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Zlepseni funkci, kvality Zivota a dlouhovékosti pacientli s Duchennovou svalovou dystrofii (DMD) bylo dosazeno pomoci
multidisciplinarniho pfistupu k pé¢i napfi¢ fadou lékaiskych oborl. Ve tieti ¢asti této aktualizace Doporuceni pro péci
o pacienty s DMD se zaméfujeme na primarni zdravotni péci, urgentni zdravotni péci, psychosocialni péci a prechody
mezi druhy péée béhem Zivota. Mnoho lékaii pusobicich v oblasti primarni a urgentni mediciny nema s feSenim
komplikaci DMD zkusSenosti. Poskytujeme voditka pro akutni i chronické zdravotni stavy, s nimiz se poskytovatelé
zakladni zdravotni péce mohou pravdépodobné setkat. Vzhledem k prodlouzené dobé doziti se pacienti s DMD potykaji
s jedineCnym souborem problému souvisejicich s psychosocialnimi otazkami a pfechody mezi jednotlivymi druhy péce.
Probirame vySetieni a intervence urcené ke zlepseni duSevniho zdravi a nezavislosti, funkci a kvality Zivota v kritickych
oblastech Zivota véetné zdravotni péce, vzdélavani, zaméstnanosti, mezilidskych vztaha a intimity.

Uvod

Tento text je tfeti Casti aktualizovanych Doporuceni pro péci o pacienty s Duchennovou svalovou dystrofii (DMD).**V prvni
a druhé c¢asti tohoto prehledového clanku poskytujeme aktudlni pokyny tykajici se péce o pacienty trpici timto zavaznym,
progresivnim nervosvalovym onemocnénim napfi¢ rlznymi lékafskymi obory. Ve treti ¢asti pfedstavujeme doporuceni pro
oblast primarni zdravotni péce, urgentni zdravotni péce, psychosocidlni péce a prechodl mezi druhy péce béhem Zivota.
S vyjimkou psychosocialni péce jde o nové aspekty doporuceni pro pédi, jejichZ zarazeni bylo motivovano zpétnou vazbou
od pacientd, jejich rodin a skupin chranicich zajmy pacient( s DMD.

Ve zdravotnictvi je obvykle prvni sty¢nou osobou s lidmi trpicimi DMD jejich poskytovatel primarni zdravotni péce
nebo — v akutnich zdravotnich situacich — mistni pohotovostni sluzba. Vzacnost tohoto onemocnéni obnasi to, Ze lékari na
této pozici maji mnohdy jen velmi malé zkusenosti s komplikacemi DMD, a proto je pro né obtizné zajistit odpovidajici péci.
Potreba zlepseni primdrni a urgentni zdravotni péce je pro pacienty s DMD naprosto zadsadni.

Mnozi pacienti s DMD se nyni doZivaji 30 a vice let.? S ohledem na prodlouzenou dobu doziti je tfeba fesit fadu
zcela novych otazek souvisejicich s dusevnim zdravim, psychosocialni péci a prechodem do dospélosti. Tyto otazky pokryvaji
nékteré ze zakladnich sloZek lidského naplnéni a Stésti a zahrnuji oblast vzdélani, povolani, zradni, nezavislosti, osobnich
vztahl, emociondlniho zdravi a intimity. Zavaznost téchto otdzek odrazi zakladni zménu v péci o pacienty s DMD —
pochopeni, Ze spolu s rostouci dlouhovékosti je nezbytnou soucasti zdravotni péce také pomoc pacientiim pfi dosaZzeni co
nejlepsi kvality Zivota.

Metoda , Appropriateness Method” korporace RAND na Kalifornské univerzité v Los Angeles (RAM) popsana
v prvni ¢asti zahrnuje vicestupriové hodnoceni klinickych scénari z hlediska jejich vhodnosti a nutnosti, provadéné skupinou
odbornikd. Vzhledem k nedostatku relevantni odborné literatury byl proces RAM povaZovan za nevhodny u tfi témat treti
¢asti: u primarni zdravotni péce, urgentni zdravotni péce a u pfechodd mezi druhy péce béhem Zivota. U ¢tvrtého tématu
(psychosocidlni péce) byla pouzita upravena metoda RAM, at uZ proto, 7e dlikazy v odborné literatufe se od roku 2010
vyrazné nezmeénily, nebo Ze panel odbornik dosahl vcas jednomysiné shody ohledné dil¢ich témat, ktera byla predmétem
diskuse. Doporuceni pro péci tak ve treti ¢asti do znacné miry odrazeji nazorovy konsenzus ¢leni odborného panelu
vychazejici z prenosu ojedinélych poznatk(l z odborné literatury do klinické praxe. Uplny popis metod je uveden v prvni ¢asti
a v priloze. Obr. 1 v prvni ¢asti tohoto prehledového ¢lanku poskytuje strucny prehled vysetfeni a intervenci napfic viemi
tématy sefazeny podle jednotlivych stadii onemocnéni. Mél by poslouZit jako samostatny ,kapesni privodce” celkovou
péci.

Primarni zdravotni péce

Poskytovateli primarni zdravotni péce jsou obvykle |ékafi, zdravotni sestry nebo asistenti |ékaru, ktefi maji specializaci
v oblasti pediatrie, praktického nebo interniho Iékafstvi a poskytuji svym pacientlm zdravotnické zazemi. Americka
akademie pediatr( popisuje zafizeni poskytujici zdravotnické zazemi jako dobfe pfistupné, zamérené na rodinu, poskytujici
nepretrzitou, komplexni, koordinovanou, soucitnou a kulturné efektivni péci.* Vsichni pacienti, a zejména pak ti se
specialnimi potfebami, by méli tézit ze zdravotnického zazemi charakterizovaného dostupnosti a soustavnosti péce.* Panel
odbornikd na primarni a urgentni zdravotni péci (¢lenové komise jsou uvedeni v prvni ¢asti tohoto prehledového ¢lanku)



velice podporuje koncept zdravotnického zazemi pro pacienty s DMD nebo ekvivalentni modely primarni zdravotni péce,
jako je model praktického lékare ve Velké Britanii. Tito poskytovatelé by méli pracovat ve spolupraci s pacientovym
specialistou na nervosvalovd onemocnéni.

Poskytovatel primarni zdravotni péce je ¢asto prvnim odbornikem ve zdravotnictvi, ktery se dozvi o obavach
rodiny ohledné svalové slabosti jejich ditéte a zahdji proces vedouci ke stanoveni diagnézy DMD. Privodce hodnocenim
zpozdéni neuromotorického vyvoje ditéte Ize nalézt v prvni ¢asti tohoto prehledového ¢lanku. Dalsi informace se nachazeji
na internetovych strankach ChildMuscleWeakness.org. Dité s hypotonii a zvySenou hladinou kreatinkinazy v séru by mélo
dostat doporuceni ke specialistovi na nervosvalova onemocnéni. Poskytovatel primarni zdravotni péce bude nicméné tim,
kdo rodinu informuje o podezieni na DMD. Moznost diagnézy DMD by méla byt sdélovdna ptimo, avsak soucitné,
s védomim toho, Ze tyto ¢asné zdravotnické rozhovory maji tendenci nastavit zpdsob, jakym pacienti a ¢lenové jejich rodin
reaguji na tok informaci v pribéhu diagnostického procesu. Poskytovatel primdrni zdravotni péce by mél z této prilezitosti
vytézit maximum, aby si s dotéenou rodinou vytvofil pevny vztah plny dlvéry, ktery se mize stat tolik potfebnym zdrojem
stability a podpory, kdyz se pacienti dostanou do kontaktu s nespoétem poskytovateld odborné zdravotni péce.
Poskytovatel primarni zdravotni péce by si mél byt védom vyznamného zlepseni v dobé doziti, jehoz bylo dosazeno pomoci
soucasné péce o pacienty s DMD, aby rodina nemusela byt vystavena prespfilis pesimistickému pohledu na prognézu svého
ditéte.®

Panel 1 uvadi doporuceni pro primarni zdravotni péci a shrnuje ukoly poskytovatele primarni zdravotni péce
v ramci celého tymu osSettujicich 1ékarll. Cilem poskytovatele primarni zdravotni péce je poskytovat prvotni zdravotni péci
v pfipadé akutnich i chronickych zdravotnich problémd, koordinovat zdravotni péci s prislusnymi specialisty, poskytovat
ddvéryhodné poradenstvi a nepretrzitou zdravotni péci po dobu celého Zivota pacienta a optimalizovat dusevni a fyzickou
pohodu a kvalitu Zivota pacienta a jeho rodinnych pfislusnikd. Struktura zdravotni pécée doporucend na zakladé tohoto
pfistupu k primdrni zdravotni péci o pacienty s DMD nemusi byt nutné naplnéna v kontextu rozdilnych zplsob poskytovani
zdravotni péce v jednotlivych zemich. Za téchto okolnosti by bylo pfinosné prizplsobit cile doporucenych intervenci
mistnimu prosttedi zdravotni péce.

Panel 1: Doporuceni pro primarni zdravotni péci o pacienty s Duchennovou svalovou dystrofii

Imunizace

* Podavejte veskeré inaktivované vakciny doporucené americkym Stfediskem pro kontrolu a prevenci nemoci (CDC)’

e Usilujte o podavani Zivych vakcin pred zahajenim lécby steroidy; Zivé virové vakciny jsou u pacientl s Duchennovou svalovou
dystrofii (DMD) uZzivajicich vysoké davky kortikosteroid (>20 mg prednizonu nebo ekvivalentniho léku denné nebo >2 mg/kg
denné) kontraindikovany

e Kazdorocné injekéné podavejte vakcinu proti chfipce pacientim s DMD i vSem osobam, které jsou s nimi v blizkém kontaktu
(nepodavejte zivou nosni vakcinu, ktera je kontraindikovana)

» Dodrzujte o¢kovaci kalendafr CDC proti pneumokokovym nakazam,®a to véetné PCV13 spolu s PPSV23

VyiZiva (viz prvni ¢ast tohoto pfehledového ¢lanku)

e Zajistéte, aby se pacientlim s DMD dostalo nutri¢niho poradenstvi k prevenci obezity a podvyzivy
¢ Podporujte adekvatni pfijem Zivin (zejména vapniku a vitaminu D)

* Doporucte pacienta k registrovanému dietologovi za Gic¢elem nutri¢niho poradenstvi

Dentalni péce

o Zajistéte, aby pacienti s DMD méli pravidelnou dentalni péci

e Zajistéte, aby poskytovatel primarni zdravotni péce nebo stomatolog aplikoval fluoridovy lak podle protokolu®
o Zajistéte, aby byl pacientdim s nefluoridovanou vodou doplfiovan fluorid

Poradenstvi v otazce bezpecnosti

e Upozornéte na to, Ze pacienti s DMD jsou s rozvojem svalové slabosti nachylni k padim, a to zejména kdyz zanou ztracet
schopnost chlize

¢ Konzultujte s multidisciplinarnim lékafskym tymem (véetné ergoterapeuta nebo fyzioterapeuta) otazku vhodnych bezpecnostnich
opatreni (napf. pouzivani invalidniho voziku a poradenstvi v oblasti bezpecnostnich pom(cek), aby se minimalizovalo riziko padu

e Zdlraznéte nutnost zapinani bezpecnostnich past v motorovych vozidlech za vSech okolnosti; pacienti s DMD se $patnou
stabilitou trupu mohou potfebovat specialni pomucky pro Gpravu polohy

o Zajistéte, aby pacienti s DMD, ktefi sedi v motorovém vozidle na voziku, védéli, Ze musi vozik vZdy zajistit v souladu s pokyny
vyrobce

Sledovani adrenalni nedostatecnosti (viz prvni ¢ast tohoto pfehledového clanku)

¢ U pacient s DMD uzivajicich kortikosteroidy:
e Poucte rodinu, aby nevynechala Zadnou davku predepsanych kortikosteroidi a sledovala pfipadné znamky adrendlni
nedostatecnosti (jako je letargie) v souvislosti s hore¢natym onemocnénim, zvracenim, chirurgickym zakrokem nebo jinym
fyziologickym stresem
* Vlybavte pacienta nebo jeho rodinu stresovou davkou steroid(i pro domdci pouziti v pfipadé pfiznakl adrenalni nedostate¢nosti
a zajistéte, aby v pripadé potreby stresové davky okamzité vyhledali Iékafskou pomoc

Psychosocialni péce o pacienty a rodinné prislusniky

o Sledujte fyzické a vyvojové milniky a seznamte se s problémy v oblasti vyvoje nervové soustavy a neuropsychologickymi otazkami
specifickymi pro DMD, jako je zvySeny vyskyt mentdlniho postiZzeni, poruchy pozornosti s hyperaktivitou (ADHD) a poruchy
autistického spektra



e V relevantnich pfipadech doporucte pacienta k psychologovi nebo k psychologickému a neuropsychologickému vysetfeni
a intervenci (viz hlavni text)

o Je-li podezfeni na opozdéni vyvoje reci, doporucte pacienta k logopedovi

* Pomozte rodiné se zvlastnimi vzdélavacimi potfebami (napf. v USA ucebni plany zahrnuji individudlni vzdélavaci programy a plany
»504)

o Zjistéte dostupné mistni zdroje, které mohou rodiné pomoci v lepSim fungovani a zvladani situace, jako jsou mistni agentury
socidlnich sluzeb a organizace chrénici zajmy pacientt

® Pomozte zahdjit diskusi o prechodech mezi druhy péce

o Zajistéte, aby dospéli pacienti s DMD v relevantnich pripadech sepsali predbézné predchozi prohlaseni své vile (tzv. advance
directive) a plnou moc pro zdravotni péci

Dalsi kontrolni vySetieni

* Provadéjte podle obvyklého planu standardni kontrolni vySetfeni, jako je kontrolni vySetfeni sluchu a zraku, kontrolni vysetieni
poruch nalady a zneuZivani navykovych latek

e Provadéjte kontrolni vySetfeni ke zjisténi rizikovych faktord kardiovaskuldrnich chorob, jako je hypertenze
a hypercholesterolémie

Urgentni zdravotni péce

Mistni pohotovostni sluzba nemusi mit dostatecné zkusSenosti se zdravotni péci o pacienty s DMD. Maji-li pacienti
dosahovat optimalnich vysledk(, musi mit poskytovatelé zdravotni péce dobré znalosti v problematice relevantni pravé pro
urgentni zdravotni péci o pacienty s DMD. Panel 2 uvadi prehled klicovych otazek souvisejicich s urgentni zdravotni péci
o pacienty s DMD a mél by poslouZit jako uZitecny ,kapesni privodce” pro poskytovatele urgentni zdravotni péce, lékare
poskytujici primarni zdravotni péci a specialisty na nervosvalova onemocnéni. Tento panel je také zdrojem informaci pro
pacienty, ktefi si mohou tohoto , priivodce” vzit s sebou, budou-li urgentni zdravotni péci potfebovat.

Podrobny rozbor urgentni zdravotni péce je uveden v pfiloze. V druhé ¢asti tohoto prehledového ¢lanku lze déle
nalézt podrobnosti o respiracni, kardiologické, ortopedické a chirurgické péci (vCetné zlomenin, anestezie a sedace). V prvni
Casti je podrobné rozebrano pouzivani glukokortikoidd a adrendini nedostatecnost vyvolana nedostatkem steroidd. Pro
podavani stresovych davek steroidd doporucujeme protokol P. J. Nicholoffa.*

Panel 2: Klicové otazky souvisejici s urgentni zdravotni péci o pacienty s Duchennovou svalovou dystrofii*

Predbéziné predchozi prohlaseni vile, anamnéza a kontakty

¢ Stanovte, zda existuji omezeni resuscitace

* Pozadejte o pacientovu karticku se zakladnimi zdravotnimi informacemi pro pfipad nouze (,emergency card”) a vysledky
vychozich testd véetné vysledku EKG

® Seznamte se se stru¢nou anamnézou se zamérenim na vychozi respiracni a kardiologicky stav véetné pouzivani pfislusnych
pomlcek a Iéka

e Zjistéte, zda se pacient |é¢i pomoci chronické terapie steroidy

¢ Kontaktujte pacientova specialistu na nervosvalova onemocnéni

Dychaci obtize

o Zeptejte se na respiracni ptiznaky a domaci vybaveni

e Monitorujte Uroven saturace krve kyslikem (SpO.) méfenou pulznim oxymetrem; dokonce i mirnd hypoxemie (SpO: <95 %
vzduchu v mistnosti) je problém; v pfipadé potfeby analyzujte krevni plyny

 Redte pomoci neinvazivni ventilace a ¢astého pouZivani zafizeni pro asistované odkadldvani (nebo manudlné asistovaného
odkaslavani, pokud neni zafizeni k dispozici); pouZijte domaci vybaveni pacienta, je-li k dispozici

¢ Nechte udélat rentgenovy snimek hrudniku pomoci pfenosného zatizeni

¢ V/¢as konzultujte odbornika na [é¢bu respiracnich onemocnéni a pneumologa

Kardiologické problémy

® Zeptejte se na kardiologické priznaky

¢ Monitorujte srde¢ni frekvenci a rytmus

¢ Nechte udélat EKG (obvykle je abnormalni, Ize o¢ekavat Q viny) a rentgenovy snimek hrudniku pomoci prenosného zafizeni
® Zmérte hladinu natriuretického peptidu typu B nebo troponinu | v krvi, pfip. obou — dle indikace

o Zvazte zhorsujici se kardiomyopatii, kongestivni srdecni selhani a arytmie

¢ V pfipadé potieby nechte udélat echokardiogram

¢ \/¢as konzultujte kardiologa

Endokrinologické problémy

¢ Stanovte, zda je nutné podavat stresové davky steroidl

o \/ pfipadé zavazné adrendlni nedostatecnosti poddvejte nitroZilné nebo nitrosvalové hydrokortizon: 50 mg détem mladsim 2 let;
100 mg détem ve véku 2 let a vice a dospélym

* \V méné kritickych situacich postupujte podle protokolu P. J. Nicholoffa pro podavani steroid™

¢ \/¢as konzultujte endokrinologa

Ortopedické problémy
¢ \/ysetiete pacienta z hlediska zlomenin dlouhych kosti nebo obratlt — dle indikace
* Prezkoumeijte v pripadé potreby kriticka opatreni tykajici se sedace a anestezie (viz text)



¢ Pokud trpi pacient dusnosti nebo ma naruseny dusevni stav, zvazte syndrom tukové embolie
¢ V/¢as konzultujte ortopeda

Dispozice po propusténi z urgentni zdravotni péce

e Budte si védomi toho, Ze vétsina pacientl vyzaduje hospitalizaci (napf. k zahajeni nebo zintenzivnéni respiracni nebo
kardiologické 1écby nebo k 1écbé zlomenin)

e V cCasném stadiu ve spolupraci s pacientovym specialistou na nervosvalovd onemocnéni zahajte urgentni transport

kvalifikovanymi pracovniky do strediska specializovaného na zdravotni péci o pacienty s Duchennovou svalovou dystrofii
*Podrobnéjsi informace viz pfiloha.

Panel 3: Soucasti klinické psychosocialni péce o pacienty s Duchennovou svalovou dystrofii

Koordinace péce

¢ Koordindtor péce je sty¢nou osobou pro pacienty s Duchennovou svalovou dystrofii (DMD) a jejich rodinné pfislusniky; mél by jim
byt zdravotnik s dostatecnym proskolenim nebo zkusenostmi v oblasti klinické péce o pacienty s DMD

e Ulohou koordinatora péce je poskytovat informace, koordinovat (a piipadné ¢asové planovat) navitévy u lékaidi a usnadriovat
komunikaci s lékafi vSech specializaci

Pravidelna kontrola dusevniho zdravi

o Pfi kazdé ndavstéveé kliniky pro nervosvalova onemocnéni by mélo byt zkontrolovano dusevni zdravi a kvalita Zivota pacienta

¢ Kontrola mlzZe byt vedena neformalnim zpisobem a neni k ni potfeba komplexni vySetfeni

® Pro pacienty v détském véku je vhodnym néstrojem dotaznik Strengths and Difficulties Questionnaire;® pro dospélé pacienty je
vhodny devitipoloZkovy dotaznik pro stanoveni miry deprese (PHQ-9)* a sedmipolozkovy generalizovany dotaznik pro stanoveni
miry Uzkosti (GAD-7)*; pro rodice déti ve véku 5-17 let je k dispozici $kala Personal Adjustment and Role Skills Scale (PARSIII)***°
(Skala i hodnotici program jsou dostupné na webové strance obc¢anského sdruzeni Parent Project Muscular Dystrophy)

e Kontrolu mizZe provést socidlni pracovnik nebo odbornik na dusevni zdravi, pfipadné jiny klinicky pracovnik s dostateénym
proskolenim nebo zkusenostmi v této oblasti (napf. zdravotni sestra nebo osettujici Iékar)

o \ pfipadé zjisténi obtizi by mél byt pacient doporucen k psychologovi a psychiatrovi za ic¢elem dalsiho vysetfeni nebo Iécby

e Ka?dé zdravotnické zafizeni by mélo mit plan pro zjistovani a zvladani sebevrazednych myslenek ¢&i jinych akutnich
bezpecnostnich probléma

o Mély by byt sledovany emocni zmény u pecovatell a v pfipadé potfeby by jim méla byt nabidnuta intervence nebo podpora

* SourozencUm pacientt s DMD by méla byt poskytnuta pfilezitost kontaktu se sourozenci jinych pacientl s DMD a v pfipadé
potfeby by méli mit k dispozici sluzby odbornikd na dusevni zdravi

Psychologicka péce

e U vSech pacientd s DMD by se mélo odekdvat, Ze budou vést bohaty a plnohodnotny Zivot, a pokud netrpi psychologickymi
obtizemi nebo problémy v oblasti vyvoje nervové soustavy, mohou své onemocnéni zvladat do znacné miry samostatné. VSichni
pacienti a jejich rodinni pfislusnici vSak mohou potrebovat psychosocialni podporu

e V tymu poskytujicim nervosvalovou péci by mél byt i odbornik na dusevni zdravi (tj. psycholog nebo psychiatr), ktery byl
proskolen a ma zkusenosti s hodnocenim a lécbou psychiatrickych stavil ve spojitosti s chronickymi zdravotnimi obtizemi nebo
problémy v oblasti vyvoje nervové soustavy

o V pfipadé zjisténi obtiZi v oblasti dusevniho zdravi by mél ptislusny odbornik pacienta s DMD a jeho rodinné pfislusniky vysetfit
podrobnéji a zahdjit lé¢bu pomoci kognitivnich nebo behaviordlnich intervenci

* U pacient, ktefi potrebuji formalnéjsi péci o dusevni zdravi, by mély byt pouZivany standardni postupy zaloZené na dikazech

¢ Neuropsychologické hodnoceni by mélo byt provedeno, pokud je zpoZzdén kognitivni vyvoj, pacient obtizné zvlada své emoce
a chovani nebo existuji obavy ohledné jeho socialnich dovednosti; hodnoceni by se mélo opakovat kazdé 2—3 roky, aby bylo mozné
sledovat pokrok ve vyvoji a reakce na intervence

¢ Neuropsychologické hodnoceni by mélo byt zvdZeno v prvnim roce od stanoveni diagndzy, aby bylo mozné urcit vychozi stav,
pfipadné pfi prechodu do dospélosti, pokud by byla pro pacienta nutnd statem poskytovana asistence na podporu jeho funkéni
nezavislosti

Farmakologické intervence

e V tymu poskytujicim nervosvalovou péci by mél byt i psychiatr nebo jiny Iéka¥, ktery byl proskolen a md zkusenosti
s predepisovanim Iékl na obtiZe v oblasti chovani a emoci ve spojitosti s chronickymi zdravotnimi obtizemi nebo problémy v oblasti
vyvoje nervové soustavy

o Mély by byt dodrzovany bézné postupy pro predepisovani léku

¢ Na depresi, Uzkosti a obsedantné kompulzivni poruchu by mély byt predepisovany selektivni inhibitory zpétného vychytavani
serotoninu

* Na agresivitu a hnév ¢i emocni dysregulaci by mély byt pfedepisovani agonisté a-adrenoceptort (pfipravky prvni volby) nebo
atypicka antipsychotika (pfipravky druhé volby)

* Na poruchu pozornosti s hyperaktivitou (ADHD) by méla byt pfedepisovana stimulancia nebo agonisté a-adrenoceptort

Psychosocialni péce

Komplexni péce o pacienty s DMD by méla zahrnovat sledovani a zvladani psychosocialniho vlivu onemocnéni po dobu
celého Zivota, kterd se nyni u fady pacientd prodluzuje az do pokrodilejsi dospélosti. Mnoho lidi s DMD se svému
zdravotnimu stavu a okolnimu svétu dokaze dobre pfizpUsobit a vede nezavisly plnohodnotny Zivot. Pro zvladani Zivota
s chronickym onemocnénim a pfizplisobovani se zménam, které onemocnéni provazeji, jsou vSak zapotiebi pfislusné
strategie a dovednosti, jakoZ i soustavna emocni podpora. Stale Castéji se uznava, Ze u lidi s DMD hrozi riziko opoZzdéného
kognitivniho a socidlniho vyvoje. Komplexni psychosocialni péce by se proto méla zaméfit na socialni a kognitivni vyvoj,



kvalitu Zivota a na faktory, které ovliviiuji fungovani daného pacienta jeho rodiny v rGznych prostfedich, mj. doma, ve skole
nebo v praci.

0Od vydani Doporuceni pro péci z roku 2010** bylo prokazéno, Ze exprese dystrofinu v mozku se u pacientdi s DMD
lisi v zavislosti na genetické mutaci.**?*V ramci studie vyuZivajici magnetickou rezonanci pro porovnani pacientl s DMD se
zdravymi subjekty byl rovnéz prokazan mensi celkovy objem mozku, mensi objem Sedé hmoty, nizsi hodnota frakcni
anizotropie bilé hmoty a vyssi hodnota priimérné i radidlni difuzivity bilé hmoty.™ Nejvétsi rozdil v objemu Sedé hmoty byl
v této studii zjistén v podskupiné pacientdl s DMD s chybéjicim isoformem Dp140. Z funkéniho pohledu zfejmé zdvaznost
opozdéného kognitivniho vyvoje pacienta zavisi na umisténi mutace dystrofinového genu a na vlivu dané mutace
na dystrofinové isoformy v pacientové CNS.*** V neuropsychologickych profilech pacienti s DMD lze pozorovat dobie
znadmy vzorec silnych a slabych stranek kognitivniho vyvoje,** coz mulze potvrdit diagnézu komorbidni poruchy vyvoje
nervové soustavy nebo neuroposychiatrické poruchy. U lidi s DMD byla hlasena vysoka Cetnost intelektudiniho postizeni
(17-27 %), poruch uceni (26 %), poruch autistického spektra (15 %), poruch pozornosti s hyperaktivitou (32 %) a Uzkosti (27
%).1212 Co se tyCe problémd s ucenim, u této populace jsou rovnéz ¢astéjsi problémy souvisejici s jazykovymi dovednostmi,
napt. se ¢tenim.* Vétsi pozornost se také klade na pribéh emocniho a socialniho fungovani u pacient s DMD v pribéhu
Zivota.” Doporuceni pro péci byla aktualizovana, aby se zdlraznily vhodné kontrolni metody a vysetfeni pro zjisténi
takovych obtizi a aby se diskutovalo o intervencich, jez mohou byt pro pacienty s DMD nezbytné.

Psychosocialni podpora by méla byt rozvijena a poskytovana po celou dobu Zivota zpUsobem, ktery podporuje
premysleni nad budoucnosti a predpoklada, Ze se pacienti budou na péci a kazdodennich ¢innostech aktivné podilet. Hlavni
soucasti péce potrebné k podpore psychosocidlniho zdravi pacientd a jejich rodinnych pfislusnikd jsou uvedeny v panelu 3
a podrobnéji popsany nize v textu. Doporuceni pro psychosocidlni péc¢i uvedend v tomto panelu jsou navic rozdélena
po jednotlivych stadiich onemocnéni na obr. 1.

Chodici faze nebo détstvi Casna nechodici faze, dospivani nebo Pozdni nechodici faze nebo dospélost
rana dospélost
* Zvazit posouzeni vychoziho stavu v prvnim roce po diagnéze * V pfipadé obav ohledné skolniho Pokud existuji obavy ohledné zmén ve
* V piipadé obav ohledné socidlniho nebo emoéniho chovéni nebo v pfipadé prospéchu provést neuropsychologické fungovani nebo schopnosti zvladat
opozdéného vyvoje provést posouzeni vyvoje (u pacientt mladsich 4 let) vySetieni za ucelem zjisténi problém( v kazdodenni ¢innosti, provést
nebo neuropsychologického stavu (u pacientt starsich 5 let) oblasti kognitivniho vyvoje nebo uceni neuropsychologicky posudek
* Pfi pfechodu do dospélosti provést
= neuropsychologické vysetreni, aby bylo
,g mozné posoudit, zda pacient mize
,.“,,; potiebovat statem poskytovanou asistenci
> U déti s podezienim na opozdény vyvoj fedi nebo jazykovy vyvoj provést U pacientd se ztratou nebo poskozenim
logopedické vysetieni schopnosti funkéni komunikace, se
Zvykacimi potizemi nebo obtiznym
polykdnim provést logopedické vysetieni
Provést hodnoceni socialnim pracovnikem pfi stanoveni diagndzy a dale dle Provést hodnoceni socialnim pracovnikem za ti¢elem zjisténi potieb pacienta a jeho rodiny
potieby
Pokud u pacienta nebo jeho rodinnych pfislusnikd existuji obavy ohledné dusevniho zdravi, doporucit je k psychoterapeutickému nebo psychofarmakologickému vysetieni,
pfipadé obéma
Provést formalni upravy ve Skolnim prostredi pro zajisténi zdravi, bezpecnosti a pfistupnosti; vytvofit plan pro absence ze Pfi dalSim vzdélavani, odborné pfipravé a
zdravotnich dvodd rozsifeném prechodovém vzdélavani
pomahat pomoci individualnich uéebnich
plant do véku 22 let
Stanovit cile pro budouci vzdélavani a Pomoci s ipravami nezbytnymi ke zvladani
povolani pracovnich pozadavki
° Poskytnout rodi¢dm zdroje pro vzdélani uditell, $kolnich psychologt a dalsiho $kolniho personalu v oblasti DMD
2 Poskytnout rodi¢dm a pacientiim zdroje pro vzdélani pacientovych vrstevnikd v oblasti DMD
% V piipadé potieby doporucit pacienta k psychologovi za Gcelem nacviku socidlnich dovednosti
% Podporovat pacienty a jejich rodinné pfisludniky, aby zlstali aktivni a motivovani
- Podporovat samostatné rozhodovani a nezavislost pacienta
V pfipadé ohroZeni zdravi pacienta, kdy neni
mozné ve stavajicim prostredi zajistit
dostatecnou pédi, zafidit sluzby domdci
zdravotni péce

Informovat pacienty a jejich rodinné pfislusniky o dostupnosti paliativni péée

Pomdhat pecovatellim se zajisténim odleh¢ovaci péce

Pacientdm na konci Zivota umoznit
hospicovou péci

Obr. 1: Doporuéeni pro psychosocidlni péci o pacienty s Duchennovou svalovou dystrofii
DMD = Duchennova svalova dystrofie.

Psychologicka péce

U pacientl a jejich rodinnych pfislusnikd existuje zvysené riziko deprese a Uzkosti, zejména v okamZicich zasadnich
prechodd mezi druhy péce kvali progresi onemocnéni. V tymu poskytujicim nervosvalovou péci by mél byt i odbornik
na dusevni zdravi (tj. psycholog, psychiatr, socialni pracovnik nebo psychiatricka sestra), ktery byl odborné proskolen a ma
zkuSenosti s poskytovanim asistence osobam s chronickymi zdravotnimi obtizemi nebo problémy v oblasti vyvoje nervové
soustavy a jejich rodinnym pfislusnikim. PFi kazdé navstévé kliniky pro nervosvalovd onemocnéni by mélo byt
zkontrolovano dusevni zdravi a kvalita Zivota pacienta. Pro pacienty v détském véku je vhodnym ndstrojem dotaznik
Strengths and Difficulties Questionnaire,* ktery je k dispozici ve vice jazykovych verzich. Pro dospélé pacienty se doporucuje
devitipolozkovy dotaznik pro stanoveni miry deprese (PHQ-9)” a sedmipolozkovy generalizovany dotaznik pro stanoveni
miry Uzkosti (GAD-7)%. Pro rodice déti ve véku 5-17 let se pak doporucuje Skala Personal Adjustment and Role Skills Scale
(PARSIIN) (Skdla i hodnotici program jsou dostupné na webové strance obcanského sdruzeni Parent Project Muscular
Dystrophy).?* V pfipadé zjisténi obtizi by mél byt o podrobnéjsi vySetfeni pozadan odbornik na dusevni zdravi. Kazdé
zdravotnické zafizeni by mélo mit pfinejmensim plan pro zvladani sebevrazednych sklond. RovnéZ se doporucuje




kazdorocné provést formalni vysetieni odbornikem na dusevni zdravi za Ucelem posouzeni psychologické pohody pacienta a
jeho rodi¢ a sourozencl. Je-li nutné psychologické obtize lé¢it formalnim zplsobem, mély by byt pouzivany standardni
postupy zaloZené na dlikazech, nejlépe takové, jaké se pouZivaji u populaci s chronickym onemocnénim.

V ptipadé Iécby stfedné zavaznych az zdvaznych psychiatrickych pfiznakl nebo mirnéjsich pfiznak(, na néz vsak
neucinkuji nefarmakologické intervence, by méla byt zvaZzena psychofarmakologicka 1écba. Mély by byt dodrzovany bézné
postupy a doporuceni pro predepisovani lékl, pricemz by se mélo vidy prihlizet k celkovému zdravotnimu stavu pacienta.
V zavislosti na véku pacienta a stavu jeho onemocnéni by se méla v pfipadé potreby vénovat zvlastni pozornost
kardiologickému stavu, interakcim 1ék( a vedlejsim G¢inkm (napf. vahovému prirdstku) v pfipadé soubézného uzivani 1éka
se stdvajici medikaci. Zasadni je komplexni vySetteni, které by mélo zpravidla zahrnovat i neuropsychologické testovani, a to
vzhledem k prevalenci problémi s ucenim a cetnosti komorbidit, které mohou diagnézu komplikovat (napf. poruchy
pozornosti s hyperaktivitou v kombinaci s Uzkostmi a poruchami uceni).

Pacienty se doporucuje peclivé sledovat a pravidelné kontrolovat, protoZe psychiatrické projevy i pfislusné
zdravotni problémy se mohou v pribéhu ¢asu ménit (nap¥. postupna ztrata pozornosti se vzrlstajicimi naroky pri vzdélavani
nebo rozvoj srde¢niho onemocnéni). Pfedevsim progrese srdeéniho onemocnéni mdlze mit vliv na rozhodovéni ohledné
uzivani stimulancii, atypickych antipsychotik a nékterych antidepresiv. Aby se dalo pacientlim a jejich rodindm pfi zvaZzovani
rizik a prinost dané léCby pomoci, je nezbytné tieba Uzké spoluprace se zdravotnimi specialisty (kardiology a neurology).
U détskych pacientl (ve véku 2-18 let) mohou Iékafi pro sledovani kvality Zivota v zavislosti na zdravotnim stavu zvazit
pouZiti dotazniku Pediatric Outcomes Questionnaire (dostupného na webové strance Americké akademie ortopedickych
chirurgl).

Neuropsychologicka hodnoceni

Doporuceni pacienta ke specialistovi, ktery provede neuropsychologické hodnoceni, by mélo byt zvazeno jiz pfi stanoveni
diagnozy, zcela nezbytné je vsak v pfipadé, Ze vzniknou obavy ohledné pokroku ve vyvoji. Neuropsycholog je klinicky
psycholog, ktery byl specidlné vyskolen a ma zkusenosti s formalnim hodnocenim kognitivnich a psychologickych funkci.
Pomoci pozorovani a provedeni standardizovanych testl dokdze neuropsycholog posoudit kognitivni vyvoj ditéte, jeho
studijni predpoklady (pfip. pripravenost na Skolni dochdzku u mladsich déti), fungovani ve spolec¢nosti, emocni zmény
a schopnost regulace chovani. V USA ¢asto podobné testy provadéji jednotlivé skolni obvody, jejich rozsah je vsak obvykle
uzsi nez u testd provadénych neuropsychology a jejich vysledky nemusi byt interpretovéany s nalezitym pfihlédnutim
ke zdravotnimu stavu. Komplexni vysetfeni umoznuje poskytnuti cilenych doporuceni a neuropsychologové by méli
s rodinami spolupracovat na vytvoreni plan( intervenci, které lze provadét v domacim a skolnim prostfedi. Hodnoceni by se
mélo opakovat kazdé 2-3 roky, aby se dal sledovat pokrok ve vyvoji ditéte a jeho reakce na intervence, ¢asto je vSak
vyzadano, pokud dojde k néjaké akutni zméné ve fungovani pacienta, objevi se nové problémy nebo dojde k vyznamnéjsi
zméné v domdacim nebo Skolnim prostredi.

Podpora pfi vzdélavani

Onemocnéni DMD ovlivni schopnost studujicich pacientll soustavné dochdzet do vzdélavaci instituce. Mély by byt
provedeny takové Upravy, aby dité bylo schopno v maximalni mife normalné fungovat se svymi vrstevniky. Za podpory
ergoterapie a fyzioterapie mlze byt nezbytné upravit vzdélavaci aktivity a sluzby podle fyzického stavu ditéte. Individudlné
by se rovnéz mélo pristupovat k ¢astym absencim ze zdravotnich divodd. U déti se specidlnimi kognitivnimi potfebami nebo
potfebami v oblasti chovani nebo vyuky by mély byt zvazeny dalsi sluzby, napfiklad logopedie, aplikovana behavioralni
analyza nebo specializované vzdélavaci zafizeni. Poskytovani a cile téchto sluzeb by mély byt formalizovany. V USA je
dostupnost specidlnich Uprav a sluzeb pfi vzdélavani stanovena federalni legislativou na zdkladé zakona o vzdélavani osob
s postizenim, ktery vyZaduje formalni vzdélavaci plan. Tento plan by mél byt kazdy rok aktualizovan, aby odrazel ménici se
potieby a pokrok ve vyvoji ditéte.

Pfechody mezi jednotlivymi druhy péce v prabéhu Zivota

Pacienti s DMD potrebuji ziskat v souvislosti s pfechody mezi jednotlivymi druhy péce v pribéhu svého Zivota prislusné
informace a podporu. Zvlasté jsou potrebné strategie pro podporu pacientd s DMD pfi zvladani prechodu z obdobi
dospivani do dospélého Zivota. Ve véku, kdy dospivajici a mladi dospéli maji obecné touhu po vétsi nezavislosti, se pacienti
s DMD casto potykaji s rostoucimi zdravotnimi potfebami a zvysujici se zavislosti na ostatnich pfi provadéni kazdodennich
Ukon@. To mGZe pro uspésny prechod do dospélého Zivota predstavovat problém. Casto je sloZité identifikovat zdroje pro
naplnéni téchto potreb, at uz financni, tak i vybaveni a personal, mohou byt k dispozici v omezeném mnozstvi, pfipadné
mohou byt obtizné ziskatelné. Neéktefi mladi pacienti s DMD mohou trpét psychosocidlnimi obtizemi nebo
neurokognitivnimi poruchami, které autonomii a nezdvislost ovliviiuji. U vétSiny pacientd by nicméné plna ucast
na planovani budoucnosti a pfijimani rozhodnuti méla byt pti stanoveni a zajisténi odpovidajici opory a zdrojli povazovana
za samoziejmou.

Doporuceni pro péci z roku 2010 se pfechody mezi jednotlivymi druhy péce konkrétné nezabyvala. Pfechodem
pacientl s DMD do dospélého Zivota se zabyvalo shrnuti nékolika konferenci a workshopd, prazkumy tykajici se zkuSenosti
pacientl s DMD poukazaly na nedostatky v doprovazeni pacientd béhem pfechodd mezi jednotlivymi druhy péce a jejich
planovani.*** Vyzkum tykajici se Uspésnych prechodl mezi druhy péce a jejich vysledk( je ale omezeny. Pfi pfipravé
stavajicich Doporuceni pro péci o pacienty s DMD prezkoumal panel expertl zabyvajici se prechody mezi jednotlivymi druhy
péce nasledujici materidly: zverfejnénd stanoviska k prechodim mezi druhy péce, literaturu tykajici se dospivajicich



amladych pacientd s DMD a nastroje pro prechody mezi druhy péce vydané podplrnymi skupinami, soukromymi
organizacemi a statnimi agenturami.***°Pfehled planovani prechod(l mezi jednotlivymi druhy péce je uveden na obr. 2.

Mlady dospély s DMD

Bydleni

¢ Zhodnotit moznosti bydleni (doma vs. jinde)

e Upravit bydleni z hlediska dostupnosti a bezpecnosti
® Pouzivat podpurné technologie

Doprava

* Podporovat nezavislé fizeni upraveného vozidla

e Upravit rodinné vozidlo

¢ Prozkoumat dostupné moznosti nabizené verejnou dopravou

Zdravotni péce

® Pfechod od pediatrické péce ke zdravotni péci pro dospélé

* Zménit komunikaci s poskytovateli péce zaméfenou na rodinu na komunikaci zaméfenou na pacienta
¢ Prodiskutovat zmény v davkach na zdravotni péci souvisejici s vékem

® Zhodnotit potiebu trvalé pIné moci pro zdravotni péci

Kazdodenni ¢innosti

® Prozkoumat moznosti financovani a davek na péci

¢ Naudit se najimat a Skolit asistenty osobni péce

e Zajistit odlehcovaci péci pro pecovatele z fad rodinnych pfislusnikd
o Zvazit potfebu porucnictvi nebo opatrovnictvi

Vzdélavani nebo zaméstnani

¢ Planovat véas budouci povolani

o Zvazit on-line vyuku v porovnani s navstévou skoly

* Kontaktovat Skolni programy pro studenty s postizenim
¢ Zapsat se k planovani zaméstnani nebo povolani

Vztahy s ostatnimi

* Rozvinout dovednosti k navazovani vztah( s ostatnimi a zajisténi vlastnich zaleZitosti
(napf. spolecenské akce, navstévy u lékaru)

e Pracovat na dosazeni zadouci Urovné autonomie a nezdvislosti

Obr. 2: Soucasti obdobi rané dospélosti, které je tfeba zvazit pfi planovani pfechodli mezi druhy péce u pacientd s Duchennovou
svalovou dystrofii
DMD = Duchennova svalova dystrofie.

Nacasovani pfechod{ mezi jednotlivymi druhy péce

Jiz od raného détstvi by poskytovatelé péce, pedagogové a rodice méli usilovat o to, aby se mladi s DMD své péce
a pldnovani budoucnosti Ucastnili. V souladu s doporucenimi Americké akademie pediatri (American Academy of
Pediatrics), Americké akademie rodinnych lékafli (American Academy of Family Physicians) a Americké asociace lékarl
(American College of Physicians) by pacienti a jejich rodiny méli byt informovani o planech na prfechody mezi jednotlivymi
druhy péce v dobé, kdy je pacientovi 12 let, s tim, Ze diskuse a planovéni pfechodi zacne ve véku 13-14 let. * Tento plan by
mél zahrnovat sluzby, které je tfeba poskytovat, poskytovatele téchto sluzeb a informace o zplsobu jejich financovani. Plan
by mél byt zaloZen na potfebach, pranich a hodnotach pacienta s DMD a jeho rodiny. Plan by mél byt kazdoroc¢né revidovan
a aktualizovan.

V Anglii se od roku 2014 pro mladé ve véku do 25 let se specialnimi vzdélavacimi potfebami nebo s postizenim
pouZzivaji plany pro vzdélavani, zdravi a péci (Education, Health and Care — plan EHC). Plany EHC jsou vypracovavany
mistnimi Grady s prispénim danych jednotlivel a jejich rodin a zahrnuji vysledky v oblasti vzdélavani nebo zaméstnani,
nezavislého zpUsobu Zivota, zdravi a socialniho zaclenéni.

Koordinace péce

Za planovani prechodll mezi jednotlivymi druhy péce by mél byt odpovédny koordinator péce nebo socialni pracovnik, bez
jejichz ucasti mlze byt péce roztfisténa a Casto dochazi k prehlizeni jednotlivych doporuceni, takze potfeby pacienta nejsou
naplnovany.” Koordindtor péce muze slouzit jako centralni zdroj informaci pro zodpovézeni dotaz(i, mGze zprostfedkovat
komunikaci mezi poskytovateli péce a rodinou, pomoci se zorientovat v narocich na davky, pomoci ziskat predepsané
vybaveni, identifikovat agentury poskytujici péci, poskytnout podporu studentiim ve skolach, zajistit predani lékafské
dokumentace, identifikovat a chranit financ¢ni zdroje a zapsat se k podpore ze strany systému socialni péce, ktery zahrnuje
organizace poskytujici sluzby, specializované kliniky a skupiny chranici zajmy pacientl s DMD (napf. obCanské sdruzeni
rodi¢li déti se svalovou dystrofii Parent Project Muscular Dystrophy, asociace muskularnich dystrofik Muscular Dystrophy
Association [MDA], organizace Action Duchenne, Muscular Dystrophy UK a DMD Pathfinders).



Zdravotni péce

Planovani prechodll mezi druhy péce by mélo zahrnovat pokracovani pediatrické zdravotni péce (primarni péce
a specializovana péce) az do doby zahdjeni zdravotni péce pro dospélé. Na zédkladé mistni dostupnosti poskytovatell péce
se mUze sloZeni zdravotnického tymu lisit, nicméné i béhem dospélosti by méla byt zachovana multidisciplinarni péce.*
Koordinator prechod( mezi jednotlivymi druhy péce by mél dospivajiciho pacienta podpofit ve schopnostech samostatného
fizeni zdravotni péce, pomoci mu s doporucenimi k prislusSnym poskytovatelim péce pro dospélé a zajistit predani lékafské
dokumentace.

Pacienti s DMD od mladi védi, Ze ziji s progresivni chorobou, a méli by byt do debat o zdravotni péci zapojeni.
Ve chvili, kdy pacient jevi zajem a je schopen se v nejriznéjSich prostfedich obhdjit, kdy se Ucastni diskusi o své péci
a potiebach, je vhodné prejit od komunikace zamérené na rodinu ke komunikaci zamérené na pacienta.**Nejméné jednou
rocné by se mél mlady pacient s DMD, jeho lékafi a pecovatelé sejit k diskusi o dlouhodobych cilech péce, ktera bude
odpovidat Urovni jeho zralosti. Samostatné interakce alespon s jednim poskytovatelem by mély zacit na pocatku obdobi
dospivani. Mezi pfislusné nastroje patii tzv. Mapa k nezavislosti asociace muskularnich dystrofikd (MDA Roadmap to
Independence),®kterd nabizi predbézné informace o konceptech souvisejicich se zdravim v pozdéjsich fazich DMD.

Dospéli pacienti s DMD vyjadrili obavy, Ze se o tématech jako je zdravotni progndza, délka Zivota a pfiprava
na rozhodovani o lékafské péci nehovofi véas a dostateéné €asto.* Lidé, ktefi znaji oekavany vyvoj DMD, mohou vnést svij
vklad do rozhodnuti o zdravotni péci, ktera jsou vétsinou s postupem onemocnéni spojena, jako je intenzivni péce v pfipadé
onemocnéni, moznosti ventilace a l1éCba srdecniho selhani. Zasadni fyzické zmény — véetné ztraty schopnosti chlize, rozvoje
skolidzy a zhorseni respiracni nebo srdec¢ni funkce — by mély byt divodem prehodnoceni cilli péce. Poskytovatelé péce by
méli pacienty a jejich rodiny ptipravit na o¢ekavané komplikace, tak aby potencialni zakroky byly zvaZzeny predem, nezZ dojde
k akutnim staviim a krizim. Tyto predbézné debaty mohou byt pro pacienty posilujici a mohou na zakladé osobnich hodnot
a cili péce podpofit jejich nezavislost.

Konzultace o paliativni péc¢i mohou byt pfinosné v rlznych obdobich Zivota pacienta s DMD: pfi stanoveni
diagndzy, v dobé zasadnich rozhodnutich o typu lécby, béhem Zivot ohroZujicich udalosti a v konecné fazi péce.* Principy
pediatrické paliativni péce zapojuje do péce o pacienty s DMD dokument Vision of Hope.* Pokud je cilem péce pohodli
a dastojna smrt, mély by byt pacientdm a jejich rodinam nabidnuty sluzby hospice, ktery jim zajisti emocionalni podporu i
fyzickou pédi.

Predbézné planovani péce zahrnuje rozhodnuti o péci, kterou by pacient chtél obdrzet, pokud nebude schopen se
sam vyjadfit, a to na zakladé osobnich hodnot a preferenci.* Toto planovani je v pfipadé DMD obzvlasté dileZité, nebot
klinicky pribéh onemocnéni je charakterizovan stfidanim obdobi stability, ktera jsou prerusovana epizodami zdravotnich
krizi.* Existuji nastroje pro predbézné planovani péce, které umoznuji pacientim s DMD vyjadfrit, jak by chtéli, aby o né bylo
pecovano, jakou podporu si preji, jak by s nimi mélo byt nakladano a jak by na né mélo byt vzpominano. Zakony se sice
mohou liSit, ale v mnoha zemich se formulovani predbézného predchoziho prohlaseni viile pacienta mohou ucastnit
i nezletili. Vsichni pacienti starsi 18 let by méli mit plnou moc pro zdravotni péci. Poskytovatelé péce by méli pro tyto
diskuse poskytnout podminky bud pfimo ve svém zafizeni nebo poskytnout doporuceni ke specialistim na predbéiné
planovani péce.

Vzdélavani, zaméstnani, ziskani povolani

Schizky tykajici se vzdélavani by mély byt zahdjeny v dobé, kdy je pacientovi s DMD zhruba 13 let, a mély by se konat
alespon jednou roc¢né. Tyto schizky by se mély zamérovat na potreby a cile daného studenta, hodnoceni jeho osobnich
silnych stranek a zajmG a posouzeni fyzickych prekazek ve skolnim prostfedi. K témto prekazkam vétSinou patfi nutnost
obstarat si potfebné vybaveni a technologie, Upravy z hlediska dostupnosti, Upravy dopravniho prostfedku a vytvoreni
planu, ktery vyvazenym zplsobem zahrnuje zdravotni potfeby a praktické otdzky spojené se skolni dochazkou.

Priklady doplrikovych zdroji pro planovani otazek spojenych se vzdélavanim pfi pfechodech mezi jednotlivymi
druhy péce jsou uvedeny v priloze. Mezi tyto zdroje patfi statni agentury a sluzby dostupné ve vzdélavacich zafizenich,
ptipadné prostfednictvim zaméstnavatele. Skupiny chrénici zdjmy pacientd s DMD (napf. program pro mladé dospélé
asociace muskularnich dystrofikd*®) rovnéz nabizeji planovaci strategie, praktické rady vrstevniki, moderovana on-line
diskusni féra, podpdrné sité a webové stranky.

Ne vsichni pacienti s DMD se chtéji vzdélavat nad ramec stfedni Skoly a je tfeba vzdy pro kazdého z nich konkrétné
posoudit obecné cile prechodu k dospélym rolim.” Je nutné zaznamenat specialni silné stranky a schopnosti kazdého
pacienta a vytvorit program smysluplnych a napliujicich dennich ¢innosti. Jakykoli Zivotaschopny plan musi brat v Gvahu
potfebnou podplrnou infrastrukturu, véetné dostupnosti pfislusnych financnich, komunitnich, vzdélavacich nebo
profesnich, technologickych a pecovatelskych zdrojd. Pro pacienty s mentalnim postizenim mohou byt k dispozici pracovni
mista dotovana statem nebo soukromymi organizacemi. V pfipadé mladych, ktefi nejsou pfipraveni nebo schopni se plné
zapojit do dospélého Zivota, mize rodina potrebovat poradenstvi v otazkach porucnictvi nebo opatrovnictvi.

Bydleni, doprava a pomoc s kazdodennim Zivotem

Ve chvili, kdy dospivajici pacienti s DMD vstupuji do dospélosti, by méli mit podporu k tomu, aby zvazili moznosti
nezavislého bydleni. Budou potiebovat dostupné bydleni a zfejmé pomoc s kazdodennim Zivotem. Na autonomii
a nezavislost pacienta, moZnosti zaméstnani, vzdélavani a spoleCensky Zivot maji vliv otdzky spojené s dopravou.
Poskytovatelé zdravotnich sluzeb by méli s pacientem probrat moznost bezpecné dopravy, véetné samostatného fizeni
specialné upraveného vozidla, Uprav rodinného vozidla a vyuZivani vefejné dopravy. Otazky spojené s bydlenim, dopravou
a péci jsou shrnuty v pfiloze.



| kdyZ je €asto nejdivéryhodnéjsim pecovatelem ¢len rodiny, jeho Unava, zvysujici se vék a zmény v dynamice
rodinnych vztah( predstavuji divody pro to, aby pocinaje dospivanim byli najati osobni asistenti a byl sestaven plan
odlehéovaci péce.*® Bez odlehcovaci péée mlze u pecujicich ¢lent rodiny dojit k omezeni osobniho Zivota, konickud
a spolecenskych kontakt(.**** Pfi predjimani odlehCovaci péce a pro pfipad nutnosti urgentni podpory musi byt v dennich
rutindch a spravnych technikach pro presun pacienta vyskoleni i dalsi peCovatelé.*

Vzhledem k roztfisténé povaze systému ddvek pro postizené pacienty musi mit dospéli s DMD k dispozici znacné
finan¢ni zdroje. Rodiny dospivajicich a mladych dospélych s DMD se musi sezndmit s podrobnostmi svého soukromého
pojisténi, statnich nebo mistnich programi a celostatnich systémd socidlni podpory. Zdravotni péce pro dospélé a sluzby
s ni spojené jsou ¢asto nedostacujici, a proto existuje celd rfada iniciativ, jejichZ prostfednictvim se mnoho organizaci snazi
nedostatecné zdroje pro dospélé pacienty s DMD kompenzovat.

Vztahy s ostatnimi

Socidlni vztahy jsou pro zdravi, pohodu a kvalitu Zivota zasadni. Poté, co mladi lidé opoustéji stfedni Skolu, se zavedené
skupiny vrstevnik( ¢asto rozpadaji a zaroven se pro pacienty s DMD stava vétSim problémem fyzicka mobilita. Prirozenych
prilezitosti k osobnim kontaktiim a socialnim interakcim ubyva a stavaji se pro mladé pacienty s DMD vzacnosti.*V ptiloze
jsou uvedeny navrhované kroky k wvytvareni a udriovani spoleéenskych vztah( prostfednictvim socidlnich skupin
a volnocasovych aktivit. Ackoli se to déje bézné, odbornici se shoduji, Ze pfehnané dlouhy ¢as vénovany hrani pocitacovych
her mGze u mladych muzi s DMD zp(sobovat socidlni izolaci, nebot vede k tomu, Ze zUstdvaji doma a omezuji své styky s
rodinou a prateli.

Mezi témata s vysokou prioritou patii u muzll s DMD navazovani intimnich vztah( a sexualita. Poskytovatelé
zdravotnich sluzeb by méli iniciovat debaty o téchto tématech v souladu se zralosti pacienta (viz pfiloha). Domdci rozhovory
o vztazich, intimnich vztazich, sexualni orientaci a manZelstvi jsou pro mladé dospélé s DMD v souvislosti s jejich zavislosti
na fyzické péci ze strany ostatnich ¢lenl rodiny sloZité a potencialné nepfijemné. Proto by témto debatam méli napomahat
poskytovatelé zdravotnich sluZzeb a iniciovat je i béhem navstév u lékard. Mezi moZzna témata k rozhovoru patii masturbace,
sexualni styk s partnerem a poceti déti. Je béiné, Ze pacienti s pokrocilejSim kardiorespiracnim onemocnénim nebo
s kifehkymi kostmi v anamnéze budou mit v souvislosti s intimnimi styky obavy tykajici se zmén srdecniho rytmu, krevniho
tlaku, dychani a zranéni. V nékterych pfipadech je vhodné pacienta doporudit k odpovidajici konzultacim a nasledné péci
mimo kliniku, nebot ne vSechna zdravotnicka zafizeni nabizeji pro tyto debaty bezpecné a pohodiné prostredi.

Zavéry a smérovani do budoucna

Nové byly k Doporuceni pro péci o pacienty s DMD doplnény ¢asti vénované primdrni zdravotni péci, urgentni zdravotni péci
a prechodlm mezi jednotlivymi druhy péce v pribéhu Zivota. Lékafi primarni a urgentni zdravotni péce, ktefi by se zajimali
zvlasté o DMD, jsou vyjimkou a tyto oblasti péce nejsou dostatecné prozkoumany. V dusledku toho jsou doporuceni pro
péci v téchto oblastech zaloZena primdrné na konsenzu ¢lend odborného panelu. Popis nejlepSich postupd v primarni
a urgentni zdravotni péci by kvalitu péce zlepsil a pro pacienty s DMD by byl velmi prospésny. K dosaZeni tohoto cile bude
tfeba vice se vénovat skoleni |ékatd a podpofe prislusnych klinickych siti, iniciativ a vyzkumu.

Stile Ccastéji jsou za béinou soucdst DMD povazovany komplikace rozvoje nervového systému
a neuropsychiatrické obtiZe, jejich prevalence a optimalni Ié¢ba vsak neni dlikladné popsana. Doufame, Ze diky formalnimu
propojeni psychosocidlni a neuromuskularni péce bude témto tématim vénovana UCinnéjsi pozornost a Ze jim
poskytovatelé klinické péce lépe porozumi. Je nutny dalsi vyzkum rozvoje, hodnoceni a pouZivani nastroju pro
psychosocialni vySetiovani a Ié¢bu pacientli s DMD, tak aby bylo mozné definovat nejlepsi postupy zaloZzené na duikazech.
Zlepseni psychosocialni péée by mohlo pomoci snizit komplikace spojené s onemocnénim, zlepsit kvalitu Zivota pacientd
a zmirnit naroky kladené na pecovatele.

Je tfeba klast vétsi dlraz na pomoc pacientim s DMD pfi ziskavani odpovidajicich Urovni vzdélani, nalézani
zaméstnani a dosaZzeni nezavislého a napliujictho zpUsobu Zivota, vcéetné plnohodnotného zapojeni do spolecnosti.
Podobné jako v ptipadé jinych zavaznych chronickych onemocnéni Celi i dospivajici a dospéli s DMD pfi plnohodnotném
zapojovani do celé fady aspektl kazdodenniho Zivota obtizim. Otazka prechodl mezi druhy péce vyZaduje daleko
podrobnéjsi prostudovani a mélo by jit byt vénovéno vice lékarskych, psychosocialnich a spoleéenskych zdrojd. Az budou
stanoveny nejlepsi postupy pro prechody mezi jednotlivymi druhy péce, je tfeba zptistupnit i pfislusné zdroje, aby z nich
pacienti a jejich rodiny mohli vytézit maximum.



