzou pouzivat i
u jidla ventilaci. Maji nosni masku
nebo naustek (mouthpiece). Jist
hodinu az dvé pfed spanim nebo
polohovanim neni vhodné
pFedevSim u ventilovanych
pacientu.

Pfi podavani napoju vzdy
pouzivejte slanku.

Dalsi dulezité informace tykajici se
vyZivy a pFijmu potravy najdete

v publikaci Vyziva a DMD.
Pfelozenou pfiru¢ku najdete na
strankach End Duchenne v sekci
specializovana péce — Gastroenterologie.
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Prenaseni a polohovani

Pokud budete muset chlapce prenaset, vzdy ho zdvihejte obéma
rukama ,,jako nevéstu“. Nikdy chlapce nevytahujte pouze za ramena
a nesnazte se ho postavit na nohy!

Pfi pfenaseni se ujistéte, Ze mate dostatek prostoru a odstrarite vSechny
prekazky. Méjte na paméti, ze kosti chlapcu jsou velice kifehké a je zde
vysokeé riziko zlomenin.

Riziko zlomenin je vyssSi u déti, které uzivaji steroidy.

Chlapci na voziku mivaji skoliézu, jejich sed je tfeba stabilizovat vhodnymi
podsedaky i opérkami zad a hlavy. Néktefi chlapci podstupuji operaci —
stabilizace patere.

Rodi¢e by vam méli
poskytnout informaci, zda dité
prodélalo operaci skoliézy. V
tom pfipadé maji chlapci
zpravidla dvé polohy pro lezZeni,
a to na zadech nebo na boku.
Leh na bfise neni vhodny kvuli
dychani a napéti v bederni
oblasti zad. Rodi¢e své déti
nejCastéji premistuji ruéné nebo
pomoci zvedaciho zafizeni.

Pro pacienty s nadvahou, kterou
trpi vétSina chlapcu v obdobi
puberty, ma vétsina rodin
instalované zavésné zvedaci
zafizeni nebo pouzivaji zvedak
na koleckach.

Pro usnadnéni otaceni na lizku
Ize vyuzit oto€nych nebo
posuvnych podlozek. Vzdy méjte
na paméti, ze poloha ,,v sedu“
pacientti s DMD, neni stabilni!
U imobilnich pacientu je vysoké riziko vzniku dekubittl. Dilezité jsou
Casté zmeény polohy a funkéni, bezesvé spodni pradlo z merina (alespon
80 %). Podlozky z ov¢i kiize dokazi vyrazné zlepSit komfort spanku nebo
delSiho sezeni.
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Osobni hygiena

U chlapct s DMD je vysoké riziko vyskytu ledvinovych kamenu. Mize dojit
k omezeni moceni po dobu vice nez 12 hodin nebo muze byt mo¢ tmaveé
zakalena (barvou pfipominajici coca-colu). Tento jev se mlze Castéji
vyskytovat u mladSich chlapcl uzivajicich steroidy nebo chlapcl se
zvySenou fyzickou aktivitou. Jedna se o dusledek rozkladu svalovych
proteinl. Lze tomu pfedchazet dostate¢nym pFisunem tekutin, Upravou
jidelni¢ku a omezenim nadmérné unavy.

Oslabené svaly mocového méchyfe mohou zplUsobovat také
nekontrolovatelny unik moci.

Pri vymésovani je dllezita spravna poloha, komfort ditéte a zajisténi
soukromi.

PFi moceni neni tfeba pacienta pfenaset na WC. Chlapci pouzivaji tzv.
.bazanty“. Pokud je nutné chlapce pfesunout na WC, Ize také vyuzivat
zvedaci zafizeni, popfipadé sprchovaci vozik s otvorem, coz usnadni péci
a chlapciim soucasné zajisti pocit intimity.
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Mezi Easté komplikace DMD patfi i dlouhodoba zacpa. To se tyka hlavné
starSich chlapcu na voziku. Vysoky pfijem vlakniny, pravidelna strava,
dostatek tekutin, vertikalizace a masaze dokazi velkou mérou zacpé
predchazet.

Pfi myti rukou budete pravdépodobné muset chlapci pomoci. Vzdy
nejdfive nastavte pozadovanou teplotu vody, vyhrite rukavy a pak teprve
pfesunte ruce nad umyvadio.

Ke koupani i sprchovani Ize vyuzit nejriznéjSich pomUlcek v kombinaci se
zavésnym systémem.

PFi koupani ve vané je vhodné podlozit hlavu napfiklad mirné nafouklym
détskym kruhem, ktery vlozite do povlaku od polStare.

K umisténi ventilatoru Ize vyuzit maly stolek na koleckach.

Ve sprse pouzivejte specialni sprchovaci kieslo, které ma opérku hlavy i
rukou a polohovaci zada.
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Akutni stavy

Stejné jako u bézné populace, i u pacientd s DMD se mohou vyskytovat
rdzna onemocnéni, Urazy nebo zranéni. Casto se jedna o respiraéni a
kardiologicka onemocnéni, ledvinové kameny a zlomeniny. Ke
zlomeninam dochazi z divodu snizené hustoty minerald v kostni tkani.
V pripadé zlomenin hrozi riziko tukové embolie.

Doporucujeme nosit pfi sobé ,kartiCku prvni pomoci“ a to zejména pro
pfipadné krizové situace, pfi kterych by bylo tfeba vyhledat Iékafskou
pomoc nebo pfivolat zachrannou sluzbu. Na karticce jsou vSechny
dulezité informace o vhodné anestezii a také kontakty na oSetfujici Iékare
a zakladni instrukce pfi feSeni akutnich stavl. KartiCku prvni pomoci
vzdy predejte lékarské sluzbé a v pripadé, ze pacient uziva
kortikosteroidy, upozornéte ji na to.

Karti¢ku prvni pomoci by méli mit k dispozici rodiCe i Skola, popfipadé
Skolka. Pokud tomu tak neni, vyZadejte si ji u pacientské organizace End
Duchenne: info@endduchenne.cz

Pacient uzivajici steroidy

Vzhledem k zavaznym nezadoucim vedlejSim Gu€inkiim
kortikosteroidu je pro asistenty vzdy nutné védét, zda je pacient
uziva.

V pfipadé akutniho onemocnéni je tfeba v tomto pfipadé informovat
|ékafe na pohotovosti o riziku adrendlni suprese. Pro feSeni téchto
akutnich stavu byl vypracovan ,Protokol PJ Nicholoffa pro podavani
steroidli“ - www.endduchenne.cz/steroidni-lecba


http://www.endduchenne.cz/steroidni-lecba
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Ventilace dospélych pacienttl

U chlapct s DMD, ktefi
ztrati schopnost chize, se
funk&ni kapacita plic snizuje
v priiméru o 8-12 % za rok.
K tomuto procesu dochazi
velice pozvolné a
nenapadné. Prvnimi
pfiznaky dechové
nedostate¢nosti u chlapcu s
DMD muze byt preruSovany
spanek, zvySena Unava a
podrazdénost, komplikovany
prubéh infekci hornich a
dolnich cest dychacich,
Ubytek vahy, slaby hlas pfi
mluveni, nadechy uprostfed
delSich slov, povrchni
pokaslavani béhem dne,
ztrata chuti k jidlu, ranni
bolesti hlavy, zavraté, zvySena tepova frekvence, buSeni srdce, nadmérné
poceni rukou, zvy$ena dusnost, modré rty a konecky prstl, bily az Sedy
oblicej, ztrata koncentrace, apatie.

U pacientd s DMD se nedostatecné dychani jako prvni projevi v
horizontalni poloze a ve spanku. Rodi¢e nemusi tyto pfiznaky
zaznamenat, protoze jsou s ditétem neustale a prvni pfiznaky si nemusi
dat do souvislosti s nedostate€nym dychanim. Asistent, ktery pfijde do
rodiny jednou za ¢as, si mize Iépe povSimnout zmén, ke kterym u
pacienta doslo a upozornit na né rodice.

Ujistéte se, Zze rodina ma k dispozici ambuvak a naucte se jej pouzivat. V
pripadé akutniho dechového selhani je dychani s ambuvakem
nejrychlejSi pomoci do pfijezdu RZS.

VSe dulezité o problematice ventilace starSich pacientll s DMD najdete v
pfiru¢ce Ventilace a Duchenne, kterou vytvofili dospéli pacienti s DMD
ve Velké Britanii (DMD Pathfinders). Pfiru¢ka je dostupna v online verzi na
strankach www.endduchenne.cz v rubrice Ventilaéni péce.



http://www.endduchenne.cz/
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VétSina dospélych pacientli s DMD je zavisla na neinvazivni nebo

N |

invazivni ventilaci.

Asistent by mél ziskat praktické zkusenosti s
manipulaci s pfistrojem pfi pfesunu pacienta.
Pro vétsi stabilitu pfistroje na voziku
doporuéujeme vyuZzit zavésné hacky.
(napfiklad z Ikea)

Naucte se obsluhovat dychaci pfistroj v
pfipadé nahlych alarmu.

Kontakty na servisni linku v pfipadé poruchy
dychaciho pfistroje by mély byt umisténé na
Stitku u dychaciho pfistroje.

V pfipadé, ze tomu tak neni, pozadejte rodice,
aby kontakt na servisni linku na pfistroj
pfipevnili.

Kdykoliv odchazite s pacientem zavislym na ventilaci zdomu:
- zkontrolujte baterii pristroje a ujistéte se, ze je zcela dobita
- méjte na voziku v priru¢ni taSce ambuvak a pripadné i zalozni

baterii

- méjte karticku prvni pomoci

- méjte plasténku pro vozickare, ktera dokaze chranit nejen pacienta
ale i dychaci pristroj pred promoknutim

- méjte pri sobé vzdy mobilni telefon
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Mladi muzi s DMD nutné potfebuji sniZit socialni izolaci a Zit nezavisly
Zivot, hledat kamarady, Zivotni partnery, studovat nebo pracovat.
Touzi po zivoté, ktery bude naplnény. Chtéji se zaclenit do spole¢nosti a
maiji velkou odvahu bojovat s dopady svého onemocnéni. Okoli téchto
pacientl by se mélo pfedevsim snazit zlepSovat jejich sebevédomi a
posilovat jejich dudevni i emocni stranku Zivota, rozvijet komunikacni a
vztahové dovednosti a pomoci jim vytvaret takovy zivot, ktery jim jejich
schopnosti a zajmy umoznuiji.

| chlapci a mladi muzi s DMD si hledaji zivotni partnery, domlouvaji si
osobni schuzky, rande. Tam vSude budou potfebovat vasi fyzickou i
moralni podporu.
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Informace a doporuéeni uvedené v této priruéce nenahrazuji
specializovanou Iékaiskou pécéi. Prirucka pouze upozornuje na
mozna rizika, ktera DMD predstavuje z pohledu asistujicich osob.
Otazky, tykajici se zdravotniho stavu pacienta s DMD musi byt vzdy
konzultovany s odbornym Iékarem.

Vedle niZe uvedenych zdrojla jsme Cerpali pfevazné z dlouhodobych
zkusenosti rodin pacientl z pacientské organizace END DUCHENNE.

The psychology of Duchenne Muscular Dystrophy © 2011 J. Hendriksen
& Parent Project Production

Malignant Hyperthermia - Safe and Unsafe Anesthetics vydaného Parent
Project Muscular Dystrophy (www.parentprojectmd.org).

British Thoracic Society guideline for respiratory management of children
with neuromuscular weakness

Kinnett K, Noritz G. The PJ Nicholoff Steroid Protocol for Duchenne and
Becker Muscular Dystrophy and Adrenal Suppression.

DMD Pathfinders Nutrition Guide
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Pro pacienty s DMD/BMD pracujeme v CR od roku 1998. Zlep$ujeme
specializovanou péci o déti a dospélé pacienty, vzdélavame lékare i
pecujici osoby. Vénujeme se oblasti vyzkumu a klinickych test,
prekladame odborné materialy zamérené na specializovanou peci,
pofadame odborné workshopy a konference, zvySujeme povédomi o
DMD/BMD v CR.

Projekt Kruh pomoci rodinam s DMD/BMD a SMA realizujeme ve
spolupraci s pacientskou organizaci SMACi.

Projekt byl podpoiren z Nada¢niho fondu AVAST.

Cilem projektu je zvysit kvalitu a dostupnost asistenénich, volno¢asovych
a vzdélavacich sluzeb pro pacienty s DMD/BMD a SMA. Souc&asti
projektu je vybudovani sité mentorskych rodin, které budou pfedavat
ziskané zkuSenosti rodinam nové diagnostikovanych déti a provazet
rodiny v narocnych obdobich Zivota se zavaznym vzacnym onemocnénim.


http://www.endduchenne.cz/

DEJTE NADEJI DETEM, KTERE

V4 4 4
Nade déti postupné ztraci silu ZT RACI SI L U

v dusledku nervosvalového
onemocneéni, které se jmenuje
Duchennova svalovd dystrofie
nebo-li DMD. Nemoc postihuje
prevdzné chlapce a ti postupné
ztraci schopnost chize, pohybu a
dychdni. Jediné, co dokdze zlepsit
a prodlouzit zivoty nasich synu je
kvalitni specializovand péce.

Pomozte nam zlepsit kvalitu i délku
Zivota nasich déti a podpofte
néktery z dlouhodobych projektu
pacientské organizace

END DUCHENNE:

NADECHNI SE DO NOVEHO
ZIVOTA - Projekt neinvazivni
ventilace pacientd s pomoci
mouthpiece (MPV). MPV dava
nasim détem moznost
neinvazivni dechové podpory

v domdcim prostfedi a soucasné
dokdaze prodlouZit Zivot o 10 az
15 let,

KRUH POMOCI - ZlepSujeme
kvalitu a dostupnost
asistencnich a volnoCasovych
sluzeb pro déti s DMD v celé CR.

MOJE CESTA - Podporujeme
rozvoj vzdéldavacich a
zajmovych aktivit konkrétnich
pacientd s DMD/BMD.

9992227777/5500

Vstupte do Zivotd nasich déti a stante se soucdsti rodin, které potfebuji
Vasi pomoc. Vice na: www.endduchenne.cz




