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ABSTRAKT BAKALARSKE PRACE

Jméno, prijmeni: Klara Simova
Vedouci prace: Bc. Maria Krivosikova M.Sc..

Konzultant prace: MUDr. Radek Brauner

Nazev bakalarské prace: Moznosti ergoterapeutické intervence u détskych pacientd s nemoci

motylich kiidel

Abstrakt bakalarské prace:

Cilem této bakalatské prace je popsat moznosti ergoterapeutické intervence u détskych
pacientli s nemoci motylich kiidel. Teoretickd ¢ast obsahuje problematiku onemocnéni moty-
lich ktidel v&etn& sou¢asné diagnostiky a terapie v Ceské republice. Déle jsou popsany moz-
nosti ergoterapeutické diagnostiky a intervence. Prakticka ¢ast zahrnuje pieklad dotazniku
,Parental Questionnaire on Coping Skills of Children with EB in Everyday Life" do ¢eského
jazyka, zpracovanou kazuistiku détského pacienta s nemoci motylich kiidel a manudl ergotera-
peutické intervence u déti s EB. Ergoterapeut dosud neni béZnou soucasti multidisciplinarniho
tymu 1écby EB, pfestoze oblast jeho plisobnosti je Siroka a mtiize vyrazné zlepsit kvalitu zivota.

V této praci jsou tyto oblasti a efekt ergoterapie popsany.
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Abstract:

The aim of the thesis is to describe possibilities of occupational therapy interventions
for pediatric patients with the Epidermolysis bullosa congenita. The theoretical part includes
the issue of Epidermolysis bullosa congenita including current diagnostics and therapy
in the Czech republic. This part also desribes the possibilities of occupational therapy diagnos-
tics and intervention. The practical part includes firstly the translation of the questionnaire
"Parental Questionnaire on Coping Skills of Children with EB in Everyday Life" into Czech
langugage, secondly case report of a pediatric patient with Epidermolysis bullosa congenita and
thirdly occupational therapy intervention manual for children with EB. So far, the occupational
therapist is not a common part of the multidisciplinary EB treatment team, although his scope
is broad and can significantly improve quality of life. These areas and effect of occupational

therapy are described in this work.
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1. UVOD

Nemoc motylich kiidel nebo také Epidermolysis bullosa congenita (déle jen EB) je d¢-
di¢né podminéné vrozené onemocnéni kiize, které patii mezi tzv. vzacna onemocnéni. Vzacna
onemocnéni jsou rtiznoroda skupina chorob s nizkou prevalenci v populaci. Tato onemocnéni
jsou zivot ohrozujici nebo chronicky invalidizujici se zavaznymi dasledky pro kvalitu zivota
jedince (CAVO, 2018). EB se vyskytuje se v riiznych forméch a jeho projevy jsou tedy velmi
rozmanité a individualni. Cesky ekvivalent ,,Nemoc motylich kiidel je metaforickym pojme-
novanim, které vychazi ze skutecnosti, ze klize pacienta je kiehka jako kiidla motyla. Nejcas-
t&jS$im projevem jsou prave puchyie na kiizi a sliznicich vznikajici spontanné nebo jako dusle-
dek zevniho tlaku, a to i minimalniho. U nejtézSich forem dochazi k postizeni témét vSech
systémil, véetné systému pohybového (Debra CR, 2018). Piestoze se jedna o vzacné onemoc-
néni a pocet pacientt v CR je relativné maly, podle organizace Debra Ceska republika (dale jen
Debra CR) aktualné kolem 250 az 300!, nemusime tuto problematiku vnimat jako tizkou. Kli-
nické projevy EB na klizi mohu byt obdobné jako u popalenin. A tedy i ptistupy a terapie mohou
byt stejné.

EB ptedstavuje Sirokou zdravotni problematiku, ktera vyzaduje komplexni terapii. Proto
mou motivaci pro vybér tohoto tématu je moznost upozornit na oblasti, které jsou v kompeten-
cich ergoterapeutické intervence, a logicky je nemiize pokryt napiiklad samotné fyzioterapie,
ktera je svymi metodami a postupy ergoterapii nejblize. V této praci je jednim z mych cilt
poukazat na to, Ze ergoterapeut by mél mit své misto v multidisciplinarnim tymu pfi 1é€bé EB

a byt jeho soucasti.

Ergoterapie je v sou¢asné dobé rozvijejici se obor, aviak v Ceské republice, je ve srov-
nani vyspélejSimi staty teprve v zacatcich. Podle Etického kodexu ergoterapeuta ,.Je povinnosti
ergoterapeuta podilet se na zlepSovani urovné a rozvoji své profese. Podporovat a propagovat
ergoterapii ve verejném zivoté, v ostatnich odbornych organizacich a statnich organech na re-
gionalni, narodni i mezindrodni iirovni.* (Ceska asociace ergoterapeuti, 2015) Jinak feéeno, je
potieba poukazat na smysl ergoterapie a na to pro koho a jak mize byt uzite¢na. Je zapotiebi
propagace uplatnéni ergoterapie v riznych oblastech. Zadmér mé bakalaiské prace podle mého

nazoru spliluje nejen tento zminény bod etického kodexu ergoterapeuta.

! Pro srovnani v Evropé se pak jedna o zhruba 30 000 nemocnych a ve svété Zije okolo 500 000 pacientd s EB.



Dalsi motivaci pro zpracovani tohoto tématu se stalo zji§téni, Ze u nas neni ergoterapie
predepisovana détskym pacientiim s EB a chybi 1 povédomi o této moznosti, jak jsem zjistila
po kontaktovéani pracovniki charitativni organizace Debra CR a specialistit EB Centra.

Jedinecnost ergoterapie spociva prave ve svém komplexnim piistupu k pacientovi, kte-
rého se nesnazi vnimat prostfednictvim jeho diagnozy, ale i jako ¢lovéka, pro néhoz je dilezité
prozit svlij zivot naplno a smysluplné¢. Ergoterapie se snazi o zlepSeni a udrzeni fyzické i psy-
chické kondice, tak aby bylo dosazeno maximalni mozné nezavislosti ve vSech oblastech zivota
daného jedince. Jeji piinos v poradenstvi a terapii pro pacienty s EB spo¢iva pravé v moznos-
tech zlepSeni kvality zivota. Mezi tyto moznosti se naptiklad fadi uprava prostiedi, vyuziti kom-
penzacénich pomucek ¢i pohybova terapie, kterd mize probihat s vyuzitim smysluplné ¢innosti

pro daného ¢lovéka.

V soucasné dob¢ nelze onemocnéni EB zcela vylécit, presto je dilezitd co neptresnéjsi
diagnostika typu onemocnéni pro prognézu jeho dalsiho vyvoje a stanoveni vhodné 1é¢by. Do
budoucna se mluvi o moznostech genové 1é¢by pro nékteré typy EB, tato 1écba je ovSem zatim
pouze ve fazi vyzkumu (Kubackova, 2014). Vyuzivana je ptedevSim terapie zamétena na 1écbu
symptomu a prevenci obtizi spojenych s onemocnénim EB. Pro G¢innost téchto terapii je dule-
zity multidisciplinarni tym a spoluprace mezi jeho ¢leny. Zde se dostavame ke st€Zejnimu bodu
mé bakalatské prace, ve kterém bych chtéla obh4jit skutecnost, ze 1 ergoterapeut by mel byt
plnohodnotnou soucasti multidisciplinarniho tymu. Velkym potencidlem v moznosti ergotera-
peutické intervence je snaha o maximalni mozné zlepSeni kvality Zivota a zohlednéni naptiklad
1 psychosocialnich aspektli. Proto by méla byt ergoterapie soucasti 1é¢ebného a preventivniho

procesu pacientd s EB.

Cilem teoretické Casti je seznameni s problematikou onemocnéni EB, a pfedevSim
s moznostmi ergoterapeutické intervence. Prakticka ¢ast ma za cil ukdzat moZnosti ergoterape-
utické diagnostiky a nasledné intervence u déti s EB pomoci kazuistiky détského pacienta. Vy-
usténim mé prace je pieklad dotazniku ,,Parental Questionnaire on Coping Skills of Children

with EB in Everyday Life" a vytvofeni manualu ergoterapeutické intervence u pacientli s EB.



2. TEORETICKA CAST

Teoretickd cast bakalaiské prace vychazi z informaci, které jsem ziskala z literarnich
¢eskych i zahrani¢nich zdroji. V této ¢asti se vénuji zakladnim informacim o onemocnéni EB,
dale stru¢né charakterizuji obor ergoterapie a nastinim specifika ergoterapie v pediatrii. Sté¢zejni
¢ast tvori ergoterapeutické vySetfeni a moznosti ergoterapeutické intervence u détskych paci-

entu s EB.

2.1. Epidemrolysis bullosa congenita
Epidermolysis bullosa congenita je vzacné, vrozené, hereditarné podminéné a dosud
nevylécitelné onemocnéni. Tato heterogenni skupina chorob se projevuje vznikem lokalizova-
nych nebo generalizovanych puchyiti na ktizi, nebo i sliznicich nejcastéji jako nasledek mecha-
nického podnétu. Tyto choroby lze rozdélit dle lokalizace puchyit v kizi do tii podskupin:
simplexni, junkéni a dystroficka. Celkem je jiz zndmo 32 podtypu s riznorodymi symptomy

(Stork, 2008). Nové&;jsi literatura uvadi jesté Gtvrtou podskupinu syndrom Kindlerové, jehoz

vyskyt je velice vzacny a poji se s fadou komplikaci (Kubackova, 2014).

g TTTT_"—T —-,—
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Obrazek 2.1 Subtypy EB podle lokalizace puchyii (Herod et al., 2002)

Epidermolysis bullosa simplex (dédle jen EBS) je povazovédna za nejcastéjsi formu,
ktera ma v porovnani s ostatnimi mirngj$i prab¢h a je omezena pouze na ruce a nohy. ,, Klinicky
tato skupina obsahuje lokalizované i generalizované varianty. Nejlehci lokalizované varianty

casto unikaji pozornosti, protoze pacienti obvykle nevyhledavaji dermatologickou péci, a proto



take statistické udaje o incidenci EBS mohou byt znacné zkreslené* (Buckova, 2000, s. 13).
Dale také Buckova (2000) uvadi, ze EBS zahrnuje varianty, u kterych dochézi ke vzniku pu-
chyte uvnitt epidermis jako nasledek cytolyzy, a popisuje rtizné projevy jednotlivych deviti
variant této choroby, naptiklad v podob¢ zvysené tvorby puchyii podminéné pocenim v du-
sledku zvySeni teploty v letnich mésicich nebo vysev puchyit bezprosttedné po narozeni, po-
ptipad¢ v prvnich mésicich. Vétsina téchto variant ma autosomalné dominantni typ dédi¢nosti,

pouze nékteré maji typ autosomaln¢ recesivni.

Specifickym projevem EBS je také tvorba snadno praskajicich kulatych az ovalnych
naplnénych puchyit s napjatym povrchem, které vznikaji do n¢kolika hodin po mechanickém
poskozeni kozniho krytu v daném misté. U tohoto typu onemocnéni nebyvaji postizeny sliznice
a nehty a s postupujicim vékem se prub&h choroby zmiriuje (Muntau, 2011). ,, Puchyre po
traumatech vznikaji na urovni bazalni vrstvy epidermis a hoji se bez jizev. Nutna je volba pri-

méreného povolani* (Ditrichova, 2002, s. 237).

Epidermolysis bullosa junctionalis (dale jen EBJ) je vzacna, heterogenni skupina me-
chanobuléznich onemocnéni, jejichz dédi¢nost je autosomalné recesivné podminéna. Tato sku-
pina je charakterizovana st€penim uvnitf lamina lucida a je popisovano jejich Sest klinickych
variant. Nejznaméjsi variantou je EBJ — generalista. ,, Dité s touto variantou se rodi s puchyri
a erozemi, které se hoji atrofickou kuzi a jizvenim. Typické jsou rozsahlé eroze perioradlné, v za-
wli, na krku s nadmérnou tvorbou granulacni tkane. Jde o rozsahlad, nehojici se loZiska, ktera
v periordlni oblasti mohou vést k mikrostomii. Onemocnéni je klinicky spojeno s anémii, roz-
sahlym postizenim sliznic dutiny ustni, blefaritidou, jizvici alopecii i postizenim sliznic v celé
rade vnitinich organii. Veétsina déti umira v kojeneckém veku *“ (Buckova 2000, str. 19). V pii-

padé EBJ neni doposud zndma ucinnd 1écba (Ditrichova, 2002).

Epidermolysis bullosa dystrophica (dale jen EBD) je povazovana za nejzavaznéjsi
formu, u které mohou rany a puchyte vznikat i samovolné. ,, U této dermolytické formy dochazi
ke Stépent tesné pod lamina densa v oblasti kotvicich fibril“ (Buckova, 2000, s. 13). Autorka
dale popisuje osm variant EBD klasifikovanych podle zptisobu dédi¢nosti, rozsahu poskozeni
ktze, pritomnosti extrakutanniho postiZzeni a vysledku histologického vysetieni. Tti z téchto
variant jsou autosomalné recesivné dédi¢né a prognosticky jsou méné piiznivé nez varianty
s autosomalné dominantni dédi¢nosti. Formy s autosomalné recesivni dédi¢nosti mivaji poca-

tek v détstvi. ,, Rozsdhlé bulozni projevy a jizveni vedou k deformitam a srustium prstii, ztratam
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nehtii a miize dojit k uplné ztraté prstit rukou a nohou, které pacienta zcela invalidizuji “ (Ditri-

chova, 2002, s. 238).

Postizeni zasahuje téZ sliznice a chrup a dochazi k zazeni jicnu. Sekundarnimi kompli-
kacemi vzniku puchyiti byvaji nasledné obtizné se hojici ulcerace, tvorba keloidnich jizev, atro-
fie, zména pigmentace, kontraktury, milie, synechie neboli sristy a dystrofické zmény nehta.
Diusledkem této formy onemocnéni muze dojit az k trvalé ztraté nehta, atrofii distalnich clankt
prstt, alopecii, hyperhidroze, deformitam, dyskoloracim a vypaddvani zubi (Muntau, 2011).

Ucinna 1écba prozatim neni zndma a progndza je nejednoznacna.

2.2. Soutasna diagnostika a terapie EB v CR
Dulezitost diagnostiky u EB spociva ve sledovani jednotlivych symptomi a vyvoje one-
mocnéni. Pfesnd diagn6za umozituje predpoveédét progndézu nemoci daného jedince, a tedy i na-
planovat nejvhodnéjsi 1écebnou strategii, ktera by vedla k co nejlepsi mozné kvalité Zivota. Pro
rozliSeni jednotlivych typt EB je potieba elektromikroskopické vysetieni, které urci lokalizaci
puchyit, dale vySetfeni imunohistochemické, které stanovuje protilatky proti mutacemi ovliv-

nénym antigentim a molekuldrng-genetickou identifikaci mutaci (Stork, 2008).

Diagnozu EB lze zjistit uz pied narozenim ditéte. OvSem jen tehdy, pokud se onemoc-
néni EB v roding jiz vyskytlo a je znam jeho ptesny podtyp. ,,Pro prenatdlni diagnostiku je
treba ziskat DNA plodu. Ziskdva se nejcastéji z bunék po odberu plodové vody nebo choriovych
klku, coz je tkan budouci placenty” (EB centrum, 2018). Pokud se prokaze, Ze se u ¢ekaného
ditéte po narozeni projevi onemocnéni EB, mohou se rodi¢e rozhodnout pro pieruseni té¢hoten-
stvi. Dal$i moznost pii planovaném rodicovstvi u part se zvySenym rizikem vyskytu EB u jejich
potomka je preimplanta¢ni geneticka diagnostika, ktera spociva ve vySetfeni embrya jesté diive,

neZ je preneseno do délohy.

V soucasné dobé€ neni onemocnéni EB zcela vylécitelné. Leécba je pievadzné symptoma-
tickd, zaméfend na minimalizaci traumatizace kiize, prevenci sekunddrnich infekci, kontrolu
bolestivych stavii, nutriéni podporu a v neposledni fadé na v€asné odhaleni potencidlnich kom-

plikaci a jejich nasledné feSeni. U pacientd s t€ZSimi projevy, jako jsou anémie, stenozy jicnu,

zpozdéna puberta, osteoporoza, kardiomyopatie a kozni spinocelularni karcinom jsou vyuzi-



vany dal$i souc¢ésti 1écby (Maldonaldo-Colin et al., 2017). Piikladem muze byt 1écba chirur-
gicka, kterd je nutnosti u sten6z a také mutilujicich zmén v podob¢ synechii koncetin. Vzhle-
dem k zavaznosti a dédi¢nosti choroby je také nezbytné poradenstvi rodinam, u kterych se ne-
mocnéni EB vyskytuje (Stork, 2008). Nadéji pro pacienty s timto onemocnénim a jejich rodiny
muze byt genova terapie formou transplantace autolognich transformovanych keratinocytu,

ktera se momentalné nachazi ve fazi vyzkumu (Muntau, 2011).

V CR se u nemoci EB vénuje pozornost i rehabilitaci. Rehabilitaéni 1ékaf navrhuje pro-
gram zacileny na zlepSeni celkové t€lesné kondice, korekce vadného drzeni téla, zvySeni vitalni
kapacity plic a stimulace motoriky (hrubé i jemné). V kompetencich rehabilitacniho 1ékate je
také ptedpis vhodnych pomiicek nebo poradenstvi v oblasti volno€asovych aktivit. Dle potteby

je détem s EB ptedepisovana fyzioterapie (EB centrum, 2019).

Ergoterapie se zabyva u osob se zdravotnim postizenim obnovou a udrzenim schopnosti
vykonavat bézné a prirozené lidské cinnosti. Cilem je diistojny Zivot a pocit télesné, dusevni
a socidlni pohody*“ (Klusonova, 2011, s. 13). Ergoterapie je uplatnitelna jak ve zdravotnictvi,
tak v socialni sféte, a to formou individualni i skupinovou. Oblast plisobeni ergoterapeutl je
velmi §irokd, proto se mohou uplatnit v nemocnicich, stacionafich, neziskovych organizacich
nebo napftiklad ve specialnich Skolach. Konkrétn€ v pediatrii se ergoterapie zamétuje na po-

tteby déti od narozeni az do osmnacti let (Kolat, 2009).

Chanova et al. (2019) uvadi, ze ergoterapeuti hraji dileZitou roli jako sou¢ast mul-
tidisciplinarniho tymu pf¥i 1é¢bé onemocnéni EB, a to predev§im v dosahovani nezavislosti
v ADL, zlepSovani schopnosti krmeni, rozvoji jemné motoriky a maximalizaci funkce ruky.
Vzhledem k témto poznatkiim by v CR také mohla byt indikovana ergoterapie détem s EB.
O zapojeni ergoterapeuta do multidisciplindrniho tymu pii 1écbé EB se zmiiuje 1 El Hachem et

al. (2014) nebo Kim et al. (2016).



2.3. Ergoterapeutické vySeti‘eni u détskych pacienti s EB

Pro komplexni posouzeni stavu pacienta a vybér spravného 1éc¢ebného postupu je ne-
zbytné efektivni a presné vySetieni. Hlavnim zdrojem informaci je pisemnd dokumentace paci-
enta obsahujici vysledky pfedchozich vysetfeni, dale anamnéza a orientacni i cilend vySetfeni
funkce, sensorické funkce, kognitivni, komunikacni a socialni funkce, sobésta¢nost v ramci
aktivit bézného zivota (ADL) a moznosti budouciho pracovniho uplatnéni (Kolat, 2009). U dét-
skych pacientd s EB se podle Weissové a Prinze (2013) vySetfuje predevsim motoricky vyvoj,
smyslova percepce, funkce ruky vcetné grafomotorickych dovednosti a sobéstacnost v aktivi-

tach kazdodenniho Zivota.

Pro vySetteni Ize tedy vyuzit funkéni hodnoceni somatosensorickych funkci, mezi které
patii rozsah pohybti, svalova sila, svalovy tonus a postura, hruba motorika, jemna motorika,
Citi, poptipad¢ rovnovaha a chiize (v rdmci funkéni mobility). Sobéstacnost je vySetfovana
v ramci hodnoceni vykonu zaméstnani, které ma 3 oblasti a t€émi jsou pravé vSedni denni
¢innosti, hra a prace. Neopomenutelnym je hodnoceni prostiredi, mize probihat jako hodno-

ceni domaciho prostiedi a hodnoceni pracovniho prostiedi (Krivosikova, 2011).

2.3.1. VySetteni hrubé motoriky

Jednim z cild ergoterapie je dosaZeni, co nejvice fyziologickych pohybovych vzoret pii
konkrétni aktivité. Proto se vysetieni hrubé motoriky zamétuje na funk¢ni dovednosti v hrubé
motorice. Témito funkénimi dovednostmi mize byt naptiklad mobilita, lokomoce, pretaceni,
lezeni, sed, stoj, klek na ¢tyfech nebo chlize po schodech (Kolat, 2009). Vysetteni hrubé moto-
riky vychéazi z psychomotorického vyvoje v oblasti hrubé motoriky u zdravého ditéte (Case-

Smithova et al., 2013).

Weissova a Prinz (2013, s. 12) uvadi: ,, Prokdzalo se, Ze je vhodné provadet screening
rozvoje hrubé motoriky u deti s EB ve véku mezi jednim a pul a ctyimi roky. Se zvysSujicim se
vekem ditéte se duraz postupné presouva k taktilnimu, vestibuldarnimu a proprioceptivnimu vni-
mani. “ V hrubé motorice se u déti s EB vysetiuji konkrétné tyto polozky:

e sezeni,
e pohyb po zemi,

e presun ze zemé do vzprimené polohy,



e chuzi,

e chozeni do schodu a ze schodu,

e vyskok ze zemé obéma nohama,

e rovnovaha,

e lezeni po sténé nebo Zebriku,

e hazeni a chytani mice,

e jizda na odraZedle nebo ttikolce.
Hodnoceni hrubé motoriky u déti je nejlepsi provadét za vyuziti vhodné herni pomucky, se kte-
rou si dité mize hrat a cvicit zpisobem, ktery je v jeho véku normalni. Pro vySetieni predev§im
u pacientt s EB je vhodné mit dostatecné prostornou mistnost s nizkym nabytkem bez ostrych
hran, aby bylo zamezeno riziku padu nebo poranéni. Pro pohyb na zemi jsou vhodné gymnas-
tické podlozky, aby bylo zamezeno bolestivému tlaku na puchyte a nedoslo k nevhodnému tieni
ktze, které by vedlo k jejimu dalSimu poskozeni. B€hem vySetfeni je potfeba brat v potaz, ze
bolest zvlastné na prominujicich ¢astech téla mohou u vySetiovaného ditéte vést k vyhybani se

uréitym pohybtim ¢i tikolim (Weissova, Prinz, 2013).

Vyvoj hrubé motoriky se obecné hodnoti zhruba od prvniho roku ditéte. Mezi prvnim
rokem a rokem a pul by dit€¢ mélo byt schopno vyjit a sejit schody s doprovodem, dokézat jezdit
na odraZedle, odhodit cilen¢ hracku a vylézt po zebtiku pod dohledem. Mezi rokem a piil
a dvéma roky by mélo zvladnout vyskok sounoz, schazet samostatné¢ schody s pfidrzenim se
(zatim nestfida nohy), kopat a hazet mic, hrat si samo na htisti s vybavenim uréenym jeho véku
za minimalni asistence (Mulligan, 2014). Mezi druhym a tfetim rokem by mélo byt stabilni
v béhu, zvladat chiizi po Spickach, chiizi po schodech s ptisunem, kopat do mice, stoj na jedné
noze a také uz mize skakat na jedné noze (Brunetovd, Lezinova, 1951, Bogdanowiczova, Ki-
sielova 1999, Zebrovska, 1986 cit. dle Kolate, 2009). Dale také by mélo umét jezdit na ttikolce,
bechat, skakat a 1ézt, seskocit a dopadnout obéma nohama z mensi vysky a chytit mi¢. Specifické
¢innosti jako je napiiklad plavani nebo brusleni se uc¢i mezi tfetim a patym rokem, kdy se uz
dokéze zapojit do skupinovych aktivit jako je tanec nebo fotbal. Na hfisti se houpe na houpacce
a dokaze bezpecné vyuZzivat zafizeni hiiSté€. B&ha, skace, jezdi na kole s postrannimi kolecky,

zvladne kotrmelec a s mi¢em zachazi jiz s vyssi presnosti (Mulligan, 2014).



Pfi testovani casného motorického vyvoje se skoro u vSech testovanych déti s EBS, EBJ
1 EBD prokéazalo zpoZdéni rizného stupné. Typicky velka c¢ast déti s EB kojeneckého véku
vynecha v motorickém vyvoji prona¢ni pozici a nasledn¢ 1 plazeni a lezeni. V disledku vyne-
chani lezeni po ¢tyfech (na kolenou) je u déti s EB k opozdén, jak sed bez opory, tak postavo-
vani. V obou pfipadech je limitujici bolest kolen. U déti s EBJ a EBD se prokazaloi opozdéni
stabilniho stoje a chiize. Déle je mozné pozorovat snizenou kvalitu pohybu, nizkou posturalni
kontrolu a obecné chudost variant pohybu. Pii chiizi Ize pozorovat nefyziologické postaveni
dolni koncetiny (dale jen DK) v podobé¢ flekéniho vzorce kycle a kolene, a to v disledku tahu

jizvy. Timto mtze byt zpisobeno Spatné drzeni celého téla (Weissova, Prinz, 2013).
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Obrazek 2.2 Vyvoj lokomoce u zdravé populace déti (Largo, 2017)

2.3.2. VysSetreni taktilni, vestibularni a proprioceptivni percepce

Weissova a Prinz (2013, s. 28) uvadi 2 hypotézy vztahujici se k percepci u déti s EB.
~Hypotéza 1 predpoklada, Ze specificka omezeni onemocneéni ovliviiuji vnimani a motorické
funkce, napriklad kviili poskozeni receptoru v kuzi a kvili nedostatku zkusenosti zpiisobenych
omezenymi moznostmi zkoumani. Hypotéza 2 predpoklada, Ze smyslové zpracovani na cen-
tralni urovni u deti s EB je také ovlivnéno, coz zpusobuje obtize pri amplifikaci, inhibici, filtro-

vani, srovnavani a sdruzovani sensorickych informaci



Jak je jiz zminéno vyse (kap. 2.3.1) diiraz v hodnoceni pfechazi na taktilni, vestibularni
a proprioceptivni percepci zhruba od ctvrtého roku ditéte. K tomuto hodnoceni zvolili Weissova
a Prinz (2013) Klinické pozorovani sensorické integrace dle Ayresové, které je nestandardi-
zovanym nastrojem hodnoticim motorické schopnosti ditéte. Klinické pozorovani hodnoti ve
20 ukolech tyto oblasti: extenzi trupu v poloze na bfise, svalovy tonus, stupen disociace jednot-
livych ¢asti téla, vyzralost bilateralni koordinace, kvalita, plynulost a pfesnost pohybu, vesti-
bularni a adaptacni reakce, koordinace pohybu, posturalni stabilita a prvky jemné motoriky
a schopnost udrzeni postury a motorického planovani (Becker, Steding-Albrecht, 2006, Fischer
et al., 1991, cit. dle Weisové a Prinze, 2013). Pro toto sledovani je dtlezité, zda uz jsou u ditcte
rozvinuty zdkladni motorické funkce a jejich piedesly vyvoj, také zohlednéni aktudlniho stavu
ditéte ve smyslu kontroly puchyit a poranéni kiize. Toto hodnoceni u déti s EB mohou ovlivnit
puchyie a poskozeni kiize, kontraktury, mutilace a srlsty prsti, zanétlivy stav o¢i nebo obtize
v orofacidlni oblasti v podob¢ mikrostomie. U hry s mi¢em je tfeba neopomenout prevenci zra-
néni. Jelikoz taktilni percepci neni v tomto klinickém pozorovani vénovana pfili§ velka pozor-

nost, je tieba ji do vySetfit jako soucést vySetieni Citi (Weissova, Prinz, 2013).

VySetieni ¢iti je diilezitou soucasti hodnoceni senzomotorickych funkci. Toto vysetieni
je ovSsem naro¢né objektivizovat, protoze je zatizeno subjektivni chybou a vyzaduje aktivni
spolupraci pacienta (Vyskotova, Machackova, 2013). Citi Ize rozdglit na povrchové, hluboké
a integrujici. Povrchové €iti zahrnuje Citi taktilni, algické, termické a diskriminacni. Do hlu-
bokého ¢iti se fadi vnimani polohocitu, pohybocitu a vibraci. Do integrujiciho ¢iti patii stere-
ognosie. Poruchy ¢iti mohou mit za nasledek inhibice motorickych funkei, ignoraci postiZzené
¢asti téla, a prfedevSim obtiZze v koordinaci pfi provadéni Cinnosti. Dale také miiZze dochazet
k pretézovani zrakového systému, ktery pacienti s poruchou &iti vyuzivaji kompenzaéné (Svest-

kova, Svécena, 2013).

Primarni obtiZe ve vestibularni a proprioceptivni percepci se podle Weissové
a Prinze (2013) u déti s EB projevuji sniZzenou schopnosti korigovat télo proti gravitaci, obti-
zemi v regulaci svalového tonu pifi motorickych tkonech, Spatnou posturou (v sed€ i stoje),
problém odhadnout pfimétenou silu pii pohybech, omezenym vniméanim télesného schématu,
nestabilitou v balan¢nich ukonech, obtiZemi v nacasovani pii koordinaéné naro¢néjsich uko-
lech a problémy v koordinaci pohybu obecné¢. Celkové se u déti s EB objevuje tendence k po-

malému a opatrnému pohybu, tento poznatek ovSem nelze generalizovat na vSechny déti s EB,
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protoze zde hraji roli faktory jako je forma onemocnéni, jeji zdvaznost a samoziejme také osob-
nost ditéte a vliv jeho prostiedi. V taktilnim vnimani nebyl u téchto déti zaznamenan zadny
vyrazny deficit. Vyjimkou je n¢kolik pfipadii hyperstézie u déti s jizvenim nebo po opakova-

nych opera¢nich zakrocich separovani srostlych prsta.

2.3.3. VySetfeni jemné motoriky

,,Jemna obratna, obratnostni, Sikovnostni, dovednostni motorika je definovana jako
schopnost obratné a kontrolované manipulovat s malymi predméty v malém prostoru. “ Zahr-
nuje pohybové aktivity, které vyzaduji piesnost provedeni a do kterych se zapojuji drobné;jsi
svalové skupiny, a to predevsim rukou, st nebo nohou (Vyskotova, Machackova, 2013, s. 10).
Do jemné motoriky patii manipula¢ni aktivity, grafomotorika, logomotorika, oromotorika, mi-
mika i vizuomotorika (Berger et al., 2009). Uroveii jemné motoriky v daném obdobi je dileZi-
tym ukazatelem normy, patologie ¢i opozdéni ve vyvoji ditéte. Pfirozené pouzivani rukou je

mozné u déti pozorovat béhem hry (Vyskotova, Machackova, 2013).

Pti hodnoceni jemné motoriky, by ergoterapeut nemé¢l opomijet funkce horni koncetiny,
mezi néz patii: noSeni bfemen, manipulace s pfedméty, ochrana, vyvazovani (naptiklad pfi
chiizi) opora, neverbalni komunikace a také funkce uchopovaci (Svestkova, Svécena, 2013).

Vsechny tyto funkce jsou v ergoterapeutickém vySetteni zasadni, protoze ovlivituji oblast ADL.

Jak je jiz vySe zminéno, podle Ditrichové (2002, s. 238) miZe dochazet u pacienti s EB
k deformitam a sristim prstl, popt. k uplné ztrat€ prsti rukou. To mize mit za nasledek dys-
funkci nebo ztratu funkce ruky. Ruka zajiStuje tichopové schopnosti a jemnou motoriku.
Na nékterych pracovistich se praveé porucham funkce horni koncetiny (déale jen HK), zejména
ruky, vénuji ptfedevs§im ergoterapeuti (Klusotiova, 2011). Proto je u pacient s EB dilezité er-

goterapeutické vySetfeni jemné motoriky HK s diirazem na tichopy a grafomotoriku.

P11 vySetfeni jemné motoriky se hodnoti ob& horni koncetiny. Hodnoti se jednotlivé faze

uchopu, kterymi jsou:

e pribliZeni (apropinquace),
e uchopeni
o rozevreni (extenze),

o sevfeni (inkluze, flexe),
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e drzZeni (retence),
e uvolnéni (relaxace)

e aoddaleni (detence).

Je dulezité sledovat obtize v konkrétnich fazich tachopu, poptipad¢ registrovat kompen-
zacni pohyby. Ve fazi ptiblizeni se terapeut pii hodnoceni zaméfuje predevsim na stabilitu
trupu, pohybové vzorce jednotlivych segmentl a izolované pohyby na HK. Pfi posuzovani
samotného uchopu sleduje zejména postaveni jednotlivych prstl, palce a zapésti. Ve fazi uvol-
néni je pozorovano, zda si nepotiebuje pacient v né¢které poloze stabilizovat urcity segment HK,
popiipadé jakou zevni oporu k tomu potiebuje. Zasadni je poloha zapésti a piedlokti (Svest-

kovéa, Svécena, 2013).

Dale je hodnocen funkéni ichop, coz je schopnost uchopit predméty, které jedinec vy-
uziva v provadéni ADL a schopnost provést jednotlivé typy uchopi. Typy uchopt lze rozdélit
na dlanové, pluridigitalni a bidigitalni uchopy. Mezi dlafiové tchopy se fadi tichop kulovy
a valcovy. Mezi pluridigitalni uchopy, tedy tichopy provadéné vice prsty, patii tchop tuzkovy
a Spetkovy. Bidigitalnim tedy dvouprstym tichopem je uchop pinzetovy, nehtovy, kli¢ovy, min-

covy, klestovy a cigaretovy (Pfeiffer, 2001 cit. dle Krivosikové, 2011).

Nutné je u détskych pacientll zohlednit téZ vyvejové faze ichopu. Jako prvni po naro-
zeni ditéte se objevuje tzv. reflexni ichop na podkladé¢ uchopového reflexu, ktery se projevuje
na zéklad¢ taktilniho €1 tlakového podnétu. Reflexni tchop sili prvni dva mésice, nasledné
slabne a vyhasina do Sest¢ho mésice, tedy druhého trimenonu. Kolem osmého tydne veéku ditéte
se pii poloze na zddech zacina rozvijet koordinace oko-ruka a dité si zac¢ind uvédomovat své
ruce (Vyskotova, Machackova, 2013). Na zac¢atku druhého trimenonu, tedy po ukonceni ttetiho
mésice veku ditéte se objevuje moznost ichopu z lateralni strany a dochézi k ulnarni abdukci.
V tomto obdobi vznika takzvany generalizovany tchop, kdy pfi snaze uchopit predmét dité
otevie Usta a zavie prsty na nohou a snazi se uchopeny predmét podat k ustim. V poloviné
druhého trimenonu je dité€ schopno uchopit pfedmét z polohy na bifiSe. Od patého mésice je jiz
schopno provést uchop pies stfedni rovinu a piedavat si predmét z ruky do ruky. Na konci
Sestého mésice po vymizeni uchopového reflexu je ruka oteviena a palec neni uzavien v dlani
(Kolar, Macek, 2015). Kolem devatého mésice se pii tichopu jiz projevuje opozice palce

a vznika tak kleStovy a nasledné pinzetovy tchop. (Stozicky, Sykora, 2015). V osmnactém mé-
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sici se za¢ina projevovat preference ruky, také silny stisk vyuziti celé dlan¢ k uchoptim a schop-
nost pevného drzeni palce oproti ostatnim prsim (hackovy uchop a lateralni Spetka). Mezi dru-
hym a tietim rokem se zvysuje preciznost ichopu, umoziujici ¢innosti jako je sttthani niizkami,
rozepinani vétsich knofliki nebo navlékani koralka (Kolat, Macek, 2015). V predskolnim véku
(3-6 let) dochazi k dozrdvani motorické funkce ruky a pohyby ditéte jsou koordinovang;jsi.
,, Dité je schopno se samo krmit, zapinat a rozepinat knofliky, sviékat si casti odévu a oblékat si
je. Umi rozsnérovat boty. Zacina strithat niizkami, vybarvovat predlohu stétcem. Je schopno

hrat jednoduché hry“ (Vyskotova, Machackova, 2013, s. 33).

Jako nejlepsi pro vySetfeni vyvoje ichopu u détskych pacientd s EB uvadi Weissova
a Prinz (2013) herni situace. Pfi hodnoceni je zdsadni rozpoznat omezeni zptisobena deformi-
tami na HK a pfedevsim jejich dopad na oblast ADL. Od roku a ptil ditéte 1ze vySetfovat pomoci
stavéni z kostek, kolem druhého roku lze pozorovat koordinaci oko ruka pfi nabirani a piena-
Seni kulicek 1zici. Pfi aktivitdch zalozenych na navlékdni lze ovéfit schopnost bimanualni ko-
ordinace a také silu uchopu. Pfi pozorovani ditéte od Ctyt let je vhodné se zaméfit na vyuziti
predmétii pii manipulaci v komplexnich tkolech, pi.: odSroubovani mensi sklenice, umistovani
predmétii do nadoby pomoci pinzety apod. ,,V téchto aktivitach mohou mit déti s EB obtize,

protoze se u nich casto vyskytuje omezeni v abdukci palce”“ (Weissova, Prinz, 2013, s. 45).

Grafomotorika je tou ¢asti jemné motoriky a psychickych funkci, ktera je potieba pti
psani a kresleni. (Bednatova, Smardova, 2011). Z hlediska kineziologie je grafomotorika sou-
borem zamérné provadénych pohybd dominantni HK, béhem kterych se uzivéa psaci néstroj.
Kromé spravné polohy téla je pfi psani dilezity také spravny tuzkovy tchop (Vyskotova, Ma-
chéackova, 2013). Dalsim dilezitym pfedpokladem pro psani je vizuomotorika, kterd zajistuje

zrakovou kontrolu souhry pohybt (Dinehart, 2014).

Vyvoj grafomotoriky probihd, obdobné jako ostatni soucasti jemné motoriky, v eta-
pach. Dité uchopuje véci, véetné psaciho nacini a pohyby, které s nimi provadi, se nasledné
zptesnuji, ziskavaji smér, silu 1 cil. Postupné dochdzi k rozvoji kresby (Vyskotova, Machac-
kova, 2013). Prvni zkuSenost obvykle dité ziskava kolem prvniho aZ druhého roku, kdy drzi
v dlani kiidu a jeji Spicka je na ulnarni strané, casem dité¢ drzi kiidu obracené (Spicka kiidy
radidln€). Pohyb vychazi ptevazné z ramene a lokte (Weissova, Prinz, 2013). V tomto obdobi
napodobuje kresby tecek a carek. Ve tietim az ¢tvrtém pouzivd dominantni ruku, krom car,

spiral, vlnovek a tecek, jiz dokdze nakreslit kruh (Brunetovd, Lezinova, 1951,
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Bogdanowiczova, Kisielova 1999, Zebrovska, 1986 cit. dle Kolare, 2009). Ve ¢tvrtém roce se
rozviji klestovy uchop, dité je schopno drzet kiidu tfiprstym (palec, ukazovak a prostrednik)
statickym tichopem, ktery jiz umoziuje volné pohyby zapésti. Zlepsuje se koordinace oko-ruka.
Dit¢ je schopno nakreslit uzavieny kruh nebo kiiz. Ttiprsty (tuzkovy tchop) se stava dynamic-
kym kolem patého roku. To znamena, ze psaci pohyby vychazi z kloubi prsti. Dité zvlada
vybarvovat, méné¢ pretahuje. Dale je schopno spojit 2 body Carou a také prekreslit obdelnik. Pro
kresbu osob je typické kresleni hlavonozci, dit€ jiz kresli na celou plochu papiru, ovSem kresby
zatim postradaji realné proporce (Weissova, Prinz, 2013). Mezi patym a sedmym rokem jsou
kresby obsahov¢ zralej$i a bohatsi, maji ustdlené schéma, zlepsuje se jejich preciznost a este-
tika. Dit¢ dokaze napodobit spirdly a tvary pismen. (Brunetovd, Lezinovéa, 1951,
Bogdanowiczova, Kisielova 1999, Zebrovska, 1986 cit. dle Kolate, 2009). Grafomotorické do-

vednosti jsou rozvinuté jiz natolik, ze je dité schopno naucit se psat. (Weissova, Prinz, 2013).

Podle Weissové a Prinze (2013) jsou voditkem k vySetfeni grafomotorickych doved-
nostni omezeni a disledky deformit, které pacienti s EB mohou mit. Jako vhodny piiklad vy-
Setfeni uvadi standardizovanou némeckou baterii testd ,,Grafomotorische Testbatterie®. Tato
baterie ma 7 subtestli. VSechny jednotlivé testy obecné meri viemovou aktivitu, koordinaci vi-
zuomotoriky, Fizeni pohybu, dovednosti rukou a prstit a schopnost pouzivat psaci nastroj na
podlozce (Fridrich, 2011). Jako dal§i moznosti vysetieni uvadi Weissova a Prinz (2013) pozo-
rovani kresleni a psani u déti od Sesti let nebo ,,Mann-zeichen-Test“, jehoz vysledky poskytuji
informace nejen o grafomotorickych dovednostech, ale 1 prostorovém a vizudlnim vnimani

a vnimani télesného schématu.

Vysledky vysetieni funkce ruky jsou u déti s EB velmi riznorodé, a to z ditvodu odlis-
nosti formy onemocnéni a také aktudlniho stavu. Konkrétné se tyto vysledky odviji od toho,
zda je ruka zasaZena kontrakturami, mutilacemi nebo srtsty. Obtize v jemné motorice se také
objevuji Castéji, pokud se vyskytuji omezeni v hrubé motorice. ,,Déti s EBD maji omezenou
flexi a extenzi prstii a silné omezenou pohyblivost palce, zejména jeho abdukci a opozici. To
vede k obtizim v drzeni predmeétii, prizpusobeni sily p potrebné k otevieni Sroubovacich uzaverii

nebo v presnosti uchopu pri zvedani malych predmeétii“ (Weissova, Prinz, 2013, s. 46).
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2.3.4. Vysetieni sobésta¢nosti

V ergoterapii se sobésta¢nosti oznacuje mira samostatnosti, kterou Ize stanovit po-
moci hodnoticich nastrojl, jako je naptiklad Test Barthelové (Barthel Index, BI) nebo test
funkéni sobéstacnosti (Functional Independence Measure, FIM) ale i mnoho jinych. Pro vy-
mezeni sobéstacnosti vyuzivaji pfedevsim ergoterapeuti (ale 1 dalsi zdravotnické profese) kon-
cept ADL (Krivosikova, 2011). Tento koncept vychazi z piresvédceni, ze u pacientli se zavaz-
klad zvySeni svalové sily. Zasadni je naopak komplexné&jsi funkéni zdatnost ve smyslu sebeob-
sluhy a sobéstacnosti (Kalvach, 2011). Frohlich, (2014) uvadi, Ze pti uceni v détském veéku maji
ADL vyznamny vliv, a proto by mély déti s té¢zkym postizenim dostavat stejné moznosti v par-
ticipaci na ADL jako déti zdravé. ZlepSeni a umoznéni ADL déti je jednim z dilezitych cili
ergoterapie déti. Proto aby bylo mozné stanovovat plany a hodnotit uc¢innost cilenych inter-

venci, je nutné hodnoceni téchto ¢innosti (Gantschnig, et al., 2015).

Polozky ADL se déli na personalni (dale jen pADL) a instrumentalni (dale jen 1 ADL).
V pADL se hodnoti tyto polozky:

e osobni hygiena,

e Kkoupani,

e oblékani a svlékani,
e sebesyceni

e apouziti WC v¢etné kontinence.

Mezi poloZzky iADL se fadi:

e priprava jidla,

e domici prace,

e transport,

e léky,

e vedeni domacnosti,
e funk¢ni komunikace

e apéce o druhé.
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Pfi hodnoceni jednotlivych polozek ADL je dulezité neopomenout zjistit, jakou miru
pii hodnoceni aktivit zasadni zohlednit vSechny faktory, tj. osoba-zaméstnani-prostiedi. Z Ce-
hoz vyplyva, Ze neopomenutelnou soucasti vysetieni je také zhodnoceni prostiedi, ve kterém je
¢innost vykonavana (Jelinkova, 2009). U détskych pacientli s EB je tedy dilezité zaméfit se na
prostiedi domaci a Skolni. Ergoterapeut provadi hodnoceni domaciho prostiedi pomoci do-
maci navstévy, jejimz ucelem je zjistit zpisob provadéni ADL v pfirozeném prostiedi pacienta
nebo za u¢elem navrhnout bezbariérové prostiedi. (Svestkova, Svécena, 2013). Hodnoceni

Skolniho prostredi ergoterapeutem se uplatiiuje zatim spisSe v zahranici (Krivosikova, 2011).

Vyvoj ADL u déti v kontinenci a uzivani WC: Mezi prvnim a druhym rokem dité pozna
a dd najevo, Ze je znecisténé, toleruje prebalovani a ma pomérné pravidelnou stolici. Mezi dru-
hym a tietim rokem se u né&j rozviji kontrolované chozeni na no¢nik (zachod) s obasnymi ne-
hodami, pottebuje ovsem dopomoc v ocisténi, na noc jesté pottebuje pleny. Od ¢tvrtého az pa-
tého roku zvlada dité ovladat potfebu béhem dne i noci a zvlada samostatnou o€istu. Od patého
roku je naprosto nezavislé. Pti oblékdni dit€ mezi prvnim a druhym rokem pomahé prostrcit
ruce rukavy, samo si sundd ponozky nebo ¢epici a pomaha pti oblékani kalhot. Kolem druhého
az tretiho roku uz si dokéaze sundat kabat, jednoduché pyzamo nebo boty, dokaze zapnout a ro-
zepnou vétsi knoflik, potfebuje pomoc s oblékanim trika. Od ¢tvrtého az patého roku se dokaze
kompletné svléknout, kromée vétSich knoflikl, dokédze se obout a zout, ale nezavaze si tkanicky.
Mezi patym a Sestym rokem uZ je v oblékani samostatné, obc¢as potifebuje dopomoc s naro¢néj-
$im zapindnim. Asi do deseti let véku je potieba dohled, aby se dité obléklo adekvatné k pocasi.
Hygiena a koupani: do druhého roku véku ditéte jeho hygienu provadi rodi¢, mezi druhym
a tfetim rokem se dité¢ zacind zapojovat do koupani se a suseni, ruce v umyvadle si myje pod
dohledem, s ¢iSténim zubl potiebuje pomoci. Kolem ¢tvrtého az patého roku uz potiebuje mi-
nimalni pomoc s koupanim a suSeni, ¢iSt€ni zubl a Cesani vlasi stale probihd pod dohledem.
Od patého az Sestého roku jiz potiebuje pouze pomoc s nastavenim teploty vody a mytim vlasu.
Od deseti let uzZ je nezavislym. Krmeni a sebesyceni: od narozeni zhruba do Sesti mésici v€ku
je dit€ kojeno nebo krmeno z lahve. Mezi Sestym mésicem a prvnim rokem dité zvlada pfi kr-
meni sedét a pridrzovat si lahev, ke konci prvniho roku pouziva 1zicku ovSem neobratné
a snadno se zaSpini. Krom tekuté stravy za¢inad kolem sedmého mésice pfijimat rozmixovanou
stravu. Po prvnim roce zhruba do druhého pouziva 1Zi¢ku, udrzi hrnecek s pitim a dokaze pit
z malého hrnecku bez vicka. Zvlada jist nejriznéjsi typy potravy, které ovSem potiebuje mit

nakrajené na dostate¢né¢ malé kousky. Mezi druhym az patym rokem zacind zdatné uZzivat
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1zicku, vidlicku 1 hrnecek bez vicka. Mezi ¢tvrtym az patym rokem dokaze jist 1zici polévku
s obCasnym rozlitim. Dokéaze rozkrajet nozem mekei jidlo. Mezi patym a desatym rokem véku

se uci otvirat baleni jidla a krajet maso. Osvojuje si zasady stolovani (Case-Smithova, 2013).

Pacienti se vSemi typy EB se sklonem ke vzniku kontraktur a snizené pohyblivosti, by
méli byt doporuceni na ergoterapii pro hodnoceni funkéni nezavislosti v ADL (Chanova et al.,
2019). Obtize ve vSednich dennich ¢innostech je mozné odhalit jiz pii vySe zminénych vyset-
fenich HK. Pro vySetfeni konkrétnich ¢innosti u déti s EB doporucuji Weissova a Prinz (2013)
vyuziti mé€kkych materiali. Dale vyuziti multifunkénich pomticek naptiklad v podobé panelu
s riznymi typy zipt pro vySetieni manipulace s nimi a také vyzkouSeni riznych adaptaci
(napf. krouzek na zipu). Samoziejmé jsou také dotazany Cinnosti jako oblékani a svlékani
odévu a obuvi, manipulace s mincemi, bankovkami a penézenkou. Pfedvedeny a zhodnoceny
mohou byt i nékteré oblasti sebepéce jako je napiiklad aplikace krému, ¢esani vlasi nebo ¢isténi
zubl. Neopomenutelné je u pacienti s EB bandazovani. K ziskani komplexniho obrazu
o schopnostech a obtizich ditéte v ADL, 1ze pozéadat rodice nebo jiné pecujici osoby o vyplnéni
dotazniku, ktery mlize poskytnout cenné detaily. Weissova a Prinz (2013, s. 62-70) vytvofili
dotaznik ,,Parental Questionnaire on Coping Skills of Children with EB in Everday Life?"
Tento dotaznik je rozdé€len na oblasti: sebepéce, z4jmy, Skola a mobilita. Oblast sebepéce je
rozdélena do kategorii: oblékani a svlékani, obouvani a zouvéni, zapinadni odévl a obuvi, sebe-
syceni a piti, hygiena, spanek, ¢innosti v domécnosti a nakupovani. Oblast mobility je rozdélena

na transport a lokomoci.

2.4. Ergoterapeuticka intervence u détskych pacienti s EB

Mezi zésady ergoterapie u détského pacienta patii respektovani a podpora vSestranného
rozvoje psychomotorického vyvoje, tedy preference priorit daného vyvojového obdobi (napft.
senzorika, motorika, komunikace, hra, grafomotorika, socialni dovednosti nebo budouci pro-
fesni zatazeni), v€etn¢ adekvatni formy hry, jako soucasti terapie. Déale vyuzivani potencialu
zachovalych funkci, podpora rozvoje poruSenych funkci a prevence proti vzniku sekundarnich
poskozeni. Dullezita je také navaznost terapie na socidlni a pracovni rehabilitaci. Neopomenu-
telnou soucasti je spoluprace s ostatnimi ¢leny multidisciplindrniho tymu a participace rodiny

formou poradenstvi a edukace (Klusoiiova, 2011).

2 Cesky pieklad dotazniku viz pfiloha &. 1
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Prinz (2013) uvadi, Ze zkoumani klinického obrazu EB zalozeného na bio-psycho-soci-
alnim modelu ICF prokazuje, Ze se nejednd pouze o kozni onemocnéni, ale ze jeho disledky
maji vliv 1 na kazdodenni zivot osob s timto onemocnénim, coz ovliviiuje i jejich participaci
na ruznych oblastech zivota. ,, Krome bolesti, svédeni, casove narocné péce, stigmatizace kviili
vyraznému vzhledu a mnohem vice, je to predevsim funkce rukou, kterd je vazné narusena,
zejména v pripadé EBD, ktera vyrazné omezuje sobéstacnost a nezavislost. ““ Mezi oblasti ergo-
terapeutické intervence u détskych pacient s EB se fadi tedy motoricky vyvoj, taktilni, vesti-
bularni a proprioceptivni percepce, funkce ruky vcetné grafomotorickych dovednosti a sobés-

tacnost.

2.4.1. Motorika

Pti testovani ¢asného motorického vyvoje se skoro u vSech testovanych déti s EB pro-
kazalo zpozdéni rizného stupné. Jako pfi¢inu omezeni pohybu a svalovych dysbalanci 1ze
oznacit vypozorované Casté posturalni a lokomoc¢ni vzorce (Weissova, Prinz, 2013). VIiv maji
i obavy rodi¢u ze zranéni a novych puchyit. Rodi¢e pak byvaji ke svym détem velmi protek-
tivni. Lékati doporucovali Setrnost, aby se zabranilo pfed¢asnému zjizveni a soucasné tvorbe
kontraktur. Burger-Rafael (2009) a Diem (2009) v§ak poprvé poukazali na to, Ze tento ochranny
postoj musi byt znovu zvazen a zdlraznili vyznam véasné podpory motorického vyvoje déti

s EB.

V ¢asném motorickém vyvoji je ergoterapeutickd intervence dulezitd, protoZe speci-
fickd omezeni v motorice u déti s EB maji zasadni vliv na jejich schopnosti v kazdodennich
¢innostech. Terapie je zaméfena na faze motorického vyvoje a motorické Cinnosti, u kterych
bylo vySetfenim odhaleno, Ze je dit€ vynechalo ¢1 vynechava nebo ma v nich obtize (Weissova,
Prinz, 2013). Jako ergoterapeutickou intervenci pro podporu motorickych schopnosti oznacuje
Prinz (2013) cileny trénink motorickych dovednosti, ktery spociva naptiklad ve vytvoreni mo-
difikaci nekterych pohybt nebo trénink kompenzacnich pohybi, které snizuji naméahani jednot-
livych ¢asti téla. Tyto pohyby cili naptiklad na vynechani pozice na ¢tyfech, kdy dochazi k za-
tizeni kolen a lokti (popft. rukou). U posazovani lze vyuzit posazovani ptes bok, taktéz pfi po-

stavovani Ize zvolit strategii vstavani pies bok. Pro chlizi 1ze vyuzit napiiklad choditko.
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2.4.2. Sensoricka integrace

Jean Ayresova, zakladatelka piistupu sensorické integrace oznacila taktilni (hmato-
vou), vestibularni a proproceptivni percepci (nebo také vnimani) za nezbytnou pro vyvoj
ditéte a pro zakladni neuralni organizaci (Becker, Steding-Albrecht, 2015). Sensorické zpraco-
vani je nevédomy, automaticky proces a organizace informaci pfichdzejici z vestibularniho
aparatu, propriocepce, taktilnich receptort, zraku, sluchu, chuti i ¢ichu. V kazdém okamziku
vstupuje do mozku mnozstvi sensorickych informaci a je potteba, dokazat odlisit, které z nich
jsou dilezité a inhibovat je od nepodstatného. Na zékladé spravného zpracovani informaci se
vytvari takzvand adaptacni odpovéd’, ktera je adekvatni a ucelnd. Sensoricka integrace tvofi
dulezity zéklad pro uceni motorické, akademické 1 socidlni (Ayresova, 2005). Pristup senso-
rické integrace zahrnuje teorii sensorické integrace, také se jednd o diagnosticky a hodnotici

prostiedek a v neposledni fadé o terapeuticky ptistup (Miller et. al., 2007).

Z vysledkl vySetteni percepce u déti s EB vyplyva, Ze se objevuji piedevSim obtize
ve vestibularnim a proprioceptivnim vnimani, pravdépodobné v disledku specifickych ome-
zeni (viz hypotéza 1 kap. 2.3.2.) zpusobujicich nedostatek senzomotorickych zkuSenosti.
V taktilni vnimani se objevuji obtize jen u nékolika malo ptipadd, a to v mistech jizveni nebo

mistech zasazenych operaci separace srostlych prsti (Weissova, Prinz, 2013).

Vychodiskem pro terapii sensorické integrace je vzajemna zavislost sensorického
vstupu a motorického vystupu, proto se pouzivaji ¢innosti a vyuziva pohyb, ktery facilituje
nebo inhibuje vestibularni, proprioceptivni nebo taktilni vjemy. VyuZivaji se ¢innosti, zejména
hry, které ptiznivé plsobi na konkrétni poruchu sensorické integrace a dité bavi. Je optimalni
vytvofit prostfedi s mnozstvim stimull a pomtcek. U vestibularnich poruch se vyuziva houpani
nebo jiné aktivity stimulujici rovnovazné reakce. V 1€cbé je také diilezité rozvijet taktilné ki-

nestetické vnimani (Krivosikova, 2011).

Pti terapii proprioceptivni a vestibularni percepce u déti s EB je potieba se vyhnout
tlaku, tieni nebo pripadnému padu. Proto Weissova a Prinz (2013) doporucuji vyuziti ov¢i
ktze; polstrovani pro pojizdné desky; pro sjizdéni valeckové skluzavky polstrovani, na kterém
dité sedi; polstrovani na sezeni v houpaci siti; nizké balan¢ni prvky umisténé na podlaze; na-
hrazeni Zebfin pénovymi schody s povrchem z mékkého materialu; vyuZiti balan¢nich valci;

nizké trampoliny nebo skékaci matrace; tunel pro prolézani vytvoreny z pénovych pomucek
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a vyuziti mékkych a pénovy micl. Vyuziti lana pro tahani je u déti s EB vylouceno. Pro zlep-
Seni taktilniho ¢iti se v terapii vyuziva terapeutickd hmota, susené fazole nebo cocka nebo také
pena na holeni. Mtize byt vyuzit také pisek, ktery musi byt velmi jemny, aby nedochazelo k po-
Skozeni kiize. Nesmi byt ovSem pouZzivan v ptipadé otevienych ran na rukach z divodu rizika

infekce.

2.4.3. Terapie ruky

Prestoze vysledky vySetieni jemné motoriky jsou u déti s EB velmi riznorodé, doka-
zou se 1 déti EBD, u kterych jsou omezeni nejvyraznéjsi, zapojit do aktivit jemné motoriky
(skladani Lego kostek, stfihani jednoduchych tvari apod.). ,,Omezeni pohybu prstii je obvykle
kompenzovano tim, Ze jsou predmeéty drzeny mezi dvema deformovanyma rukama nebo lateral-
nim Spetkovym uchopem, coz je casto mozné‘ (Weissova, Prinz, 2013). Proto ma ergoterapie
uz u kojencti a déti s EB 1é¢ebné plisobit v usnadnéni rozvoje dovednosti jemné motoriky a pod-

pofit tim 1 socialni integraci a zlepsit kvalitu zivota (Chanova et al., 2019).

Terapie ruky je velmi individualni, protoze se odviji od konkrétnich omezeni dané¢ho
jedince. Podle Weissové a Prinze (2013) je také nutno poznamenat, Ze u tézsich forem EB jsou
terapeutické moznosti znacné omezeny. Hlavnim cilem je ditéti umoznit zkuSenost v maximal-
nim mozném rozsahu, a tim mu umoznit se stat a zlstat sobéstacnym a nezavislym ve vSech
aspektech zivota, jak jen je to mozné. Neopomenutelné jsou adaptace kompenzacnich pomucek
umoziujici participaci v ADL a diiraz je také kladen na nacvik kompenzacnich strategii. V pii-
pad¢ tézkych deformit ruky je cilem zachovat po nejdelsi moznou dobu funkci ruky pomoci
technik, které zabranuji vzniku flekénich kontraktur a srastu prstti, dlahovani, bandazovani

a noSeni kompresivnich rukavic.

Ortézy jsou uzivany statické i dynamické. Statické ortézy slouzi pfedevsim k prevenci
a jsou pouzivany v dobu, kdy pacient spi. Dynamické ortézy slouZici ke korekci by mély byt
uzivany béhem dne. Vhodnou alternativou k vyvazovani prsti jsou kompresivni rukavice, které
jsou mekké a lehké. Poskytuji tlak proximalnim smérem k mezi prstnim prostorim (Chanova
et al., 2019). Pokud pacient uzivéa vyse zminéné bandazovani i béhem dne Chanova et al. (2019)
doporucuji zvazeni zafazeni Casovych usekt, pacient bude mit HKK bez obvazl a podpofil tim

tak vstup somatosenzorickych podnétii a také volnost pohybu.
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Duslednym provadénim téchto opatieni (nejen v ramci terapie, ale i doma v rdmci kaz-
dodenniho rezimu) mutize byt vyvoj deformit ruky uspésné oddalen, ale nelze mu zcela zabranit.
Jednim ze zplsobii, jak zlepsSit uchopovaci schopnost, je chirurgicky zakrok, pii kterém lze
prsty separovat a zvysit schopnost uchopeni v kazdodennim Zzivoté, je chirurgickou 1écbou
srastil a kontraktur. V rdmci pooperacni rehabilitacni 1écby je dillezitou soucasti terapie ruky

doporuc¢eni vhodnych pomtcek, vyroba dlahy a specidlni cvi¢ebni program (Prinz, 2013).

V pooperacni 1é¢bé je dilezita role ergoterapie pro udrzovani rozsahu pohybu ve vsech
kloubech, desenzitivizaci hypersenzitivnich oblasti, umoznéni plynulych pohybt, prevenci
vzniku kontraktur, terapii jizev a otokil, nadcvik tichopti a maximalni mozné zapojeni do vSech
oblasti zivota s dirazem za ADL (Weissova, Prinz, 2013). Jako funkéni cvi€eni po separaci

prstl, doporucuji Weissova a Prinz (2013):

e protahovani,

e lécebné techniky FBL (Funkéni kinetika Klein-Vogelbach),
e cviky na koordinaci pohybu a obratnost,

e kognitivné-terapeutické cviceni dle Perfetti,

e Feldenkraisovu metodu

e nebo Spiraldynamik.

Funkéni omezeni ruky maji logicky vliv 1 na grafomotorické dovednosti, ovSem nebyl
odhalen Zadny vliv na lateralitu na rozdil od zdravych déti ani vyrazny vliv na vyvoj kresby.
V kazdodennim zivoté ditéte hraji grafomotorické dovednosti (jako je malovani, kresleni
a  psani) vyznamnou roli. Psani je dilezitym aspektem pro uspésné zvladani studia ve skole,
ale také pro bézné denni ¢innosti, a proto je dilezitym faktorem pro ergoterapeutickou inter-
venci. Jelikoz grafomotorické obtize jsou u déti s EB predev§im diisledkem omezené funkce
ruky je terapie zamétfend na pohyb zapésti a prstli, dale na kompenzacni strategie a pomucky

(Weissova, Prinz, 2013).

2.4.4. Sobéstacnost

Schopnost vykonavat ¢innosti kazdodenniho Zivota (ADL) je dilezitym faktorem, ktery

ma vyrazny vliv na vyvoj ditéte. Proto je jednim z dulezitych cild umoznit a zlepsit vykon
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v ADL déti (Shepherd, 2010). Metod a piistupi nacviku ADL je mnoho. Ergoterapeuticka in-
tervence miize probihat jako snaha o odstranéni nebo zmirnéni poruchy, kterd pacienta
v dané oblasti ADL omezuje, dale jako nacvik kompenzacnich technik, adaptace dané ¢in-
nosti, vybér a nacvik uzivani kompenzaé¢nich pomicek nebo vyuziti asistence. V pediatrii
se vyuziva i kombinace téchto pfistupt a také se vyuziva pristup vyvejovy (Case-Smithova et

al., 2015).

U déti s EB se v terapii ADL se vyuziva pouziti kompenzacnich pomticek a adaptaci.
U vétsi miry postizeni konkrétné pfedevsim u postizeni funkce ruky je nutné vyuziti asistence.
V tomto ptipadé by mohla ergoterapie ve smyslu case managmentu vyznamné piispét napiiklad
jako rozhrani k osobni asistenci ve Skole nebo pro mobilni pé¢i doma (Prinz, 2013). Chanova
et al. (2019) uvadi, Ze podle Badger et al. (2013) a Hall (2004) jsou ergoterapeuti vyskoleni,
nejen, aby posoudili pacientovy schopnosti provadét ADL, ale také pravé v poskytovani pora-
denstvi tykajici se vhodnych modifikaci, adaptaci a doporuceni pomuiicek na podporu sobé&stac-

nosti pADL a také nezavislosti ve volnocasovych aktivitdch a cestovani ramci iADL.

Z pADL nesmi byt opomenuta oblast sebesyceni, kde Chanova et al. (2019) uvadi roli
ergoterapeuta v problematice krmeni ve spolupraci s dal§imi ¢leny multidisciplinarniho tymu.
Konkrétné u novorozenci mohou zhodnotit krmeni a nésledné ptedat doporuceni. U déti by

nasledna terapie méla zahrnovat oromotoricka cviceni.

2.4.5. Poradenstvi

Kojenci a déti s EB by m¢li byt povzbuzovani k tomu, aby zkoumali své prostiedi, po-
dileli se na sebepéci a zapojovali se hrubych motorickych ¢innosti ovSem se snahou minimali-
zovat tvorbu puchyiti (Chanova et al., 2019). Weissova a Prinz (2013) uvadi, ze je vhodné
rodic¢tim doporucit, aby pomahali détem v jejich motorickém vyvoji a snazili se o rovnovahu
mezi opatrnosti (v ramci prevence zranéni) a podporou piirozené¢ho pohybu. V ptipadé senso-
rické dysfunkce miiZze ergoterapeut doporucit nékteré aktivity a pomucky, které vyuziva v te-
rapii a rodi¢e je mohou aplikovat v doméci prostiedi, a tim je zafadit do kazdodenniho Zivota
svého ditéte. U kojenci mohou doporucit modifikace krmeni véetné optimalni polohy pro
usnadnéni krmeni a poskytnout poradenstvi v oblasti multisenzoridlnich a psychosocialnich

slozek sebesyceni (Chanova et al., 2019).
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Ergoterapeut samoziejmé plni svou poradenskou funkci i v doporuceni vhodnych kom-
penzacnich pomiicek a uprav prostredi (Kolat, Macek, 2015). Soucasti ergoterapie je zhod-
noceni funk¢niho stavu pacienta a nasledné doporuceni vhodné kompenzacni pomuicky a po-
radenstvi, jak miZe pacient pomiicku ziskat a poté pouzivat (Svestkova, Svécena, 2013). Mezi
kompenzaéni pomticky doporucované détskym pacientim s EB? (a jejich rodinam) patii po-
mucky pro sebepé€i a to konkrétné pro oblékani a svlékani, sebesyceni a piti, hygienu a domaci
prace. Dale také pomucky pro mobilitu v podobé¢ specialnich kol, specidln€ upravenych vozika
1 elektrickych vozikii. Dale pomiicky pro zapojeni se do zajmovych ¢innosti a sportu, popii-
padé adaptace pomucek. A v neposledni fadé pomicky, popiipad¢ adaptace pro §kolu ¢i za-

méstnani (Weissova a Prinz 2013).

Uprava domaciho (popi. $kolniho) prostiedi pro dité s EB mize spodivat v upravé
nabytku, pro snizeni rizika poranéni (malo pohyblivy nabytek, zadné ostré hrany), ve vybéru
vhodnych podlahovych krytin, nejlépe neklouzavych, je doporucovano vyhnout se koberec-
kiim (ptipadn€ by mély byt jiStény alespon protiskluzovymi podlozkami). Déle je také vhodna
uprava vybaveni détského h¥isté v podob€ vyuziti polstrovani sedadel a drzadel nebo vyuziti

ov¢i kiize pro klouzani (Prinz, 2013).

3 Konkrétni pomiicky uvadim v ,,Manudlu ergoterapeutické intervence u détskych pacienti s EB*
viz piiloha €. 3

23



3. PRAKTICKA CAST
3.1. Cil prace

Hlavnim cilem celé prace je poukazat na moznosti ergoterapeutické intervence u dét-
skych pacientii s nemoci motylich kiidel. Tento cil byl zvolen vzhledem k tomu, Ze v CR aktu-
aln€ neni ergoterapie détskym pacientiim indikovana, jak jsem se dozvédéla po kontaktovani

pracovniki charitativni organizace Debra CR a odbornikii EB centra.

Prakticka ¢ast mé ukazat moznosti ergoterapeutické diagnostiky a néasledné intervence

u déti s EB, a to pomoci téchto vystupi:

e vypracovani kazuistiky détského pacienta,

e preklad dotazniku ,,Parental Questionnaire on Coping Skills of Children with EB
in Everyday Life" (pfiloha €. 1)

e a vytvoreni manualu ergoterapeutické intervence u détskych pacient s EB (pfi-

loha €. 3).

Soucasti praktické casti je také souhrn poznatku z jednodenni staZe v organizaci Debra

CR a EB centra v Bré.

3.2. Metodologie prace
Z dvodu, Ze EB je vzacné onemocnéni, byla zpracovana jedna kazuistika détského pa-
cienta. Cilem této kazuistiky bylo ukdzat moznosti ergoterapeutického vySetieni a nasledné in-
tervence. Mezi kritéria pro vybér détského pacienta pattil vek (0-18 let) a forma onemocnéni

(dystrofickd forma ma nejvétsi dopad na oblast sobéstacnosti).

Vzhledem k tomu, Ze aktualn& se v CR zadné ergoterapeutické pracovisté nevénuje pa-
cientim s EB, zpracovéni kazuistiky probihalo v domacim prostiedi pacienta. Pii prvnim se-
tkani byli zdkonni zastupci informovani o obsahu bakalafské prace a pozadavcich kazuistiky,
nasledné souhlasili a podepsali informovany souhlas. V ramci kazuistiky byla odebrana kom-
pletni anamnéza pomoci rozhovoru s matkou, chlapec byl pfitomen a mohl dopliiovat odpovédi
matky. Ergoterapeutické vySetfeni nasledné obsahuje kineziologicky rozbor, vysetreni sobés-
tacnosti a vySetreni kognitivnich a psychosocialnich funkci, které¢ byly vyhodnoceny pouze

z bézné komunikace a klinického pozorovani vzhledem k charakteru diagnézy. Kineziologicky
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rozbor obsahuje zhodnoceni postavy, vysetieni rozsahu pohybt, funkéni vysetieni hornich kon-
cetin, vySetieni orofacidlni oblasti a sensorickych funkci. Zhodnoceni postavy bylo vySetfeno
pomoci aspekce a palpace. Byly vySetfeny aktivni i pasivni rozsahy pohybu koncetin, které
byly méfeny pomoci goniometru. Ve funkénim vySetfeni HKK byla vySetfena lateralita,
funk¢éni rozsahy pohybtt HKK, taxe, diadochokineze, svalova sila (byla vySetfena orientacné),
¢iti a jemna motorika se zaméfenim na tichopy a grafomotoriku, véetné koordinace oko-ruka.
V orofaciélni oblasti byly zhodnoceny organové zmény a izolované oralni pohyby. K vysetteni
sobéstacnosti byl pouzit prelozeny dotaznik (do ¢eského jazyka) ,,Parental Questionnaire on
Coping Skills of Children with EB in Everyday Life®, ktery byl vyplnén matkou. Na zakladé
udaji z dotazniku probéhlo vySetfeni sobéstacnosti pomoci rozhovoru (dopliujici otdzky)
a analyzy jednotlivych aktivit. Kognitivni a psychosocialni funkce byly vyhodnoceny pouze

z bézné komunikace a klinického pozorovani vzhledem k charakteru diagnozy.

Povoleni k pracovnimu piekladu dotazniku ,,Parental Questionnaire on Coping Skills
of Children with EB in Everyday Life* do ¢eského jazyka jsem ziskala od autort i od vydava-
telstvi, kde je dotaznik publikovén.

K tvorbé manualu byly vyuzity ptfedevsim informace zpracované v teoretické casti. Ma-
nual byl sestaven tak, aby poskytl nejen ergoterapeutiim a dalSim odborniktim ale i laické spo-
le¢nosti souhrnny piehled o moZnostech ergoterapeutického plisobeni u déti s EB. Obsahuje
obecna 1 konkrétni doporuceni v oblasti motoriky, sensorické integrace, funkce ruky, sobéstac-
nosti (v¢etné doporuceni kompenzacnich pomiicek) a upravy prostiedi. V zavéru manualu jsou
uvedeny stéZejni zdroje. Vybér terapeutickych a kompenza¢nich pomicek byl ptizpiisoben

moznostem ¢eského trhu.

3.3. Debra Ceska republika a EB centrum
Pro ziskéani ucelené¢ho pohledu na moznosti péce pro déti s onemocnénim EB jsem ab-
solvovala jednodenni staz v EB centru a v organizaci Debra CR. Staz mi byla zprostfedkovana
mym konzultantem MUDr. Radkem Braunerem, primafem rehabilitacniho oddéleni pediatrické

kliniky Fakultni nemocnice Brno, ktery mé stazi také provazel a zodpovidal vS§echny mé dotazy.

25



Podpote lidi s onemocnénim EB se vénuji organizace DEBRA po celém svéts. V CR je
to charitativni organizace Debra CR, ktera byla zaloZena v roce 2004 a je ¢lenem mezinarod-
niho uskupeni DEBRA INTERNATIONAL. Jejich aktivity cili na pomoc nemocnym v tizivych
situacich, které z onemocnéni vyplyvaji. Debra CR se svymi &innostmi snaz docilit hajeni z-
jmu nejen lidi s onemocnénim, ale i jejich blizkych, predev§im rodiny, které se toto onemocnéni
také dotyka. Cilem je taktéz zabezpeceni jejich informovanosti a dale spoluprace s vladnimi,
krajskymi a dal$imi institucemi. Veskeré sluzby a socialni poradenstvi poskytované organizaci

Debra CR jsou zdarma (Debra CR, 2019).

Poznatky ze stiZe v Debra CR a EB centru:

e EB Centrum CR vzniklo v roce 2001 pfi détském koznim oddéleni k Fakultni ne-
mocnici Brno v Cernych Polich.
e Jeho zakladatelkou je primarka kozniho oddéleni MUDr. Hana Buckova, PhD.,
ktera se jiz vice nez 20 let zabyva problematikou Epidermolysis bullosa congenita.
e Komplexni klinickou péci pacientim s EB poskytuje multidisciplinarni tym od-
borniki, mezi které patii:
o dermatolog,
o dermatologické sestry,
o gastroenterolog,
o nutri¢ni specialista,
o hematolog,
o rehabilitacni 1ékar,
o fyzioterapeut,
o plasticky chirurg,
o ocni Iékar,
o zubni lékar,
o anesteziolog a algeziolog,
o klinicky genetik,
o gynekolog,
o psycholog,
o histopatolog,
o molekularni genetik

o a socialni pracovnik.
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e Centrum soustiedi pacienty z celé CR (proto specialisté vitaji komunikaci s lékafi
z mista bydlisté pacienta).
e EB Centrum CR poskytuje pééi i cizinctim.

e PécCe je urCena nejen nemocnym s EB, ale 1 jejich rodinam.

Fyzioterapie v EB centru se vénuje preventivné predchazeni nasledkim nemoci, moto-
rické retardaci, flekénim kontrakturdm, sriistu prstim na hornich a dolnich koncetinach, vzniku
vadného drzeni téla, nespravného pohybového stereotypu, snizeni vitalni kapacity plic a s tim
spojen¢ho rizika vzniku respirac¢nich infekci apod. Lécebné se pak vénuje napraveé a zmirnéni
trvalych nasledkt nemoci, kterymi jsou naptiklad vznik kontraktur po operacich. Déle jsou zde

uvedeny jednotlivé rehabilitacni postupy a fyzioterapeutické metody.

Ergoterapie zde neprobihd ptedevsim z diivodu, Ze chybi povédomi o této moznosti, coz
muze pramenit i z toho, Ze na Pediatrické klinice FN Brno neni zaméstnan ergoterapeut. Dale
také kvuli chybéjicimu povédomi o moznostech ergoterapeutické intervence u EB neni ergote-

rapie pravdépodobné vyhledavéana ani samotnymi pacienty.

3.4. Kazuistika

Vysetiovana osoba: chlapec, narozen 2004 (15 let)

Diagnoza: Q812 (Epidermolysis bullosa dystrofica)

3.4.1. Anamnéza

Nynéjsi onemocnéni: chlapec je po chirurgickém zakroku v r. 2018 odseparovani prsta (IV.

a V. prst obou rukou); trpi malnutrici, sideropenickou anémii a keratokonjunktivitidou.

Osobni anamnéza: byl pienaSen (7 dni), porod byl vyvolany, po narozeni nedychal (byl kii-
Sen), ihned po narozeni mu byla diagnostikovana Epidermolysis bullosa dystrofica. Chlapec
byl narozen na Ukrajiné, kde 1ékati kromé diagnozy EBD sdélili téZ progndzu pieziti 2-3 tydny,
v prvnim roce Zivota se dostal do péce 1ékaiti na Slovensku a nasledné do specializovaného
Klinického EB Centra v CR. Trpél dysfagii, vyrazné zlepseni po operaci dilatace jicnu
v r.2017; v r. 2017 postoupil také sanaci chrupu. Kvili opakovanému pfiristani prstit do dlané
v ulnoradialnim sméru podstoupil chirurgické odseparovani prsti v roce 2012, 2014 a napo-

sledy v roce 2018.
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Rodinna anamnéza: matka, otec i starSi bratr jsou zdravi, v §irsi rodiné se téz nevyskytuje

zadné onemocnéni.

Socialni anamnéza: fungujici rodina, chlapci se vénuji (pfedevsim matka), otec a starsSi bratr

odjizdi za praci na vétSinu dni v mésici; ma ZTP/P a matka pobira prispévek na péci 2. stupné.

Bytova anamnéza: Zije v byt¢ 2+1 v panelovém domé spolu s matkou, otcem a starSim bra-
trem. Vstup do domu je bezbariérovy, byt se nachazi ve tietim patte, do které¢ho jezdi s vytahem
(schody chlapec zvladne vyjit, ale velmi ho to unavi, nasledné si musi odpocinout), v byté nej-

sou prahy ani koberecky, v koupelné je vana, do které se chlapec bez obtizi dostane.

Skolni anamnéza: chodi do 7. tfidy b&zné ZS, uéi se dobie, ma samé jednicky, $kola ho bavi.
Ma individualni studijni plan, je osvobozen z télesné a pracovni vychovy a ma asistentku, ktera
mu nosi tasku a pfipravuje véci, které jsou pro n€j moc tézké

Farmakologickd anamnéza: neuziva pravideln¢ zddné 1éky, narazove bere vitaminové do-
pliky (dle doporuceni 1ékare), nyni (v rdmci nékolika dni) mu byla nasazena antihistaminika,
chlapec se po nich mén¢ skrabe.

Alergie: bez diagnostikovanych alergii.

Kompenzaéni pomiicky: ma rukavicky a dlahy na ob& HKK (dlahy mé na spani).
Rehabilitace (dosavadni fyzioterapie, ergoterapie): od roku 2008 v ramci EB centra (néra-
zov¢) a nasledné fyzioterapie v misté bydlisté. Fyzioterapie je aktudlné zamétena na HK (pre-

vence, popt. pooperacni rehabilitace), ergoterapie nebyla indikovana.

Zajmy: malovani, keramika, poslech hudby, pocitacové hry, sbira krabicky se slizem.
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3.4.2. Ergoterapeutické vysetreni

Status praesens

— pacient je orientovan osobou, mistem a Casem

KINEZIOLOGICKY ROZBOR
Aspekce

— zepredu
e oblicej symetricky
¢ hlava nachylena lehce k pravé strané
e clevace ramen bilateralng, levé rameno prominuje
e inspiracni postaveni hrudniku s prominujici pravou stranou
e asymetrie thorakobrachidlnich trojuhelnikl — trojuhelnik na pravé strané je vétsi
avys
e bilateralné drzeni HKK v mirné abdukci a mirné flexi v loktech
e hypertonické bfisni svalstvo, suspektné diastaza
e panev zeSikmena (vlevo vys)
e PDK vnitin¢ rotovana v kycelnim kloubu
e pocinajici srusty mezi prsty na nohou (zhruba %) bilateralné
— zboku
e mirny pfedsun hlavy
e protrakce ramen bilateralné
e scapula alata bilateralné
e oplostéla hrudni kyféza a bederni lordoza
— zezadu
e bilateralné scapula alata, prominujici dolni uhly lopatek, leva lopatka postavena
vyse
e seSikmeni panve (leva strana vys)
e asymetrické glutedlni ryhy
e valgdzni postaveni kotniktl, plochonozi
— teplota klize normalni, rozsahlé puchyfe ¢ervené puchyie a strupy v oblasti klicnich

kosti bilateraln¢, na HKK od ramen az k zapé&sti (nejvetsi rozsev v oblasti kloubil) akra
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aktudlné dobte zhojend, na zadech v oblasti nad lopatkami a pod lopatkami, t&z po celé

délce DKK (nejvétsi rozsev v oblasti kloubit), na rukou a nohou chybi nehty

Palpace

leva clavicula vySe nez prava; leva crista iliaca vyse nez prava

Rozsahy pohybi koncetin

ramenni kloub
e aktivné flexe PHK do 160°, pasivné do plného rozsahu, aktivni flexe LHK do 140°,
pasivn¢ do 170° (do plného rozsahu nebylo mozné jit pro bolest)
e abdukce, horizontalni addukce, horizontalni abdukce, vnitini a vnéj$i rotace do pl-
né¢ho rozsahu pohybu pasivné i aktivné na obou HKK
loketni kloub
o flexe a extenze v plném rozsahu pasivné i aktivné na obou HKK
e supinace a pronace aktivné do 30°, pasivné do 60° na obou HKK
klouby zapésti
¢ naobou HKK dorzalni i palmarni flexe aktivné do 70°, pasivné do 75°, kdy chlapec
udava jiz bolest
e ulnarni a radidlni dukce na obou HKK do plného rozsahu pohybu pasivné i aktivné
klouby prsti a palce
e flexe druhého az pateho prstu na obou HKK v MP skloubeni v plném rozsahu pa-
sivné 1 aktivng, v IP1 skloubeni aktivné do 90 °, pasivné do 100°, v IP2 skloubeni
rozsah do 30° aktivné i pasivné
e abdukce a addukce druhého az patého prstu omezena
e opozice palce s natazenim v I[P a MP kloub k hlavi¢ce 4. metakarpu, opozici palce
s flexi v IP a MP kloubu neprovede
o flexe place v MP skloubeni aktivné i pasivné 20° bilateralné
e flexe place v IP skloubeni aktivné 1 pasivné 35° bilateralné
kycelni kloub
e flexe pfi pokréeném koleni aktivné LDK 120° PDK 110°, pasivné obé DKK do
plného rozsahu
e aktivni flexe pfi natazeném koleni LDK 90° PDK 80°, pasivn¢ obé¢ DKK do plného

rozsahu
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e extenze LDK do pIného rozsahu aktivné i pasivn¢, PDK 10 °© aktivné i pasivné
e abdukce, addukce, vnitini rotace obou DKK do pIlného rozsahu aktivné i pasivné
e zevni rotace PDK aktivné 1 pasivné 35°, LDK do plného rozsahu
- kolenni kloub
e flexe a extenze v plném rozsahu pasivné i aktivné€ na obou DKK
- hlezenni kloub
e dorzalni flexe aktivné do 10°, pasivné do 15° na obou DKK
e plantarni flexe v plném rozsahu

e inverzi i everzi aktivné i pasivné€ provede do 15° na obou DKK

Funk¢ni vySetieni hornich konéetin

- lateralita: dominantni pravd HK
- funkdéni rozsahy pohybi HKK: fyziologicky provede: ruka na temeno, ruka na pusu,
ruka na protilehlé rameno, ruku na stejnostranné rameno, ruku za zada, ruku na koleno,
se souhybem — elevace ramene provede: ruka za hlavu
- symetrie, deformity, drZeni viz aspekce
- taxe: bez patologického nalezu
- diadochokineze: bez patologického néalezu
- reflexy: nebylo moZné vysettit vzhledem k lokalizaci a rozsahu puchyit
- svalova sila (vySetfeno orientacné):
e proximalni svalové skupiny: dokézal prekonat v plném rozsahu pohybu se znaénym
vnéj$im odporem
e distalni svalové skupiny: dokazal piekonat v plném rozsahu pohybu se stiedné vel-
kym vnéjSim odporem
e test sily stisku: LHK slabsi nez PHK
- povrchové ¢iti: taktilni, algické a termické Citi bez patologického nalezu na obou HKK,
diskriminac¢ni €iti (dvoubodova diskriminaci) odlisi na akru (palmérné 1 dorsaln€) do
1,5cm, na ptredlokti a pazi do 2 cm
- hluboké ¢€iti: vnimani polohocitu a pohybocitu bez patologického nalezu
- integrujici Citi: stereognozie bez patologického néalezu
- jemna motorika:
e dlanové uchopy: valcovy ani kulovy uchop neprovede kvili nedostatecnému ro-

zevieni ruky bilateralné
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e antigravitacni ichopy: miska — provede, hacek - provede pouze ¢astecné pro ne-
dostatecnou flexi prsti

e bidigitalni uchopy: provede obéma HKK pinzetovy, cigaretoy a mincovy, kles-
tovy tchop provede na levé HK, na pravé HK provede nepiesné

e pluridigitalni uchopy: Spetkovy provede obéma HKK, tuzkovy neprovede obéma
HKK tchop je proveden 4 prsty kviili nedostateéné opote tietiho prstu

¢ dynamické tichopy: ntizkovy tichop neprovede, uchop rozprasovace neprovede —
kompenzacné uziva stisk dlanémi obou HKK soucasné

o faze uchopu: faze pfibliZzeni je pomalejsi konkrétné v reachingu (natazeni lokte),
obtize v uchopeni dé€laji drobné predméty (nejisté sevieni) nebo naopak vétsi vyza-
dujci dlaiiové uchopy (nedostate¢né rozevieni ruky), faze drzeni (pokud se nejedné
o tézky predmét), uvolnéni a oddaleni nedé€laji obtize, ale téz je provadi v pomalej-
Sim tempu

e grafomotorika: drZeni tuzky pomoci 4 prstii (nedostatecna stabilita a sila ichopu),
plynulost psani dobra (ovSem je zde problém s kontinuitou pisma a sunutim HK po
stole, coz vede k pomalému tempu), pii nutnosti psat rychle se zvySuje Gnava a
pismo je necitelné, sed pii psani s nedostate¢nou oporou o plosky nohou, kyfotické
drzeni (nevyuziva opéradla zidle), elevace ramen, opora o predlokti stabilni

¢ koordinace oko-ruka: bez patologického nalezu

Orofacialni oblast

normalni postaveni jazyka stfedem, normalni postaveni a pohyblivost ¢elisti, chrup tr-
valy, rty volné sevieny v normalnim svalovym tonem, mimika a tonus svalll obliceje
normalni, Zvykani se zavienymi usty s normalnim tonem

aktualné neuvadi obtiZe se salivaci a polykanim, pfi jezeni neuziva zddné kompenzaéni
mechanismy
jazyk: protruzi neprovede, lateralni pohyby caste¢né, dolniho 1 horniho se uprostied
dotkne, ovSem neolizne rty

o matka uvedla, Ze ma chlapec priristajici bazi jazyka

Celist: lateralni pohyb a otevfit/zavtit usta zvladne

zuby: cvakne zuby, zakousne se do rtu
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rty: protruze (Spuleni rti) zvladdne ¢asteCné, roztazeni rth (ukdzani zubl) zvladne,

usmeév (bez ukazani zubti) zvladne

dalsi motorické funkce: zahvizda, zakasle

Sensorické funkce

zrak: bez patologického nalezu

sluch: bez patologického nélezu

hmat: zhor$ené diskriminacéni ¢iti

¢ich: bez patologického nélezu

chut’: bez patologického nalezu

SOBESTACNOST

Dotaznik: , Parental Questionnaire on Coping Skills of Children with EB in Everyday Life"
(ptiloha ¢. 2.)

sobéstacnost - sebepéce:

ve vSech polozkach ,,oblékani a svlékani“ matka uvadi, ze chlapec potiebuje po-
moc, dopomoc spociva v co nejvetsim roztazeni obleCeni a jeho Setrné obléknuti
nebo svléknuti, jako nejlépe tolerovany materidl uvadi bavinu

v polozZce ,,obouvani a zouvani bot* téZ uvadi nutnou dopomoc, specialni obuv,
vlozky nebo vymeékceni bot nevyuziva

v polozkach ,,zapinani* uvadi, ze zvladne dobfte zip a suchy zip, dopomoc je po-
tieba u zapinani knoflikd a zavazovani tkanicek u bot, proto preferuje obleceni bez
knoflikd a boty bez tkani¢ek, Zadné pomiicky nebo upravy na zipech nevyuziva

v polozkach ,,jedeni a piti* uvadi nutnou dopomoc pii krajeni tuz§iho masa, jezeni
1Zici a vidli¢kou zvlada dobfte, vyuziva cajovou 1Zicku, piti ze sklenice nebo hrnku
udava, ze zvlada Spatné, a to z diivodu neschopnosti uchopit hrnek nebo sklenici
jednou rukou

v polozkach ,,hygieny* potiebuje dopomoc pii sprchovani, koupani, ¢iSteni zubti
a aplikaci krému, pro koupani neuziva sedacku ani protiskluzovou podlozku, pro
Cisténi zubil potiebuje oteviit pastu, uziva klasicky manudlni kartacek, cesani vlast

a pouziti WC zvlada dobie
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pro ,spanek“ ma pénovou matraci, pénovy polstar a bavinéné povleceni, nejcastéji
spi na zadech a na boku

z ,domacich aktivit“ potfebuje pomoc pro otevieni lahvi, sklenic plechovek
1 obalti, dale pottebuje pomoc pfi piipraveé svadiny, Spatné zvlada zastréeni elek-
trické zastr¢ky a 1 jeji vyndani, dobte zvlada otevieni a zavieni Supliku a otevieni
a zavieni vodovodniho kohoutku, veskerd omezeni v domaci Cinnostech vychazi
z obtizi v uchopech a nedostatecné sily stisku

pfi ,nakupovani® dobfe zvlada vzit véci z regalu i vyndéni minci z penézenky,

s noSenim tasek a odemykanim dveti klicem potiebuje pomoc (nezvlada)

- zajmy a koni¢ky

chlapec rad posloucha hudbu, kresli a maluje

nesportuje

je spolecensky a je zapojen do skupiny kamaradi, neucastni se vSak zadnych sku-
pinovych aktivit

pro relaxaci/uvolnéni bolesti rad posloucha hudbu nebo odpociva na zdravé posteli
(sound bed)

moznosti dovolené s chlapcem uvadi matka jako Spatné, zvlada vylet po mésté nebo
do lesa, pokud jsou v pribéhu cesty moznosti odpocinku, dale také na dovolené

potfebuje klimatizaci

- Skola

psani tuzkou/perem zvlada dobie a nepouziva Zadné specidlni Upravy ani néstavce,
na pocitaci piSe velmi dobfe a neuziva zZadné specialni adaptace, rychlost psani
uvadi jako dobrou, ov§em nedostacujici pro piepisovani z tabule nebo diktat (pie-
pisuje za n¢j asistentka, diktat ma formou vypliiovacky)

otaceni stranek zvlada Spatné

pouzivani mobilniho telefonu (dotykovy smatphone) zvlada velmi dobie

pouziti niizek nezvlada

jako nejlepsi pro sezeni uvadi vypolstrovanou zidli a pro del$i sezeni pouziva pod-
lozku

noseni tasky nezvlada, do Skoly mu ji nosi matka ve Skole asistentka, u¢ebnice ma
2x (1x doma a 1x ve Skole)

ve Skole nema zadnou sluzbu, ptestavky nejradéji travi ve tiidé, je zapojen do tiid-

niho kolektivu
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e ztélesné vychovy a pracovnich ¢innosti je uvolnén

e je v planu, aby po ukonceni povinné Skolni dochazky chlapec pokracoval ve studiu
na SS (zatim nevi na které)

e profesni uplatnéni zatim nezvazovali

- mobilita

e v oblasti ,pFesunti® zvlada velmi dobfe posun na posteli a sedani, vertikalizaci do
sedu, postavovani a zvlada presuny na zidli ¢i do vany, dobie zvlada sebrat néco ze
zem¢ ovSsem v pomalejSim tempu, pro cestovani hromadnou dopravou potiebuje
doprovod

e v oblasti ,Jokomoce* zvlada Spatné chiizi (v€etné chlize po schodech) ve smyslu
unavnosti (ujde v kuse maximalné 500 metrit), Spatné také zvlada piejit silnici pies
ptechod za dobu, kdy sviti zelend, nezvlada béh, jizdu na tiikolce, kolobézce, od-

razedle ani kole, pfi jizd€ v auté uziva sedacku s podlozkou a klimatizaci

KOGNITIVNI A PSYCHOSOCIALNI FUNKCE

- orientovan osobou, mistem i ¢asem

- aktivné spolupracuje

- dokaze udrzet pozornost po dobu celého vysetieni
- kratkodoba i1 dlouhodoba pamét’ zachovana

- komunikuje bez obtiZi v porozuméni 1 expresi

3.4.3. Zaver vysetreni

Subjektivni obtiZe: chlapec uvadi, Ze neotevie sdm zubni pastu, neodsroubuje sklenici, neu-
chopi plechovku jednou rukou a nezvladne hrat hry na hernim ovladaci, protoZe nezvladne do-

sdhnout na tlac¢itka a na téchto oblastech by chtél pracovat.

Cile pacienta (subjektivni): zlepsit funkci ruky pro sebeobsluhu (otevieni pasty) a hry (pc,
playstation).

Silné stranky pacienta: zije v podnétném prostiedi, matka se mi vénuje, je pratelsky a komu-
nikativni, je zapojen do Skolniho kolektivu, dobfe se uci, je samostatné¢ mobilni, samostatny

v polozkach jedeni a piti, je bez kognitivnich deficittli, sensorické funkce zachovany.
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Slabé stranky pacienta: snadno unavitelny, zhorSena funkce ruky (a opakujici se sristdni) ma
dopad na sobéstacnost v oblasti oblékani, hygieny, domacich aktivit, nakupovani, aktivity po-

ttebné ve Skole (rychlost psani, pouziti niizek, noSeni ucebnic).

Kratkodobé cile (4 tydny): chlapec se nauci sdm otevfit pastu a sklenici

Kratkodobé plany: terapie ruky (protahovani, posilovani ruky, stimulace, nacvik uchopti), do-

poruceni kompenzacnich pomticek pro uchopy

Dlouhodobé cile (3 mésice): zvladne sam opisovat z tabule, alespon ¢ast zapisu

Dlouhodobé plany: terapie ruky (protahovani, posilovani ruky, stimulace, nacvik uchopu
a grafomotoriky), Skola zad (spravnd ergonomie sedu), doporuceni vhodnych nastavci na

tuzku, uprava prostiedi

Zavér vySetfeni: Patnactilety chlapec (narozen 2004) s diagn6zou Epidermolysis bullosa
dystrofica trpi malnutrici, sideropenickou anémii, keratokonjunktivitidou a opakovanymi sriisty
prstl v ulnoradidlnim sméru. Diive trpél dysfagii, vyrazné se zlepsil po dilataci jicnu v roce
2017, kdy podstoupil také sanaci chrupu. Chirurgické odseparovani prsti HKK podstoupil cel-
kem 3x, naposledy v roce 2018. Funkce ruky je zasaZena v oblasti pohyblivosti, svalové sily,
diskrimina¢niho ¢iti, uchopti a grafomotoriky. Je omezen pohyb jazyka pro jeho pfirGstajici
bazi. Kognitivni, psychosocialni a sensorické funkce zachovany, s vyjimkou zhorSeného dis-
krimina¢niho ¢iti. Chlapec by chtél zlepsit funkci ruky pro sebeobsluhu (otevieni pasty) a hry
(pc, playstation). VySetieni sobéstacnosti na zdklad¢ vyplnéného dotazniku pro rodi¢e zamére-
ného na zvladani kazdodennich ¢innosti déti s EB se projevily deficity v pfedev§im v oblasti

oblékani, hygieny, domacich aktivit, nakupovani a aktivit potfebnych ve §kole.

3.4.4. Zavér kazuistiky

Terapie: s pacientem jsem provadéla jednu terapii, ktera probihala cca 1h. Na zéklad¢ vyty-
¢enych ergoterapeutickych cill a preferenci pacienta byla terapie zaméiena na terapii HKK.
Prvnim krokem byla pfiprava HKK vychézejici se senzomotorickych deficiti pacienta.

V ramci ptipravy horni koncetiny jsme s pacientem prvni pracovali s trupem pomoci pla-
cingu, nasledné jsem mobilizovala ramenni kloub a klouby ruky a zapé&sti Setrnym zptisobem
vyzadujici puchyte na HK. Nasledné jsme vyuzili v§ech pasivnich a aktivnich pohybti horni
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koncetiny a v mistech omezeni jsem vyuzila postizometrickou relaxaci u v proximalni ¢asti
HK a prolongovany stre¢ink u distalni ¢asti HK. Poté jsem HKK stimulovala pomoci suse-
ného hrachu. Pro trénink reachingu jsem vyuzila stolni piSkvorky. Nasledn¢ jsme vyzkouseli
vSechny tipy uchopti a psani n€kolika vét. Pro posileni ruky jsme pracovaly s terapeutickou

hmotou.

Zhodnoceni terapie: v aktivitdch probihajicich po pfiprave ruky jsem zaznamenala zlepSeni
oproti vySetfenim. Pii hrani piSkvorek s omezenym ¢asovym limitem se chlapci dafilo zrych-
lit fazi reachingu. Pti zkouseni jednotlivych uchopti dokézal provést pouze stejné uchopy jako
pti vySetfeni, ale ovSem faze rozevieni, kvili které jsou mezené dlanové uchopy se zlepsila
oproti vstupnimu vySetfeni. Vykon v psani byl stejny jako pfi vySetfeni. Mirné zlepSeni jsem
zaznamenala po korekci sedu a upraveni nastaveni zidle a stolu. Praci s terapeutickou hmotou

jsme se jiz vénovali kratce, jelikoz chlapec byl unaveny.

Doporuceni: na zéklad¢ provedenych vySetfeni a pribchu terapie doporucuji nize pomucky
a autoterapii. Za vhodné povazuji pokraovani v ergoterapii (vyzadani si piedpisu u svého 1¢é-
kate a vyhledani ergoterapeutické pracovisté v blizkosti bydlisté). Zaroven doporucuji pokra-
Covat ve fyzioterapii, kterou chlapec absolvuje a dale také pokra¢ovani ve vyvazovani prsti
(béhem dne) a noSeni dlah (pies noc). Zvazila bych obCasné rozvazani rukou a ponechani

voln¢ alesponi na hodinu denng¢.

- pomicky:

e pro sebeobsluhu: niiz s roz§ifenym uchopem, ergonomicky multiotvirak 6vl1,

stolni otvira¢ vicek, elektricky otvirak konzerv (https://www.dmapraha.cz/prode;j-
kompenzacnich-pomucek k500/)

e pro grafomotoriku a dalsi Skolni dovednosti: nastavec na tuzku, stolni nizky

(https://www.sensa-shop.cz)
- autoterapie
e terapie HKK (kazdy den): protahovéni (do dorzalni flexe pomoci stlacovani dlani
proti sob¢, protazeni prostoru mezi palcem a ukazovakem pomoci abdukce a pro-
taZeni mezi prstnich prostorti pomoci propleteni prsti obou rukou), posilovani
s terapeutickou a gelovym vajickem
e oromotoricka cviceni (kazdy den): rty a tvare - naSpulit, tismév rovné do stran,

usmev koutky nahoru, vycenit zuby, nafukovani tvaii prefukovani z jedné do
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druhé, hvizdani, jazyk - ptejet vSechny zuby z obou stran, vyplaznuti, snaha
zdvihnout vyplaznutou Spicku a snaha vyplaznout smérem dold, vyplaznuti do

stran, piejizdéni horniho patra doptfedu-dozadu
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4. DISKUZE

Nemoc motylich kiidel je dédicné podminénym, vrozenym a tzv. vzacnym onemocnéni
kuze, které se nejcastéji projevuje puchyti na kiizi a sliznicich. Disledkem bolesti, tvorby pu-
chyii a kontraktur doprovazejicich toto onemocnéni mize byt zplisobeno vyrazné omezeni
sobéstacnosti v ADL, tim dochazi i k snizeni kvality Zivota. Hlavnim zdmérem prace bylo upo-
zornit na oblasti 1é¢by détskych pacientd s EB, které jsou v kompetencich ergoterapeutické in-
tervence a poukdzat na to, Ze ergoterapeut by meél byt nedilnou soucasti multidisciplinarniho
tymu pii 1€cbé tohoto onemocnéni. Proto byl vytyCen cil prace, ktery zahrnoval v teoretické
¢asti shrnuti teoretickych poznatkii o onemocnéni EB, dale poukazani na moznosti ergoterape-
utické diagnostiky a nasledné intervence u déti s EB. Tyto poznatky byly nasledné aplikovany
v praktické ¢asti ve vypracovani kazuistiky détského pacienta s EBD a ve vytvoreni manualu
ergoterapeutické intervence u détskych pacientli s EB. Prakticka ¢ast zahrnuje pieklad dotaz-
niku ,,Parental Questionnaire on Coping Skills of Children with EB in Everyday Life" do ¢es-
kého jazyka.

Ackoliv je onemocnéni Epidermolysis bullosa congenita vzdcnym onemocnénim, Ize
o jeho projevech dohledat mnozstvi informaci. Tuto z&sluhu nesou organizace Debra plisobici
po celém svété. V CR takto pracuje charitativni organizace Debra CR, ktera byla zalozena
v roce 2004 a je clenem mezinarodniho uskupeni DEBRA INTERNATIONAL. Jejich aktivity
cili na pomoc nemocnym v tizivych situacich, které z onemocnéni vyplyvaji. Veskeré sluzby
a poradenstvi poskytované organizaci Debra CR jsou zdarma. Proto jednim z mych prvnich
krokii bylo kontaktovani pravé odbornikii z organizace Debra CR a EB centrum. Z této komu-
nikace nasledn& vyplynulo zji§téni, Ze v CR se ergoterapie détskym pacientim neindikuje a po-
védomi o této mozZnosti v podstaté chybi. Prvnim mym voditkem (kromé vlastniho piesvéd-
¢eni), které me vedlo k myslence, Ze je moZné ergoterapii aplikovat u déti s diagn6zou EB, byla
publikace od H. Weissové a F. Prinze (rakouskych ergoterapeuttl) ,,Occupational therapy in
epidermolysis bullosa: a holistic concept for intervention from infancy to adult* vydana v roce
2013. P¥i jednodenni stazi, kterou je v EB centru a Debra CR absolvovala, jsem méla moZnost
vidét praci nékterych odbornikil s détmi s EB, a to piedev§im kozni 1ékatky, rehabilitaéniho
doktora, socidlni pracovnice a fyzioterapeutky. Nikdo z vySe zminénych se s ergoterapii u déti
s EB doposud nesetkal a nezabyval. Pii rozhovoru s fyzioterapeutkou mi bylo feceno, ze s détmi
s EB pracuji podle fyzioterarapeutickych metod a Ze ergoterapeutické metody nezna. Proto mé

nasledné piekvapila informace na webovych strankach EB centra, kde je mimo jiné zminéno,
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ze se fyzioterapeutky EB centra vénuji ndcviku jemné motoriky a ergoterapii, cimz ovliviiuji
hybnost, svalovou silu a sobéstacnost. Uz jen tato zminka na webovych strankach, podle mého
nazoru tedy potvrzuje potfebnost ergoterapie u déti s EB. JelikoZ obtize vychazejici z diagnézy
EB maji dopad na sobéstacnost v ADL a tim 1 na kvalitu Zivota a zde je oblast plisobnosti er-

goterapie Siroka.

Pti hledani moznych zdroju, které by se danému tématu vénovaly, se mi potvrdilo, Ze
ergoterapie u nemoci motylich kiidel neni rozsifené téma. Existuje mnozstvi publikaci vénuji-
cich se EB obecné, a to i ptesto, Ze se jedna o vzacné onemocnéni, ovsem malo téchto publi-
kaci je recentnich. Publikaci, ktera se vénuje pfimo ergoterapii u déti s EB, jsem nasla pouze
jednu, jiz vySe zminénou knihu od rakouskych ergoterapeutit Weissové a Prinze. Tématu
0 pozici ergoterapeuta v multidisciplinarnim tymu pii 1é€bé EB se uz vénuje nékolik zahranic-
nich ¢lank, a to predevsim z poslednich let. NejaktualnéjSim z nich je ¢lanek Chanové et al.
(2019), jehoz tcelem je shrnuti pokynt mezinarodni klinické praxe zalozené na diikazech pro
poskytovani ergoterapie pro déti a dospelé s EB. VSechna doporuceni, kterd vychéazi z vy-
sledkt tohoto ¢lanku a zarovei byla pouzita v této praci, jsou znalecky prokazané, a nebo

maji kvalitu evidence neanalytickych studii (kazuistiky a ptipadové studie).

V teoretické ¢asti jsem shrnula zékladni poznatky o EB a o soucasné diagnostice a te-
rapii v CR, ktera jiz zahrnuje rehabilitaci, ale prozatim ne ergoterapii. StéZejni asti teoretické
¢asti jsou uz formulované moznosti ergoterapeutické diagnostiky a nasledné intervence.

V ramci diagnostiky 1 intervence hraje vyznamnou roli funkce ruky, ktera byva u téZSich fo-
rem EB Casto zasaZena, coz ma dopad i na dal$i vyznamnou oblast ergoterapie, kterou je
sobéstacnost. Neopomenutelny je ovSem i motoricky vyvoj a senzorické zpracovani, které
jsou také Casto zasaZeny. Zminéna je i role ergoterapeuta v oblasti krmeni a sebesyceni ve
spolupraci s nutri¢énim terapeutem a logopedem, ovSem uceleny text o této oblasti ergoterapie
ve vztahu k EB jsem nenalezla, proto jsem vychazela 1 z obecnych doporu€eni. VSechny tyto

zminéné oblasti se samoziejmé prolinaji s ergoterapeutickym poradenstvim v oblasti uprav

prostiedi a doporu¢eni kompenzacnich pomucek.

V praktické ¢asti jsem nasledné prekladala do ¢eského jazyka ,,Parental Questionnaire
on Coping Skills of Children with EB in Everyday Life®, ¢esky tedy ,,Dotaznik pro rodi¢e za-
méteny na zvladani kazdodennich ¢innosti déti s EB*. Pro povoleni piekladu jsem kontakto-

vala autory, ktefi byli velice ochotni a k piekladu svolili. Nasledné jsem zazadala o povoleni
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vydavatele publikace obsahujici tento dotaznik a ziskala opravnéni k uziti prekladu pro ucely
této bakalarské prace. Postup piekladu byl nasledujici: Nejprve jsem piekladala text z anglic-
kého do ¢eského jazyka, nasledné jsem pielozenych text upravovala, aby vyhovoval platné
terminologii. Grafickou upravu jsem volila co nejjednodussi, nejptehlednéjsi v provedeni po-
dobném originalu. Po pouziti dotazniku pro kazuistiku povazuji dotaznik za velmi uzitecny,
jelikoz zahrnuje oblasti ADL jako je oblékani a svlékani, obouvani a zouvani, zapinani odévia
a obuvi, sebesyceni a piti, hygiena, spanek, ¢innosti v domacnosti a nakupovani, transport

a mobilita a dale oblasti spojené se Skolou a zajmy. Dotaznik se mi na prvni pohled jevil jako
obycejny a jednoduchy, ale pfi pouziti jsem opravdu ocenila jeho propracovanost smérem

k diagnoze EB.

Pro ukazku ergoterapeutické diagnostiky a nasledné intervence jsem zpracovala kazu-
istiku détského pacienta s EB. Mym pacientem byl patnactilety chlapec s EBD. Vzhledem
k tomu, Ze aktualné se v CR zadné ergoterapeutické pracovisté nevénuje pacientim s EB, zpra-

covani kazuistiky probihalo formou tii setkdni v domacim prostiedi pacienta.

Pti prvnim setkani byli zakonni zastupci informovani o obsahu bakalaiské prace a po-
zadavcich kazuistiky, nasledn¢ souhlasili a byl podepsan informovany souhlas. A v rdmci prv-
niho setkani jsem odebrala kompletni anamnézu pomoci rozhovoru s matkou, chlapec byl pfi-
tomen a mohl dopliiovat jeji odpovédi. Prvni setkani jsem zakoncila dotazem, zda ma chlapec
n¢jaké obtize v oblastech, ve kterych by mu mohla pomoci ergoterapie. Pro rodinu bylo po-
mérné tézké najit na takovou otazku odpoveéd hned z nékolika dtivodi. Rodina slysela o oboru
ergoterapie poprveé, a prestoze jsem vysvétlila, ¢im se ergoterapie zabyva a ¢emu se vénuje,
bylo pro né tézké predstavit si, v ¢em konkrétnim by jim mohla byt pfinosna. Dal§im divodem,
ktery dle mého nazoru vyplyva také z neznalosti moZnosti ergoterapie, je ur¢ité smifeni nutnosti

asistence pi1 vykonavani nékterych ¢innosti a dale t€z vyssi vék chlapce.

Pti druhém setkani jsem se v€novala ergoterapeutickému vySetieni, které obsahuje ki-
neziologicky rozbor a vySetieni sobé&stacnosti. Dale také vySetieni kognitivnich a psychosoci-
alnich funkeci, které jsem zhodnotila pouze na zaklad€ béZné komunikace a klinického pozoro-
vani vzhledem k charakteru diagnézy. Ackoliv byl chlapec i jeho rodina velmi ochotni a vstticni
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efekt mélo ovSem, kdyz jsem béhem kineziologického rozboru pozadala matku o vyplnéni jiz
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vySe né€kolikrat zminéného dotazniku pro rodice zaméteného na zvladani kazdodennich ¢in-
nosti déti s EB. Jelikoz matka vypliiovala dotaznik, méné verbalné vstupovala do mého vyset-
feni a ja tak méla moznost ziskat informace i pfimo od chlapce. Pfed zhodnocenim postavy,
vysetienim rozsahu pohybt, funk¢niho vySetfeni hornich koncetin, vysetfeni orofacialni oblasti
a sensorickych funkci bylo nutné, aby se chlapec vysvlékl a sundal bandaze. Pro vysvleceni
bylo potieba ponechat chlapci dostatek Casu. V tomto Case jsem méla moznost pozorovat, ze
matka dava chlapci miru asistence vétsi, nez je potieba. Piestoze jsem vzhledem k podminkam
nemohla vyuzit zadny standardizovany test v rdmci kineziologického rozboru, vySetieni proka-
zalo rtizné deficity typické pro onemocnéni EB, které naptiklad uvadi Weissova a Prinz (2013),
a to predevsim v kloubnich rozsazich a funkci ruky. Déle se projevila omezeni v orofacialni
oblasti vychazejici z po€inajiciho pfirastani baze jazyka. Béhem vySetfeni matka chlapce vypl-
nila zmifiovany dotaznik pro rodi¢e zaméteny na zvladani kazdodennich ¢innosti déti s EB.
Odpovédi, které matka do dotazniku vyplnila, jsme spolecné nasledné prosli a doplnili (matka
nerada pise latinkou). Jednotlivé polozky jsem si nechala chlapcem ptedvést, abych ziskala
komplexni a objektivni obraz. Jak jsem jiZ zminila, byla jsem piijemné piekvapena vyuZitel-
nosti tohoto dotazniku, ktery dokazal poukazat na problematické oblasti, ale i oblasti s funk¢-
nim potencialem. I zasluhou tohoto dotazniku mi jiz chlapec byl schopen sdélit, v jakych ob-

lastech ma obtize a rad by na nich, naptiklad v rdmci ergoterapie pracoval.

Na treti setkani jsem si pfipravila terapeutickou jednotku zpracovanou na zakladé€ vy-
sledkii ziskanych vysetfenim. Terapie probihala cca 1 hodinu a byla sestavena z ptipravy horni
koncCetiny, nacviku uchoptli, ndcviku grafomotoriky a posilovani ruky terapeutickou hmotou.
S chlapcem se mi dobte pracovalo, ackoliv se jednalo pouze o jednu terapii, zaznamenala jsem
jeji efekt a vidéla jeji smysluplnost. Proto jsem pfipojila doporueni vyzadat si predepsani er-
goterapie a vyhledat zafizeni s ergoterapeutem vénujicim se pediatrické problematice. Doporu-
¢eni samoziejmé obsahuji navrhy pomtcek pro sebeobsluhu, grafomotoriku a dalsi Skolni do-
vednosti a dale také navrhy autoterapie v podobé cviceni pro HKK a oromotoricka cvi¢eni. Na
rozdil od vySetfeni bylo moZzné pozorovat urcité zlepSeni v aktivitach, které probihaly po pii-
pravé vénované ruce. Chlapci se dafilo zrychlit f4zi reachingu pfi hrani piskvorek s omezenym
casovym limitem. Jednotlivé ichopy dokazal chlapec provést jen stejné jako pti vySetfeni. Zna-
telné ale bylo zlepSeni faze rozevieni, kvili které jsou omezené dlanové tchopy. Vykon v psani
byl z pocatku stejny, mirné zlepseni nastalo po korekci sedu a upraveni nastaveni zidle a stolu.

Praci s terapeutickou hmotou jsme se vénovali jen kratce, jelikoZ chlapec byl unaven. Unava
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podle mého nézoru ovlivnila i vykon ve psani. Na zdklad¢ této zkuSenosti bych volila kratsi

Casovy usek pro terapii a nejlépe v dopolednich hodinach.

Dalsim vystupem této prace byla tvorba Manudlu ergoterapeutické intervence u déti
s EB. Tento manual nabizi nejen ergoterapeutiim, dalSim odbornikiim, ale i laické vefejnosti
prehled oblasti, ve kterych Ize aplikovat ergoterapii nebo ergoterapeutické poradenstvi napfi-
klad v oblasti kompenza¢nich pomiicek nebo upravy prostredi. K tvorbé tohoto manualu byly

vyuzity pfedevsim informace zpracované v teoretické casti.

V tivodu Manuélu je nastinén vyznam manudalu a problematika EB ve spojitosti s ergo-
terapeutickou intervenci. Nasleduje kapitola obecnych zdsad ergoterapie u déti, které jsou syn-
tézou zdsad ergoterapie, zdsad ergoterapie u déti a zasad terapie u EB. Déle jsou vyjmenovany
oblasti ergoterapeutické intervence u déti s onemocnénim EB. Prvni oblasti je motoricky vyvoj,
zde jsem stru¢né uvedla mozné obtize v motorickém vyvoji a nasledné moznosti intervence
a poradenstvi v ramci ergoterapie. Stejnou formou byla vytvofena kapitola sensorické inte-
grace, kterd obsahuje ivod o moznych sensorickych obtizich a moznosti ergoterapeutické in-
tervence a poradenstvi v této oblasti. Taktéz je vytvorena i kapitola terapie ruky, ktera je roz-
délena na preventivni a pooperacni péc¢i. V preventivni péci uvadim konkrétni doporuceni podle
Chanoveé et. al. (2019), které zahrnuje i cviceni s pomtckami a v péci pooperacni cile ergotera-
pie veetné prikladi konkrétnich metod vyuZzitelnych v ergoterapii. Nutno podotknout, Ze jed-
notlivé oblasti ergoterapeutické intervence se prolinaji, a tak je tomu i u kapitol manualu. Dalsi
velkou oblasti je sobéstacnost v kapitole, ktera je ji vénovana, opét uvadim zestru¢nény uvod
do problematiky, moZnosti intervence a moZnosti poradenstvi. Soucasti poradenstvi je i dopo-
ruceni vhodnych kompenzacnich pomticek. Pomicky jsou rozdéleny podle jednotlivych oblasti
na pomucky pro oblékani a svlékani, pomiicky pro sebesyceni a piti, pomicky pro domaci prace
a pomucky do Skoly. Kompenzacni pomticky a pomucky pro terapii jsou piedstaveny pomoci
fotografii, které¢ jsou ocitovany véetn¢ odkazu na webové stranky, kde 1ze danou pomiicku za-
koupit. Hlavnim kritériem pro vybér konkrétnich pomticek byla dostupnost na ¢eském trhu.
Posledni oblasti, kterou manual obsahuje je oblast uprav prostedi, a to nejen doméaciho, ale
1 Skolniho, terapeutického nebo jiného prostiedi, kde travi dité ¢as. V zavéru manuélu jsou uve-

deny stézejni zdroje, ze kterych jsem Cerpala.
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Tento manual je koncipovén tak, aby mohl byt voditkem pro ergoterapeuty, dalsi od-
borniky i osoby s onemocnénim EB a jejich blizké, aby mohl byt pouzit pro zjiSténi moznosti

ergoterapeutické intervence, o kterych u nas dosud neni rozsifeno povédomi.

Na zékladé zpracovanych teoretickych poznatkl a zpracovani kazuistiky se ukazalo, ze
ergoterapie ma své misto v 1é€bé nemoci motylich kiidel u déti. Stejné poznatky uvadii zahra-

nic¢ni literatura. Chanova et al. (2019) doporucuje pro dalsi vyzkum oblasti:

e zdravi podporujici fyzické aktivity zahrnujici i populaci s onemocnénim EB,

e platnost a spolehlivost standardizovaného ergoterapeutického evalua¢niho for-
mulare pro EB,

o cfektivita ruénich ortéz a bandazi pro zlepSeni funkce rukou a jemnych motoric-
kych dovednosti,

e cfektivita uprav a kompenzacnich pomucek pro podporu funkéni nezavislosti.

Mym doporucenim na zékladé vysledkl prace je pfedevsim rozsifeni povédomi

o moznostech ergoterapie pro diagnézu EB, nejlépe prosttednictvim organizace Debra CR.
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5. ZAVER
Cilem bakalatské prace bylo poukazat na moznosti ergoterapeutické intervence u dét-
skych pacientli s EB a tim dokézat, Ze ergoterapeut by mél byt plnohodnotnou sou¢ésti multi-

disciplindrniho tymu pfi 1écbé déti s EB.

V teoretické ¢asti byla shrnuta problematika onemocnéni EB a aktuélni diagnostika
a terapie tohoto onemocnéni v CR. StéZejni ¢asti oviem byl souhrn ergoterapeutické diagnos-
tiky a intervence u détskych pacientt s EB, kterd poukazuje na oblasti, které spadaji do kom-
petenci prave ergoterapeuta. Mezi tyto oblasti patii: motoricky vyvoj, senzorické zpracova-
vani a hlavné funkce ruky a sobéstacnost. Neopomenutelna je také uprava prostiedi a doporu-
¢eni kompenzacnich pomicek. V praktické ¢asti byl prelozen dotaznik ,,Parental Questi-
onnaire on Coping Skills of Children with EB in Everyday Life" do ¢eského jazyka a na-
sledné vyuzit v ramci vypracovani kazuistiky détského pacienta s EBD. Vyusténim vSech zis-
kanych informaci bylo vytvoreni Manualu ergoterapeutické intervence u détskych pacientii
s EB, ktery ptinasi prehled o moznostech ergoterapie u détskych pacienti s EB. Manual na-
bizi ergoterapeutiim, dal§im odbornikiim ¢i laické vetfejnosti prehled oblasti, ve kterych lze
aplikovat ergoterapii nebo ergoterapeutické poradenstvi naptiklad v oblasti kompenza¢nich

pomticek nebo upravy prostiedi.

Vzhledem k tomu, Ze v CR neni ergoterapie détem s EB indikovana a chybi povédomi
o této moznosti, povazuji uceleny piehled v podobé této bakalarské prace za piinosny. Podle
mého nazoru miize ergoterapie diky svému Sirokému poli ptisobnosti zasadn¢ ovlivnit 1é¢bu
EB a to pfedevs§im ve smyslu ovlivnéni kvality Zivota jedince s EB, ale 1 jeho rodiny a bliz-

kych.
Na tento prehled o moznych oblastech ergoterapeutické diagnostiky a intervence by

mély navazovat prace zabyvajici se jednotlivymi oblastmi podrobné&ji, naptiklad ve vztahu

k riznému véku déti nebo ve vztahu k vyuziti riznych ergoterapeutickych ptistupti a metod.
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7. SEZNAM POUZITYCH ZKRATEK
ADL activity of daily living (Cesky: vSedni denni ¢innosti)
CNS centralni nervova soustava

CR  Ceska republika

DK  dolni konéetina

EB  Epidermolysis bullosa congenita

EBS Epidermolysis bullosa simplex

EBJ  Epidermolysis bullosa junctionalis

EBD Epidermolysis bullosa dystrophica

HK  horni kondéetina
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10. PRILOHY

Ptiloha ¢. 1 Preklad dotazniku ,,Parental Questionnaire on Coping Skills of Children with EB
in Everyday Life"
Dotaznik pro rodice

zaméreny na zvladani kazdodennich ¢innosti déti s EB

Prelozeno za zakladé povoleni poskytovatele lincence: [Springer Nature] [OCCUPATIONAL THERAPY
IN EPIDERMOLYSIS BULLOSA: A Holistic Concept for Intervention from Infancy to Adult] (Paren-
tal Questionnaire on Coping Skills of Children with EB in Everyday Life, Hedwig Weiss, Florian Prinz )
[COPYRIGHT] (2013)

Jméno ditéte:
Datum narozeni:
Vék:

Typ EB:

Datum:

Kli¢

Hodici se oznacte:

©O ©e O 66 6

velmi dobfe  dobie Spatné viibec s pomoci linka je urcena pro

vase pripadné poznamky

a doplnujici informace

SEBEPECE
Oblékani a svlékani

Oblékani a svlékani spodniho pradla
©0 06 66 /8B ©®

Oblékani a svlékani ponoZek/puncoch

©O 0O OB /8B ®




Kalhoty

©O 0O OB /B ®

Svetr/triko

©0 08 6B /8B ©®

Kosile/bunda

©O 0O OB /66 ®

Ktery typ materialu toleruje nejlépe?

O bavlna O hedvabi O syntetické materialy

jiné:

Boty (na ven)

©O 0O OB /B ®

Pouziva vase dité:

O specialni obuv O vlozky O polstrovani (vymékceni bot)
Knofliky

©O 0O OB 6B ®

Tkani¢ky

©O© 0O OB /6B ®

Zip

©O 0O OB 6B ®




Suchy zip

©O 0O OB /B ®

Pouziva vase dite néjaké pomiicky nebo upravy na zipech, pro snazsi zapindani?

Krajeni jidla

©O 0O OB 6B ®

Jezeni se 1Zici nebo vidli¢kou

©O© 0O OB BB ®

Pouziva vase dité:

O specialni ptibory O cajovou 1zicku

jiné:

Piti ze sklenice nebo hrnku

©O© 0O OB /6B ®

Sprchovani

©O© 0O OB /6B ®

Koupel

©O 0O OB 6B ®

Pouziva vase dite:

O sedacku do vany O protiskluzovou podlozku



Cisténi zubu

©O 0O OB /B ®

Pouziva vase dite:

O klasicky (manualni) zubni kartacek O elektricky zubni kartacek

O specialni zubni kartac¢ek

jiné:

Cesani vlasu

©O 0O OB /B ®

Aplikace krému

©O 0O OB /B ®

Pouziti WC (véetné ociSténi intimnich partii)

©O 0O OB BB ®

Matrace/polStai/specialni ochrana

O pénova matrace O matrace s pruzinami O latexova matrace

O vodni postel O pétovy polstar O pénovy polstar

O ergonomicky polstar O podpiirné polstare O ochrana z ov¢i ktize
Jiné:

Material povleceni

O bavlna O hedvabi

jiné:

Pozice pri spani

O na zadech O na boku O na brise



Otevreni lahve

©O0 06 66 66

Otevreni sklenice/plechovky

©O0 0B 66 66

Otevreni obalu

OO 0O 6B 6B
Priprava svafiny

©0 OB 66 66

Otevieni/zavieni Supliku

©O0 06 66 66

®

®

Zastrceni elektrické zastréky do zasuvky a vyndani

©0 OB 66 66

®

Otevreni a zavieni vodovodniho kohoutku

©O0 0B 66 66

Vzit véci z regalu
OO 0O 6B 6B

Vyndani minci

©O0 06 66 66

®




NoSeni taSek

©O 0O OB /B ®

Otevreni dveri klicem

©0 08 6B /8B ©®

Jaké koni¢ky ma vasSe dité?

O sport O hudba O kresleni/malovani
O cteni O kamaradi O zpév O rucni prace
jiné:

Které druhy sportu vasSe dité déla?

O jizda na koni O jizda na kole O plavani

O micové hry

jiné:

Jaka opatieni dodrZujete jako prevenci poranéni/tvorby puchyii p¥i sportu?
O chréanice kolen O chranice loktt O rukavice

O gelové vlozky

Jiné:

Je vaSe dité zapojeno do skupiny kamarada?

©O 0O OB /B ®

Utastni se vase dité néjakych skupinovy aktivit?

Kterych:




Jaké techniky relaxace/uvolnéni bolesti vase dité pouziva?

O relaxaéni techniky O dechové¢ techniky O maséze
O hudba O zdrava postel (sound bed)
jiné:

MiiZete s Vasim ditétem na prazdniny/dovolenou?

©O 0O OB /B ®

Kam jezdite na prazdniny/dovolenou, kde je to pro vas nejlepsi?

0O jezdecky klub O vylet po méste

jiné:

Jaké podminky potiebujete vy a vaSe dité na prazdninach/dovolené?
O vana O pracka O rozmixované jidlo (pyré)

0O klimatizace

jiné:

Psani tuZzkou/perem

©O 0O OB 6B ®

Pouziva vase dité néjaké specialni pero nebo tuzku?




Psani na pocitaci
OO0 06 OB BB 0

Pouziva vase dite néjaké specialni adaptace?

O specialni mys O dotykova obrazovka O specialni klavesnice

jiné:

Rychlost psani

©O 0O OB /B ®

Je rychlost dostacujici pro:

O prepisovani z tabule O diktat O test

Jjiné:

Otaceni stranek v knize/Casopisu/novinach

©O© 0O OB /B ®

Pouzivani mobilniho telefonu

©0 0B 06 BB O®
Pouzivani niizek
©0 0B 06 B® ®

Pouziva vase dité néjaké specialni niizky:

O standartni ntizky O détské ntizky O samorozeviraci niizky

O stolni nuzky

jiné:




Na jakém misté ve tiidé se vaSemu ditéti sedi nejlépe?

O vpiedu O vzadu O na samostatném misté
O na voziku O na vypolstrované zidli
jiné:

Ma vasSe dité néjaké specialni pomiicky pro sezeni po delsi dobu?

O podlozka O zaoblen¢ hrany stolu
O zaoblené rohy O zaoblené hrany zidle s polstrovanim
jiné:

Noseni Skolni tasky

©O 0O OB /B ®

Pouziva vase dité néjaké kompenzacni pomiicky nebo techniky?

O ma dve sady ucebnic O pojizdny vozik na ucebni pomuicky

jiné:

Ma vaSe dité ve tridé na néco sluzbu?

Kolik ¢asu denné a za jakych podminek?

Jaké je nejlepSi misto pro vase dité pro traveni prestavek?

0O ve tfidé O na chodbé O na hiisti

Je vaSe dité zapojeno do ,Zivota tiFidy*?

©O 0O OB /B ®




Zapojuje se vaSe dité do télesné vychovy?
OO0 06 OB BB 0

Ma néjakou alternativu?

Zapojuje se vase dité do pracovnich ¢innosti?
©0 06 OB BB 0

Ktereé cinnosti zvlada?

Je v planu, Ze se vaSe dité bude dale vzdélavat i po splnéni povinné $kolni dochazky?

Pokud ano, jaky je plan?

Jaké vidite mozné profesni uplatnéni pro vase dité?

Vlézt do postele a vylézt z ni

©O 0O OB /6B ®

Otocit se na posteli

©O 0O OB 6B ®

Sednout si na zidli a vstat z ni:

©O 0O OB /8B ®




Sednout si ke stolu a vstat od néj

©O 0O OB /B ®

Sednout si na kieslo nebo pohovku a vstat z néj

©0 08 6B /8B ©®

Sebrat néco se zemé

©O 0O OB /66 ®

Dostat se do hromadné dopravy

©O 0O OB 66 ®

Chuze

©O 0O OB 6B ®

Jakou vzdalenost ujde?

Béh

©O© 0O OB /6B ®

Jakou vzdalenost ubéhne?

Vyjit a sejit schody

©O 0O OB /6B ®

Prejit silnici na zelenou (za dobu nez zelena skon¢i)

©O 0O OB 6B ®




Trikolka

©O 0O OB /B ®

Kolobézka

OO0 0O 6B BB ®
Odrazedlo

OO0 06 OB BB 0
Kolo

©O 0O OB 66 ®

Pouziva vozik?

O ano O ne

Pouziva néjakeé specialni adaptace?

O elektricky vozik O specialni podsedak

Jak se vaSe dité dopravuje do Skoly?

O auto O skolni autobus O méstska hromadna doprava
O kolo O pesky
Jiné:

Pii jizdé v auté, pouZiva vaSe dité néjaké specialni upravy?

O détsky bezpe¢nostni pas O sedacka s podlozkou O klimatizace

jiné:




Ptiloha €. 2 VySetieni sobéstacnosti ,,Dotaznik pro rodi¢e zaméreny na zvladani kazdodennich

¢innosti déti s EB“

Dotaznik pro rodife Kalhoty
zaméfeny na zvlidini kaZzdodennich Einnosti déti s EB 0 00 68 B8
Svetritriko
Prelozeno za zdkladé povoleni poskytovatele lincence: [Springer Nature]
[OCCUPATIONAL THERAPY IN EPIDERMOLYSIS BULLOSA: A Holistic Concept ©0 00 B &’
for Intervention from Infancy to Adult] (Parental Questionnaire on Coping Skills Kotile/bunda
of Children with EB in Everyday Life, Hedwig Weiss, Florian Prinz ) [(COPYRIGHT] .
o) 20 0 68 68 (@
Ktery typ materifilu toleruje nejlépe?
Jméno ditéte: ‘bavina O hedvibi O syntetické materidly
Datum narozenk: 20Ny
Vek: A L jiné:
TypEB: TRETLOT\LN
Datam: L ALY Obouvini a zouvini bot
o Boty (na ven)
S o0 90 o8 88 (@)
(S]] o0 6’ 66 0 e Poutivé vase dité: T
i (vymikeni bot
velmi dobe doble  3pané  wvibec s pomoci linka j¢ uréena pro O specidlni obuv O viotky O polstrovani (vymékeni bot)
vase pfipadné pomdmky
a dopligici informace Zapindni
Knoftiky
‘ 2o 00 28 00 (©)
SEBEPECE i
Thanitky
Oblékani a sviékani
©E€
Oblékiini a svlékénl spodaiho pridia 00 00 08 68
co oo oo 88 (0) m
Obléini a svlékini ponolek/puntoch o0 ©2)ce ®® @
o0 00 BB B8
Suchy zip
00 00 )ee 6 @ Cilténi zub
e s ey
Bl ey s O gl i °0 oo 28 @8 (@)
Jd!vémkdilﬁ:
Ne Klasicky (manudini) zubni kartatek O elektricky zubni kartizek
O speeidlni zubni kartatek
Jedeni a piti jiné:
Krdjeni jidla Cesini viash
00 00 e® 83( @) 2o ge)oe 68 ©
Jezeni se bici nebo vidlitkou Aplikace krému
oo @SHes e ® 00 @0 8 6@
Poutivé vase dite: Pousiti WC (veiné ofitén intimnich partii)
O specidini pribory Néajuvou zitku 00 o 68 @
jiné:
Piti 2 sklenice nebo hraku Spinek
M:
o)) @@ @ @@ ® Jlntdpnl!lll‘fspnulninchmn
pénova matrace O matrace s pruZinami O lptexové matrace
O vodri poste] O péfovy polsist m/,.;mvy polsté
Hygiena a ofista O ergonomicky polstif O podpirné politére O ochrana z ovei kitze
Sprehovini

00 0O ©® B® it

Materiil poviefeni
Koupel

bavina Q hedvibi
©0 oo 08 88
jiné:
Pogice pFi spani
Poutivi vade dire: NI J‘ a{
na zédech na boku 0 a bfise

O sedatku do vany Q protiskluzovou podlozku




Domiici aktivity

Otevieni lahve

©0 00 ©6 88 (@)
Otevieni sklenice/plechovky
0 00 0O OB
Otevieni obalu

00 6O 08 88
Ptiprava svafiny

00 ©0 ©8 88
Otevieni/zavTeni Supliku

e 66 ©
Zastrieni elektrické zdsteéky do zdsuvky a vyndani
o0 eo E)es ©
Otevieni a zavieni vodovodniho kohoutku

@8 @@@ ®8 @

Nakupovini

Viit véci

NoSeni tafek

00 05 €@ 68 @)

Oteveni dveFi klitem

00 @0 6B B8

Jaké techniky relaxace/uvolngni bolesti vate dité pousiva?
O relaxatni techniky O dechovg techniky O mesize
hudba zdrava postel (sound bed)

jiné:

Miete s Vatim ditétem na prézdniny/dovolenou?

IS @@@@@ ®

Kam jezdite na prazdniny/dovolenou, kde je to pro vis nejlepsi?
O jezdecky kiub vilet po misté

jine TS0y LES™

Jaké podmink ¥ vy a vaie dité na il

O vana 0 pracka O rozmixované jidlo (pyré)
Klimatizace

jiné:

SKOLA
Psani tuzkou/perem

e 68 @

Pousivd vade dité ndaké specidini pero nebo tutku?

ZAIMY / KONICKY
Jaké konitky ma vale djtE?
O sport %udha E/halenﬂmaluvmi
O &teni 0 kamaradi O zptv 0 rutni price
jiné:
- 5
Které druhy sportu vake ditt dils? £, DN
0 jizda na koai O jizda na kole O plavéni
O mitové hry
jing:
\
Taa®
Jaké opatFeni jete jako prevenc p puchy#i p¥isportu? \1’;%\\5
O chrénite kolen O chranite loktd O rukavice
O gelové viazky
jiné:
Je vale dité zapojeno do skupiny kamarddi?
G0 pPo 8 86 @
Ugastni se vale dité néjakych skupinovy akfivie?  WJC.
Kierych:
Psani na poditati

00 60 88 @

Pousivd vase dité néjaké specidini adaptace?  WIC-

O specialni my§ O dotykové obrazovka

Jing:

D specidlni klavesnice

Rychlost psani

0 e e’ 68 ©®

Je rychlost dostadujict pro: W\
O piepisovani z tabule O dikiét

Jjind:

O test

Otéleni strinek v knize/¥asopisu/novinfich

00 e

Pouziviini mobilniho telefonu

@0 @8 88 ®
Pouzivani niiZek

eo oe o8 88 (&)

Poutivd vase dité néjaké specidlni mizky: WY

O standartni nizky O deské nizky
O stolni nizky

jing:

O samorozeviraci niizky




Na jakém mist¥ ve tFid¥ se vaSemu ditdti sedi nejiépe?

0 vpfedu O vzadu O na samostatném mists
O na voziku & vypolstrované idli
Jjing;

? vale dité n&jaké specidlni pomiicky pro sezeni po delsi dobu?
podlozka O zacblené hrany stolu
O zaoblené rohy O zaoblené hrany Zidle s polstravanim

Jjiné:

Neleni Zkolni tadky

20 @6 GB B8

Pogivd vase dité néjaké kompenzacni pomicky nebo techniky?
Ezn: dvé sady uebnic O pojizdny vozik na udebni pomiicky

jint: TREDCAK WAL RS ST AR

M vaSe dit€ ve (fid€ nu néco sluzbu? Y \i=

Kolik éasu denné a za jakych podminek?

%
Jakg je nejlepsi misto pro vade it pro triveni prestvek?
e tridg O na chodb¥ O na s

Je vate dité zapojeno do Fivota tFidy*?

(ee)ee oo 88 ©

Zapojuje se vase dité do télesné vichovy?

e o8 @@@ ®

Mé néjakou alternativu?

WS

Zapojuje se vale dit€ do pracovnich Einnosti?

o0 oo co 88 ()

Kieré cinnosti zvlddd?

Je v plénu, %e se vae dité bude déle vzd¥livat i po spinéni povinné 3kolni dochizky?
Pokud ano, jaky je plin?

R Lo - aavERen! wpYy wanae
Jaké vidite mu!‘né profesni uplatnEni pro vade dité?

wel e

MOBILITA
Transport

Viézt do postele a vylézt z ni
9000 0B B8 ®

Otodit se na posteli

@@@ ®

Sednout si na Zidli a vstat z ni:

Sednout si ke stolu a vstét od nEj

@ee o8 80 ©
Sednout si na kieslo nebo pohovku a vstit z n¥j

@@ @8 68 ®

Sebrat n¥co se zem¥

oo (@8)ee 88 ©

Dostat se do hromadn dopravy

00 00 BB 68

Lokomoce
Chiize

00 006 B ©

Jakou vzdalenost ujde?

SODY S WesOCWNE M

Béh

00 €O @@ ®

Jakou vzdalenost ubghne?

Vyjit a sejit schody

00 oo (@8)88 ©

Piejit silnici na zelenou (za dobu ne zelend skonki)

90 eo(ee Be ®

Tikolka

0 00 96 BB ) ®
Kolobézka

00 08 66 (68) @
Odrézedlo

oo oo oales)®
Kole

o @0 @@ ®
o ]

Pkl itk speciilnl adaplice?

O clekiricky vozik O specidlni podsedik

y se vade ditd dopravuje do Skoly?
auto O 3kolni autobus O mésiské hromadna doprava

Dkolo O pesky

Jiné:

Pii jizdé v auté, pouZivd vade dité n¥jaké specidlni dpravy?
O deétsky bezpelnostni pas sedatka s podlozkou ﬁlimm\‘mce

jin:




Ptiloha ¢. 3 Manual ergoterapeutické intervence i détskych pacienti s EB

MANUAL
ERGOTERAPEUTICKE
INTERVENCE

UDETSKYCH
PACIENTU S EB

SOUCAST PRAKTICKE CASTI BAKALARSKE PRACE KLARY SIMOVE
»MOZNOSTI ERGOTERAPEUTICKE INTERVENCE U DETSKYCH PACIENTU
S NEMOCI MOTYLIICH KRIDEL“

(1. LEKARSKA FAKULTA UNIVERZITY KARLOVY, 2019)



UvVoD

Nemoc motylich kiidel nebo také Epidermolysis bullosa congenita (dale jen EB) je dédi¢né
podminéné vrozené onemocnéni kize, které patii mezi tzv. vzicna onemocnéni. EB se vyskytuje v
ruznych forméch a projevy jsou velmi rozmanité a individualni. Mezi nejcastéjsi se fadi puchyte na
ktzi a sliznicich. Dasledkem bolesti, tvorby puchyiti a kontraktur doprovazejicich onemocnéni EB
muze byt zpisobeno vyrazné omezeni sobéstacnosti v ADL, a tim 1 snizeni kvality Zivota. Aktualn¢
nelze onemocnéni EB zcela vylécit, ale vyuziva se terapie zaméefend na 1écbu symptomtl a prevenci
obtizi spojenych s onemocnénim EB. Pro u¢innost téchto terapii je dulezity multidisciplinarni tym,
jehoz nedilnou soucésti miize byt ergoterapeut, jelikoz ergoterapie usiluje o dosazeni maximalni
mozné sobéstacnosti a nezavislosti jedince v jeho domadci, pracovnim i socidlnim prostfedi a tim
zajistit zlepSeni jeho kvality Zivota. Neopomenutelnym cilem ergoterapie je také reedukace funk¢nich

schopnosti.
Tento manual byl vytvoten pro prehled o moZnostech ergoterapeutické intervence u détskych
pacientii s EB. Manudl nabizi nejen ergoterapeutiim, ale i dal§im odbornikiim ¢i laické vetejnosti
prehled oblasti, ve kterych lze aplikovat ergoterapii nebo ergoterapeutické poradenstvi naptiklad

v oblasti kompenzacnich pomucek nebo tpravy prostiedi.



OBECNE ZASADY
Ergoterapie u déti s EB

e Ergoterapeut ma vSechny potiebné znalosti o diagnéze ditéte a v dané problematice se orien-
tuje.

e Je respektovan aktualni stav ditéte.

e Ergoterapeut podporuje vSestranny rozvoj psychomotorického vyvoje ditéte.

e 'V ergoterapii se predevsim vyuziva potencialu zachovalych funkci, podpora rozvoje poruse-
nych funkci a prevence proti vzniku sekundarnich poskozeni.

e Dité je ergoterapeutem vnimano jako celek, individualita a ptedevsim ¢lovek.

e Cilem ergoterapie je dosazeni maximalni mozné nezavislosti ve vSech oblastech zivota da-
ného jedince a tim zlepSeni kvality jeho zivota.

e Neopomenutelnd je spoluprace s ostatnimi ¢leny multidisciplindrniho tymu a taktéz rodinou.

e Vytvoreni ergoterapeutického planu musi predchéazet ergoterapeuticka diagnostika, jejimz ci-
lem je predevsim zjistit, jaké role dany jedinec zastava ve svém Zivoté, jaké Cinnosti v kon-
krétnim prostiedi zvlada bez obtizi a které ¢innosti jsou pro n¢j naopak problematické.

e Ergoterapeutické cile by mély byt realistické, smysluplné a dosazitelné. Dale by nemély opo-

mijet kritérium Casu, kritérium miry a mély by byt dostate¢né specifické a co nejpodrobnéjsi.

Mezi konkrétni oblasti, kterym se mliZze vénovat ergoterapie u déti s onemocnénim EB patfi:

e motoricky vyvoj,

e sensoricka integrace,
e funkce ruky,

e sobéstacnost

e aprostiedi.



MOTORICKY VYVOJ

V oblasti motorického vyvoje byva u déti s EB Casté zpozdéni rtizného stupné. Ergoterapeu-
ticka intervence v Casném motorickém vyvoji je zasadni, protoZze omezeni v motorice maji znacny
vliv na schopnosti v kazdodennich ¢innostech. Terapie je zamétena na faze a motorické ¢innosti, u

kterych bylo vySetfenim odhaleno, ze je dité vynechalo nebo vynechava nebo jsou pro néj obtizné.

Intervence
Podpora motorickych schopnosti miize byt v rdmci ergoterapeutické intervence realizovana
jako cileny trénink motorickych dovednosti, ktery spociva naptiklad ve vytvofeni modifikaci nékte-

rych pohybil nebo trénink kompenzaénich pohyb, které snizuji naméhani jednotlivych ¢asti téla.

e Pro podporu casto vynechavané pronacni polohy (vCetné nasledného plazeni a lezeni) je
vhodné vymeék¢it oblasti, kde dochazi k nejvetsimu tlaku nebo tieni tj. lokty, zapésti a kolena.
Vymeékceni lze docilit pfidanim vrstvy (napi. pamét'ové peny) do obvazli nebo je mozné po-
uzit neoprenové chranice.

e Dile je vhodné uziti podlozek, které nejsou meékké, ale maji hladky povrch.

e Pro motivaci ditéte k motorickym aktivitdm jako je lezeni lze uzit barevné predméty (nejlépe
barvené¢ mekké mice) a koncipovat terapii formou hry.

e Pro odlehceni tlaku na ruce a kolena Ize vyuzit gymnastické mice nebo balancni vélce, které
také podporuji trupovou stabilitu.

e Pokud nemtize dit¢ dosdhnout aktivniho sedu z pozice na ¢tyfech, je mozné naucit ho posa-
zovani pies bok. Pii této technice je vylouceno zatizeni kolen, ale je potifeba ochrana loktt.

e Pti obtizich s postavovanim z divodu chybéjici opory o kolena lze zvolit strategii vstavani
pies bok do pozice na Ctyfech (opora o ruce a chodidla).

e Pro postavovani, chlizi nebo nacvik lezeni je nutné vyuzit vhodné vlozky do bot (gelové nebo
z viskoelastické pény).

e Pokud je potieba, 1ze pro nacvik chiize vyuzit choditko nebo jiny mobilni pfedmét (napf. sto-

licka).




Poradenstvi

V ramci poradenstvi je mozné rodiCe instruovat ve vyse zminénych aktivitach a doporucit
jim, aby se snazili o rovnovahu mezi opatrnosti (v ramci prevence zranéni) a podporou ptirozené¢ho

pohybu.

SENSORICKA INTEGRACE

U déti s EB se objevuji predevsim obtize ve vestibularnim a proprioceptivnim vnimani, a to
pravdépodobné v disledku jejich specifickych omezeni zptisobujicich nedostatek senzomotorickych
zkuSenosti. V taktilnim vnimani se objevuji obtize jen obCasné v podob¢ hyperstézie u déti s jizve-

nim nebo po opakovanych operacnich zékrocich separovani srostlych prsti.

Intervence

Pro terapii sensorickych dysfunkci se vyuzivé aktivita, kterd facilituje nebo inhibuje vestibu-
larni, proprioceptivni nebo taktilni vjemy. Vyuzivaji se ¢innosti, zejména hry, které piiznivé pisobi
na konkrétni poruchu senzorické integrace a dité bavi. Je optimalni vytvoreni prostfedi s mnozstvim
stimuli a pomticek. U vestibularnich poruch se vyuziva houpani nebo jiné aktivity stimulujici rov-

novazné reakce. V 1écbé je také dileZzité rozvijet taktiln€ kinestetické vnimani.

e Pti terapii proprioceptivni a vestibularni percepce u déti s EB je potfeba se vyhnout
tlaku, tfeni nebo pfipadnému padu. Proto je vhodné vyuZiti:
o ovdi kuze,
o polstrovani pro pojizdné desky,
o pro sjizdéni valeckové skluzavky podlozka, na které dité€ sedi,
o polstrovani na sezeni v houpaci siti,
o nizké balan¢ni prvky umisténé na podlaze,
o nahrazeni zebfin pénovymi schody s povrchem s mékkého materialu,
o vyuziti balan¢nich valct,
o nizké trampoliny,
o nebo skakaci matrace,
o tunel pro prolézani vytvotfen z pénovych pomicek
o a vyuziti m¢kkych a pénovy micu.

e Vyuziti lana pro tahani je u déti s EB vylouceno.




e Pro stimulaci taktilniho ¢iti se vyuziva
o terapeuticka hmota,
o susen¢ fazole nebo cocka

o nebo také péna na holeni.

Poradenstvi

V piipadé sensorické dysfunkce mlize ergoterapeut doporucit aktivity a pomticky, které vyu-
zivéa v terapii a rodice je mohou aplikovat v domaci prostfedi a ud¢lat z nich soucast kazdodenniho

zivota jejich ditcte.

TERAPIE RUKY

Preventivni a pooperacni péce

Poskozeni funkce ruky jsou u déti s EB velmi riznorodé. Vyznamnou roli v téchto omezenich

hraji kontraktury, mutilace nebo srlsty. Terapie ruky je tedy velmi individualni a odviji se od kon-

krétnich omezeni.

Prevence

Doporuceni pro zachovani funkce ruky:

e zahjjeni prevence uz v novorozeneckém obdobi,

e kontinudlni prace se svaly a klouby pro oddaleni vzniku kontraktur a deformit véetné
srastu,

e vyuziti bandazovani (vyvazovani prstl) a dlah a rukavicek,

e mezi vyvazovani a uziti dlah ¢i rukavicek je nutno ponechévat pauzy pro volny pohyb a
moznost piijiméani somatosensorickych vjem,

e trénink aktivit jemné motoriky (se zaméfenim na manipulacni aktivita jako je naptiklad
otevirani sklenice ¢i uzivani zapinani zipi)

e avneposledni fadé doporuceni vhodnych adaptaci a pomtcek.



Ptiklady doporucenych cviceni ruky podle Chanové et al. (2019):

e opakované protahovani v intervalech 20-30 sekund, provadi se kazdy den:
o protazeni do dorzalni flexe pomoci stlacovani dlani proti sobé¢,
o protazeni prostoru mezi palcem a ukazovakem pomoci abdukce,
o protazeni mezi prstnich prostori pomoci propleteni prstii obou rukou
e cviCeni s pomuckami, provadi se kazdy den:
o cviceni s gelovym vajickem
= valeni vajicka od zapésti az ke koneckiim prstl k jejich nataZent,
» uchopeni a drzeni vajicka v supinacni poloze pro protazeni prst

vcetng palce (doporucuje se drzet 1-2 minuty)

ASKER LEKARSKE A ZDRAVOTNICKE POTREBY. Posilovaci gelové vaji¢ko 4673. [fotografie]. Dostupné z:

https://www.asker.cz/rehabilitacni-pomucky/posilovaci-gelove-vajicko/.



https://www.asker.cz/rehabilitacni-pomucky/posilovaci-gelove-vajicko/

o cviceni s polstrovanou rukojeti s lehkym odporem

uchopeni drzadla a pozvolné natahovani prstd, drzet v protazeni 10

sekund

ALZA SPORT. SKLZ resistence cable set ligth / Odporova oranzova guma s drzadly slaba. [fotografie]. Dostupné z:

https://www.alza.cz/sport/sklz-resistance-cable-set-light-odporova-oranzova-guma-s-drzadly-slaba-d5489970.htm.

o cviceni s overbalem pro protazeni prostoru mezi palcem a ukazovakem a také
posileni

* jemné uchopeni mice, dlan zistava v kontaktu s mi¢em a pomoci

mice pozvolné protazeni v oblasti metakarpofalangové skloubeni
palce v protazeni vydrzet 10 sekund a nasledné opakovat

= stisknuti mi¢e pomoci prstd a palce, deset opakovani

ARTHRO CENTRUM. Gymnic overball 23 cm. [fotografie]. Dostupné z: https://www.zdravotnickepotreby-

eshop.cz/variant/rehabilitacni-pomucky/overbally-a-male-mice/gymnic-overball-

23cm/484/484/9906?¢gclid=Cj0KCQjw6cHoBRDJARISADITTzY 00W40W2pEL-
tAXVOxMHAiIDJ58G91jEOEKBN8a_vjfkDEkbM8jB58YaArwUEALw_wcB



https://www.alza.cz/sport/sklz-resistance-cable-set-light-odporova-oranzova-guma-s-drzadly-slaba-d5489970.htm
https://www.zdravotnickepotreby-eshop.cz/variant/rehabilitacni-pomucky/overbally-a-male-mice/gymnic-overball-23cm/484/484/9906?gclid=Cj0KCQjw6cHoBRDdARIsADiTTzY00W4oW2pELtAXV0xMHAiDJ58G9rjE0EkBN8a_vjfkDEkbM8jB58YaArwUEALw_wcB
https://www.zdravotnickepotreby-eshop.cz/variant/rehabilitacni-pomucky/overbally-a-male-mice/gymnic-overball-23cm/484/484/9906?gclid=Cj0KCQjw6cHoBRDdARIsADiTTzY00W4oW2pELtAXV0xMHAiDJ58G9rjE0EkBN8a_vjfkDEkbM8jB58YaArwUEALw_wcB
https://www.zdravotnickepotreby-eshop.cz/variant/rehabilitacni-pomucky/overbally-a-male-mice/gymnic-overball-23cm/484/484/9906?gclid=Cj0KCQjw6cHoBRDdARIsADiTTzY00W4oW2pELtAXV0xMHAiDJ58G9rjE0EkBN8a_vjfkDEkbM8jB58YaArwUEALw_wcB
https://www.zdravotnickepotreby-eshop.cz/variant/rehabilitacni-pomucky/overbally-a-male-mice/gymnic-overball-23cm/484/484/9906?gclid=Cj0KCQjw6cHoBRDdARIsADiTTzY00W4oW2pELtAXV0xMHAiDJ58G9rjE0EkBN8a_vjfkDEkbM8jB58YaArwUEALw_wcB

Pooperacni péce

Cile ergoterapie:

¢ udrZovani rozsahu pohybu ve vSech kloubech,

desenzitivizace hypersenzitivnich oblasti,

e umoznit plynuly pohyb,

e snizit kontraktury,

e terapie jizvy,

e terapie otokil,

e nacvik uchopt,

e vytvoreni nejlepSich moznych podminek pro vykonavani ADL

e aumoznit maximalni moznou participaci ve vSech oblastech Zivota a zvysit tak i1 kvalitu zi-

vota.
Funk¢ni cviceni po separaci prstl, kterd doporucuji Weissova a Prinz (2013):

e protahovani,

e lécebné techniky FBL (Funkéni kinetika Klein-Vogelbach),
e cviky na koordinaci pohybu a obratnost,

e kognitivné-terapeutické cviceni dle Perfetti,

e Feldenkraisovu metodu

e nebo Spiraldynamik.



SOBESTACNOST

Ergoterapie v oblasti sobéstacnosti probiha jako snaha eliminovat nebo zmirnit poruchu, ktera
zpusobuje obtize v sobéstacnosti, dale jako nacvik kompenzacnich technik a adaptaci Cinnosti

a hlavn¢ doporuceni vhodnych kompenzacnich pomucek vcetné nacviku jejich pouzivani.

Intervence

Pro nacvik sobéstacnosti 1ze vyuzit:

e terapii ruky (dle diagnostikovanych deficith),
e upravu prostiedi

e nebo doporuceni kompenzacnich pomicek.

Specifickou, ale neopomenutelnou oblasti, ktera se mize pojit s obtizemi, je krmeni novoro-

zencl s EB, respektive i sebesyceni s pfibyvajicim vékem. Prace ergoterapeuta spociva:

e v podpofe v pfijmu potravy rizné konzistence a struktury,
e doporuceni vhodné lahvicky nebo 1zicky pro krmenti,
e omezeni stresu a prodluzovani ¢asu jidla,

e nebo zafazeni motorickych cviceni pro zachovani hybnosti jazyka a Celisti.

Roli ergoterapeuta je i podpora a rozvoj moznosti volnoc¢asovych a skupinovych aktivit nebo

napiiklad moZnosti cestovani, ¢imZ je vyrazné ovlivnéna i socidlni oblast.

Poradenstvi
Kromé zminéné upravy prostiedi a doporuceni kompenzacénich pomicek je vhodné rodice
nebo jiné pecujici osoby edukovat v Setrné manipulaci s ditétem.

Manipulace s novorozencem:

e Je vhodné zvedani ditéte jednou rukou pod panvi a druhou v tyle.
e Naopak nevhodné je uchopovat dité pii zvedani v oblasti axily.
e Pii krmeni nesmi byt hlavicka ditéte nize nez jeho télo.

e Pii krmeni je diilezita pevné opora pro cely trup i panev ditéte.




Doporuceni pomiicek

Ergoterapeut plni svou poradenskou funkci nejen v doporuceni vybéru kompenzacnich pomu-

cek, ale 1 v nacviku jejich pouzivani v ramci ergoterapeutické intervence.

Pomiicky pro oblékani a svlékani

DMA KOMPENZACNI POMUCKY. ADL 70 zapina¢ knofliki a zipu [fotografie]. Dostupné z:
https://www.dmapraha.cz/adl-70 z883/

DMA KOMPENZACNI POMUCKY. ADL 46 elastické tkanicky do bot [fotografie]. Dostupné z:
https://www.dmapraha.cz/adl-46_z689/



https://www.dmapraha.cz/adl-70_z883/
https://www.dmapraha.cz/adl-46_z689/

Pomiicky pro sebesyceni a piti

DMA KOMPENZACNI POMUCKY. ADL 41 ergonomicky nii [fotografie]. Dostupné z: https://www.dmapraha.cz/adl-
41 _z641/#

DMA KOMPENZACNI POMUCKY. ADL 50 ergonomicky n@iz pravouhly [fotografie]. Dostupné z:
https://www.dmapraha.cz/adl-50 z685/

DMA KOMPENZACNI POMUCKY. ADL 36 fixaéni pasek na suchy zip [fotografie]. Dostupné z:
https://www.dmapraha.cz/adl-36_z598/



https://www.dmapraha.cz/adl-41_z641/
https://www.dmapraha.cz/adl-41_z641/
https://www.dmapraha.cz/adl-50_z685/
https://www.dmapraha.cz/adl-36_z598/

DMA KOMPENZACNI POMUCKY. ADL 52 ergonomicky drzak s wuchy [fotografie]. Dostupné z:
https://www.dmapraha.cz/adl-52 z791/

Pomiicky pro hygienu

DMA  KOMPENZACNI  POMUCKY. 4628 sedatka na  vanu [fotografie].  Dostupné  z:
https://www.dmapraha.cz/4628 z143/#



https://www.dmapraha.cz/adl-52_z791/
https://www.dmapraha.cz/4628_z143/

DMA KOMPENZACNI POMUCKY. protiskluzova podlozka do vany [fotografie]. Dostupné z:
https://www.dmapraha.cz/570-b-white z5549/

Pomiicky pro domaci prace

DMA KOMPENZACNI POMUCKY. ADL 31 elektricky otvirak konzerv [fotografie]. Dostupné z:
https://www.dmapraha.cz/adl-31 z593/



https://www.dmapraha.cz/570-b-white_z5549/
https://www.dmapraha.cz/adl-31_z593/

DMA KOMPENZACNI POMUCKY. ADL 30 stolni otvira¢ vicek [fotografie]l. Dostupné z:
https://www.dmapraha.cz/adl-30 2592/

DMA KOMPENZACNI POMUCKY. ADL 29 ergonomicky multiotvirdk 3v1 [fotografie]. Dostupné z:

https://www.dmapraha.cz/adl-29 _z591/



https://www.dmapraha.cz/adl-30_z592/
https://www.dmapraha.cz/adl-29_z591/

DMA KOMPENZACNI POMUCKY. ADL 28 ergonomicky multiotvirdk 6v1 [fotografie]. Dostupné z:
https://www.dmapraha.cz/adl-30_z592/

DMA KOMPENZACNI POMUCKY. ADL 13 pili¢ praska [fotografie]. Dostupné z: https://www.dmapraha.cz/adl-
13 2575/



https://www.dmapraha.cz/adl-30_z592/
https://www.dmapraha.cz/adl-13_z575/
https://www.dmapraha.cz/adl-13_z575/

Pomucky do Skoly

SENSA SHOP. malé stolni nuizky. [fotografie]. Dostupné z: https://www.sensa-shop.cz/male-stolni-

nuzky/

SENSA SHOP. velké nasadky na tuzky. [fotografie]. Dostupné z: https://www.sensa-shop.cz/velke-

nasadky-na-tuzky-sada-10-kusu/



https://www.sensa-shop.cz/male-stolni-nuzky/
https://www.sensa-shop.cz/male-stolni-nuzky/
https://www.sensa-shop.cz/velke-nasadky-na-tuzky-sada-10-kusu/
https://www.sensa-shop.cz/velke-nasadky-na-tuzky-sada-10-kusu/

UPRAVY PROSTREDI

Upravou prostiedi pro dité s EB docilime sniZeni rizika poranéni. NejdileZit&jsi je Giprava
domaci prosttedi, ovSem 1 uprava Skolniho prostfedi nebo prostiedi, kde dité travi ¢as (napt. hiisté
muze byt zasadni). Na aspekty prostiedi je také nutno myslet v prostredi terapeutickém, kde s ditétem

pracujeme.

Uprava prostredi mize spocivat:

e v uprave nabytku:

o malo pohyblivy nabytek,

o Zadné ostré hrany,
e pro spanek:

o pénova matrace,

o pénovy ergonomicky polStar,
e ve vybéru vhodnych podlahovych krytin:

o neklouzavé,

o vylouceni kobereckil (pfipadné je zajistit protiskluzovou podlozkou),
e misto pro sezeni (Zidle, houpacka, kolo) opatfit polstrovanim sedadla,
e polstrovani drzadel,
e pro terapii jsou vhodné:

o podlozky s hladkym povrchem,

o nizké balan¢ni prvky nebo trampoliny,

o pénovymi schody s povrchem z mékkého materialu jako ndhrada Zebftin.
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Pfiloha ¢. 4 Vzor Informovaného souhlasu

Informovany souhlas pacienta

Nazev bakalarské prace (dale jen BP):

Moznosti ergoterapeutické intervence u détskych pacienti s nemoci motylich kridel

Tato BP se zabyva moznostmi ergoterapeutické intervence u détskych pacient s nemoci mo-
tylich ktidel, jejiz soucasti je zpracovani kazuistiky, kterd zahrnuje komplexni ergoterapeutické vy-

Setfeni a jeho dokumentaci.

Jméno a pfijmeni pacienta:
Datum narozeni:

Kazuistika pacienta pod ¢islem:

1. J4, nize podepsany/a souhlasim s c¢asti svého ditéte v BP, jejiz vysledky budou anonymné zpra-
covany formou kazuistiky. Jsem zdkonnym zastupcem ditéte.

2. Byl/a jsem podrobné¢ a srozumiteln¢ informovén/a o cili BP a jejich postupech, priitbéhu zpraco-
vani, a form¢é mé spoluprace. Byl mi vysvétlen ocekdvany piinos BP.

3. Porozumél/a jsem tomu, Ze ucast mého ditéte mohu kdykoliv pferusit ¢i zcela zrusit, aniz by to
jakkoliv ovlivnilo priibéh jeho dalsi 16¢by. Ugast mého ditéte v kazuistice BP je dobrovolna.

4. Kazuistika bude v BP uvetejnéna pfisné anonymné bez jakychkoliv osobnich udaji.

5. S Ucasti v kazuistice BP neni spojeno poskytnuti Zadné finanéni ani jiné odmeény.

Datum:

Podpis zdkonného zéstupce: Podpis studenta:



