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Abstrakt

Bakalafska prace se zabyva vlivem soucasné terapie na kvalitu zivota rodin déti
s onemocnénim spinalni svalova atrofie (SMA). Teoreticka ¢ast prace piinasi rodindm
zakladni pohled na problematiku onemocnéni a jeho 1écbu.

Cilem bakalatské prace bylo posoudit ptipadné zmény ve vnimani kvality Zivota rodin
déti s onemocnénim spinalni svalové atrofie pifed a po aplikaci 1é¢ivého ptipravku
Spinraza. Posuzovany byly jednotlivé dimenze kvality zivota a kategorie b&znych
dennich Cinnosti.

Metody: Kvantitativni vyzkum byl realizovan formou dotaznikového Setieni ve tfech
neuromuskuldrnich centrech a pacientské organizaci SMAci. Dotaznik vlastni
konstrukce se opiral o dotaznik PedsQL (neuromuskularni modul). Vyzkumny soubor
tvotil 36 rodin déti s SMA (typy [, IL, III) lé€enych Spinrazou.

Vysledky: Spinraza ma vliv na zlepSeni nékterych dimenzi kvality Zivota a na bézné
denni ¢innosti. ZlepSeni hrubé motoriky u 77,78 % déti. Celkovy stav dychani byl
zlepSen u 44,44 %. Polykani se zlepSilo u 34,29 % d¢ti, zejména v L. typu. Kvalitu
Zivota jako lep$i uvadi 16,64 % rodin.

Zavér: Spinraza ovliviiuje kvalitu Zivota rodin déti. Pozitivni, nékdy vyrazny vliv, ma
na zlepSeni v hodnoceni béznych aktivit. Cilem pec€ujiciho multidisciplindrniho tymu je

trvale zvySovat kvalitu zivota rodin s SMA.
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Abstract

The bachelor thesis is focusedon with the infuence of current therapy on the quality of
life of families of children with spinal muscular atrophy (SMA). The teoretical part of
the thesis provides families a basic view of the issue of disease.

The aim of the bachelor thesis was to assess posible changes in the perception of
quality of life of children with SMA before and after the application of the medicinal
product Spinraza. Individual dimensios of quality of life and categories of common
daily activities were assesed.

Methods: Quantitative research was carried out in the form of a questionnaire in threes
neuromuscular centers and the patient oragnizations SMAci. Athor's own
questionnnaire the design rellies on a PedsQl touch screen (neuromuscular module).
Research file concisted of 36 families of children with SMA (types I, II, III) treated with
Spinraza.

Results: Spinraza has the effect of improving some dimensions of quality of life and on
daily activities. Of gross motor skills in 77,78 % of children.The overal respiration
condition was improved in 44,44 %. Swallowing improved in 34,29 % of children,
especiality in L. type. 16,64 % of families report their quality of live.

Conclusion: Spinraza effetcts quality of life of families of children. A positiv
sometimes significant, effect led to improvement of the evaluation of daily life. The
goal of healthcare multidisciplinary team is to permanently improve the quality of life

of the SMA family.

Keywords

Spinal muscular atrophy, quality of life, Nurse's Role, Nusinersen, pediatric neurology,

PedsQL, Nurse's care in neurology
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1 UVOD

Zijeme v dobé, kdy odborné znalosti a technické pokroky v mediciné pomahaji
1é¢it mnoha diive neléCitelnd onemocnéni déti. Lécba zdvaznych onemocnéni déti mize
byt spojena s nutnosti hospitalizace, nékdy je podavani 1éCivych pripravki bolestivé,
a dokonce muze byt spojeno s vyskytem nezadoucich ucinkd. Je tedy nutné zvazovat,
zda je 1écba pro pacienta a jeho rodinu opravdu piinosna.

Mezi zavazna progredujici onemocnéni, kterd svym pribéhem a klinickymi
projevy zdsadnim zplsobem zasahuji do zivota détskych pacientl a jejich rodin, patii
spinalni svalova atrofie. Lécba tohoto vzacného vrozeného onemocnéni je dlouhodoba
a narocna.

Cilem této prace je zjistit, jaky vliv ma uZivani léc¢ivého ptipravku Spinraza na
kvalitu zZivota rodin nemocnych déti a zméfit rozdily v jednotlivych dimenzich kvality
zivota pred a po aplikaci této 1é¢by.

V teoretické Casti je popsana charakteristika onemocnéni spinalni svalové atrofie
a limitace, se kterymi se nemocné déti a jejich pecujici rodiny denné potkavaji.
Jednotlivé kapitoly budou vénovany klasifikaci a diagnostice onemocnéni, posunu
v terapii, kvalité Zivota a roli sestry béhem oSetfovatelského procesu.

Empirickd c¢ast pojednavd o vlastnim vyzkumném Setfeni, kdy jsme
prostfednictvim dotazniku vlastni konstrukce zjist'ovali vliv soucasné terapie na kvalitu
Zivota rodin déti. Zjisténé informace budou vyhodnoceny a porovnany s vysledky praci
s podobnym tématem.

Mou osobni motivaci ke vzniku prace bylo prohloubit si znalosti dané
problematiky onemocnéni a zaroven zjistit, jaky vliv m& Spinraza na vnimani kvality
zivota v jednotlivych dimenzich. Na Klinice détské neurologie, kde pracuji jako
vSeobecna sestra, se s rodinami déti se spindlni svalovou atrofii setkdvame. Hlavnim
podmétem konkretizace tématu prace byly chvile stravené s détmi pifed a b&hem
aplikace Spinrazy, kdy nékteré z nich reagovaly bojacné, plactivé a spolu s nimi to
nelehce prozivaly i jejich rodiny.

Doutam, ze vysledky prace overi, Ze ackoliv je né€kdy pro déti aplikace
bolestiva, tak terapie Spinrazou, i ptes svou formu podani, zlepsi kvalitu Zivota, coz

dava nad¢ji détem 1 jejich pecujicim rodindm.
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Pfinos v oSetfovatelské praxi vidim v rozsifeni povédomi o spindlni svalové
atrofii mezi laickou i odbornou vefejnosti. Dal§im pfinosem muze byt pfipadné zlepSeni
oSetrovatelské péce, pokud budeme vychézet z vysledkl této prace, kde jsou uvedeny
obtize, se kterymi se rodiny déti s touto nemoci denné potykaji a jak vnimaji naptiklad

hospitalizaci, edukaci a samotnou aplikaci Spinrazy.

1.1 Cile prace

Zamérem této bakalarské prace je posoudit piipadné zmény ve vnimani kvality
zivota rodin déti s onemocnénim spinalni svalova atrofie pied a po aplikaci 1é¢ivého
ptipravku Spinraza v Ceské republice. Bakalaiska prace vychazi z tradiéni struktury, je
¢lenéna na Cast teoretickou, empirickou a zavér, kde jsou prezentovany zobecnéné
vysledky vlastniho vyzkumného Setfeni a opomenut neni ani piinos pro oSetfovatelskou
praxi. K naplnéni tohoto zdméru byly stanoveny nasledujici cile bakalaiské prace:

»  prinést zakladni piehled souvisejicich relevantnich poznatki z odbornych
literarnich a ¢asopiseckych zdroju;

»  popsat diive realizované vyznamné studie na stejné nebo obdobné téma;

»  prostiednictvim dotaznikového Setfeni zjistit subjektivni vnimani kvality zivota
rodin déti se spinalni svalovou atrofii pfed a po aplikaci léCivého ptipravku
Spinraza;

»  ziskana data utfidit, zpracovat a interpretovat

»  zjisténé zavery zobecnit a popsat piinos pro vlastni oSetfovatelskou praxi

11
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2. TEORETICKA CAST

Teoretickd Cast se zabyva onemocnénim spinalni svalova atrofie, klasifikaci
nemoci se specifickou problematikou, kterd svymi dopady vyrazné limituje kvalitu
zivota déti. V teoretické Casti je piredstavena konceptualizace poskytované péce
multidisciplinarnim tymem, vcetné aktualnich terapeutickych a diagnostickych metod.

Je zde také prezentovana oSetifovatelskd péce o dité se spinalni svalovou atrofii.
2.1 Spinalni svalova atrofie

2.1.1 Definice spindlni svalové atrofie

Jak uvadi Kocova (2017), spinalni svalova (muskularni) atrofie (SMA) spada do
degenerativnich neuromuskularnich chorob na podkladé své etiologie a klinickych
projevi. Jednd se o progresivni typ vzacného, zZivot limitujiciho onemocnéni, které
svym pribé¢hem a obtizemi s nim spojenymi, zasadnim zpisobem ovliviiuje kvalitu
Zivota pacientl a rodin v détském 1 dospélém véku (Kocova, 2017).

Pti charakteristice onemocnéni SMA se lze setkavat s nékolika riznymi
odbornymi definicemi. Napiiklad Siskova (2012) popisuje SMA jako ,, Hereditdrni
postiZeni, zpiisobujici degeneraci motoneuronii prednich rohu misnich®, z95 % se
udava ,, Proximalni forma SMA s autozomalné recesivni dédicnosti” (Kraus
a Hedvicakova, 2006), pouzivana je také definice od kolektivu autori Komarek
a Zumrova (2008, str. 108), kteti pisi, ze SMA ,,Jsou heterogenni skupinou nemoci,
Jjejichz spolecnym znakem je zanik alfa-motoneuronii v prednich rozich michy “.

Jedna z nejnovéji platnych, celistvych definic tymu Iékait Krsek a kol. (2021) je
formulovédna takto: ,,Spindalni muskularni atrofie (SMA) jsou skupinou dédicnych
degenerativnich chorob postihujicich a-motoneurony prednich rohu misnich. ... Jde
o heterogenni skupinu, az 95 % vsak tvori tzv. proximalni autosomdalné recesivni forma
zpiisobenda mutaci genu SNMI. ... Klinicky se SMA s vazbou na gen SMNI déli
nejcastéji na Ctyri zakladni typy, a to dle véku pocatku obtizi a dosazeného motorického
maxima pacienta. ... PFicinou této formy SMA je homozygotni delece 7. ¢i 7. a 8. exonu
genu SMIN1, vyjimecné slozena heterozygota s bodovou mutaci a deleci genu, kterad vede
k poruse tvorby SMN proteinu. V diisledku nedostatku SMN (survivor motor neuron)
proteinu dochdzi k degeneraci motoneuronii prednich rohu misnich. Tize obtiZi je

modifikovana i jinymi geny, podstatny je gen SNM?2, ktery v prirozenych podminkach
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tvori okolo 10 % SMN proteinu. Pocet kopii genu SMNZ2 je v populaci variabilni,
a prave je pocet kopii genu SNM?2 vyznamnym modifikatorem tize obtizi. SMA je
autosomalné recesivni onemocnéni, ve vetsiné pripadu jsou rodice asymptomaticti
prenaseci — vyskyt prenasecu u kavkazské populace se odhaduje na 1:40.* (Krsek,
2021, str. 117)

Jedna o typ vzacného onemocnéni, u kterého je, dle Haberlové (2016), incidence
onemocnéni 1/10000. Svym prubéhem a obtizemi s nim spojenymi, zasadnim zplisobem
ovlivituje kvalitu zivota pacientii a rodin v détském i dosp€lém veku, svymi projevy

Onemocnéni SMA je uvadéna jako hlavni pfi¢ina tmrti déti v kojeneckém véku
na genetickém podkladé (Vaidya, 2018).

Ptesné informace o poctu pacientd s diagnostikovanou SMA lze od roku 2012
zjistit vregistru ~ www.ready-regitry.cz. V dubnu 2022 bylo z Ceské republiky
v evidenci celkem 144 pacientt, ptevazné SMA II a SMA III.

Alfamotoneurony periferni motorické jednotky jsou zodpovédné za inervaci
kosternich svali (Vokurka, 2012), SMN protein je zodpovédny za normalni funkci
motorickych neuronti, kde reguluje metabolické procesy v bunce. Pfi jeho nedostatku
zpisobenymi mutacemi dochazi k progredujici atrofii svalstva (Ambler, 2011).

Charakteristickym projevem onemocnéni SMA je nevratnd progredujici
muskularni slabost. Disledkem je snizend schopnost sebepéce, ztrata motorickych
funkci. Onemocnéni za pln€ zachovanych kognitivnich funkci spéje k vyrazné
invalidité, snizené¢ kvalité zivota s limitujicim vékem doziti (Haberlova, 2018).
Pfidruzené se mohou vyskytovat svalové fascikulace a jednim z dalSich moZnych
klinickych projevli postizeni periferntho motoneuronu je pfitomnost sniZeni
Slachosvalovych reflext (Vokurka, 2012).

Vyraznym, zivot limitujicim projevem dédi¢ného onemocnéni je postupna
degenerace svalii kosternich, mohou se také objevit vazné respirac¢ni obtize, kdy
u nékterych pacienti vznikd nutnost umélé plicni ventilace z divodu respiracni
insuficience, ktera je hlavni pfiinou v pfipadé predasného umrti. Polykaci obtize
zpisobené atrofovanim polykacich svali mohou mit za nasledek aspiraci. Postizen je
pohybovy aparat, dochézi ke skoliotickym vaddm a prevence je zameéfena proti
kloubnim kontrakturam (Kocova, 2017).

Spindlni svalové atrofie v zdkladnim déleni podle véku manifestace projevu,

rychlosti zhorSovani se, oblasti postizeni s maximalni mirou projevii a zpusobu
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genetického ptenosu lze rozliSit na distadlni a svalové atrofie (Jedlicka a kol., 2005).
Proximalni typ ma horsi prognozu, ¢astéji je pfitomen u kojencii a déti, distalni forma se
projevuje vétSinou postizenim akralnich svalovych skupin koncetin a ve vétSing pripada

nelimituje nemocného vaznymi projevy a snizenou délkou doziti (Kocova, 2017).

2.1.2 Klasifikace onemocnéni

Klinické déleni SMA do tii, (n€kdy) péti, zakladnich typti probihd na zakladé
manifestace projevil obtizi a po zhodnoceni motorickych funkci pacienta, kterych je
schopen dosahnout (sed, stoj, chiize). Déleni touto formou lze pokladat za orientacni,
nebot’ dochazi k modifikaci zavaznosti stavu vlivem riznych proménnych, jako napf.
poctem kopii SMN2 genu, ¢i dnes jiz dostupnou lé¢bou. V détském veku se projevuji
ptiznaky prvnich tii typa (SMA I, SMA II, SMA III), v dospélém véku dochézi
k manifestaci projevi ctvrtého typu (SMA 1V), (Haberlova, 2021). Lze se setkat
1 s ozna¢enim SMA 0, kdy mohou byt prvni projevy onemocnéni patrné v prenatalnim
obdobi a jsou charakterizovany snizenou hybnosti plodu a nepfiznivou progndzou
(Siskova, 2012).
onemocnéni s nejvyraznéjSimi obtiZzemi. Obtize jsou casto pozorovatelné jiz pii
narozeni, urcitd ¢ast matek pocitovala sniZzené pohyby plodu. Projevuje se tézka
a rychle postupujici svalova slabost patrna na okrajovych ¢astech téla. Svalové napéti je
snizené, reflexy ubyvaji nebo jsou neptitomné. Tyto déti vyvojove nepostupuji do stadia
samostatného sedu. Velky pocet déti umira do 18 meésict veéku. Vymizeni daviciho
reflexu (bulbarni syndrom) je indikétor zvlasté¢ zavazné formy onemocnéni s vysokou
pravdépodobnosti umrti do 6 mésicl veéku. Pfi€inou umrti je vétSinou respiracni
insuficience.

SMA 1II. typu je nejcastéjsi formou SMA se stfedné téZkymi projevy obtizi.
Projevuje se do 18 mésice Zivota. Jejich motoricky vyvoj se opozduje oproti jejich
zdravych vrstevnikii. Svalova slabost se vétSinou objevuje symetricky na obou dolnich
koncetindch. Dochazi casto k ochabovani lytkovych svali a vzniku svalovych
kontraktur. S postupem c¢asu se objevuji i na hornich koncetinach. Tyto déti nejsou
schopny samostatného stoje a samostatné chlize. Délka zivota je omezena na 20-30 let.

SMA III. typu (nemoc Kugelberga-Welanderové) je nejméné zavaznou détskou
formou tohoto onemocnéni. Prvni obtiZze se mohou objevovat mezi 1. a 3. rokem Zivota.

U déti se zpomaluje jejich motoricky vyvoj. Maji obtize pfi samostatné chlizi, ale jsou ji
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schopné na kratké vzdalenosti. Svalové ochabovani koncovych casti dolnich koncetin
postupuje pomalu, §ifi se smérem vzhiiru a v pokrocCilych fazich postihuji jemnou
motoriku hornich koncetin. Tento typ onemocnéni je obtizné diagnostikovatelny
a projevy onemocnéni u déti nemusi byt laickému oku patrné. Tyto déti maji nejveétsi
vyhodu pfi integraci do vétSinové spolecnosti. VEtSinou nema tento typ onemocnéni vliv
na délku zivota déti.

SMA typu IV se projevuje v dospélosti a jedna se o nejleh¢i formu onemocnéni

(Haberlova, 2016).

2.1.3 Diagnostika, novorozenecky screening, prognoza

Zasadnim posunem v lep$i prognoze kvalité Zivota a moznosti nezkraceného
veéku doziti je ve srovnani s minulymi lety vyrazny pokrok zejména v molekularni
genetice, novych moznostech terapie a také Casnost diagnostiky. Nasazeni vhodné
terapie v presymptomatické fadzi onemocnéni je pfedpokladem minimalizace projevi
onemocnéni. Pokud je nasazena v jiz symptomatické fazi, jejim hlavnim pfinosem je
stabilizace dosavadnich projevii a stim spojené omezeni délky zivota s limitacemi
(Haberlova, 2021).

Podle Kocové (2017) je nutna proziravost détskych lékatti, pokud dojde ke
kontaktu s ditétem, které je hypotonické, slabé, ¢i psychomotoricky opozdéné. Méli by
mit v paméti pravé on. SMA, které je nékterymi z fad svych klinickych projevii snadno
rozpoznatelné (Kocova, 2017).

V tvrzeni se s ni shoduje (Balintova, 2019), kterd tvrdi, Ze regres ve vyvoji
ditéte mize byt spojeny s ockovanim, ¢i virovym infektem a muze tak dojit ke ztraté
ziskanych motorickych dovednosti ditéte. Pediatr je s ditétem a jeho pecujici rodinou
v pravidelném kontaktu (Balintova, 2019).

Pti podezieni na onemocnéni ditéte SMA probiha diagnostika néasledovné, jak
uvadi (Haberlova, 2021):

e anamnéza ditéte a jeho rodiny,

e aktudlni objektivni neurologické vySetteni,

e zakladni odbéry, kde v biochemickém vySetieni séra mize byt nalez lehce zvysené
kreatinkindzy, ASTRUP,

e molekularn¢ genetick¢ vySetfeni ditéte metodou MLPA (multiplex ligation-
dependent probe amplification) za zjiSténim pfitomnosti delece exonli 7 a 8 v genu

SMN, dle indikace lze pokracovat ve stanoveni poctu kopii SMN 2 genu,
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e po genealogické analyze probiha vysSetfeni rodiny, pfedev§im rodicl, prarodici,
sourozenci, €i Clent $irsi rodiny v reprodukénim veéku,

e clektromyografie (EMG) — vétSinou u pozdnich forem SMA,

¢ ve specifickych pripadech svalova biopsie. (Christo, 2014)

U onemocnéni SMA plati, ze ¢im dfive dojde ke zjisténi diagndzy a zahgjeni
terapie, ma dit¢ mnohem lepSi prognostické vyhlidky na pribéh onemocnéni
a kvalitu Zivota. Casné zachyceni onemocnéni SMA ma vliv na zachovéni
motoenuront. (Haberlova, 2021).

Z divodu nutnosti ¢asné detekce SMA se podafilo prosadit pilotni projekt
novorozeneckého screeningu pracovni skupinou slozenou z tad Iékaid, zéastupch
odbornych spole¢nosti vénujici se problematice SMA a ¢lent pacientskych organizaci.
Projekt byl podporovan vSeobecnou zdravotni pojiStovnou a ndrodnim screeningovym
centrem a byl spustén pilotni fazi 1.1. 2022 a po podrobné analyze programu bude
zvézeno zafazeni do standardniho screeningu (SMAci, z. s.).

Na seznam tak k 18 vzacnym a prognosticky zdvaznym onemocnénim piibyla
po Sesti letech od posledniho rozsifeni, formou pilotniho projektu, dalsi dvé
onemocnéni. Jsou to SCID (t€zkd kombinovand imunodeficience) a SMA. Rodi¢e nove
narozenych déti tak mohou udélit souhlas a nechat své dit¢ vySetfit pomoci genové
analyzy. VysSetfeni se provadi po ud€leném souhlasu v ramci celkového zjisténi
genetickych onemocnéni odbérem kapilarni kapky krve z paty v rozmezi 48. az 72.
hodiny po narozeni (Informacni portal o novorozeneckém screeningu, 2022).

V ramci sekundarni prevence, provadéné skrze prenatdlni screening,
novorozenecky screening a pravidelné preventivni prohlidky, se monitoruji vSechny
patrné odchylky v psychomotorickém vyvoji ditéte. Cilem této prevence je zachytit co
nejdiive pfiznaky SMA onemocnéni a co nejdiive odeslat dit€¢ s podezienim

k odbornému vysetfeni ve specializovaném pracovisti. (Bladhova a kol., 2019).

2.1.4 Terapie, multioborova péce

Konceptualizace péce o postizené s SMA je ukotvena v revidovanych
standardech zroku 2018 (Finkel, 2018). Té&mito standardy se pii poskytovani
multidisciplinarni péce fidi pecujici obory a neuromuskularni centra, ve kterych je péce
poskytovéna.

V Ceské republice poskytuji pé¢i &tyfi akreditovana pracovisté, konkrétnd

Neuromuskularni centra (NM), nékterd z nich slucuji jednotlivé pecujici obory o dité
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s SMA. Neuromuskularni centra jsou ve NM pii Klinice détské neurologie FN Motol
Praha, NM pii Klinice détské neurologie FN Brno, NM centrum pti Oddéleni détské
neurologie v FN Ostrava, NM centrum spadajici pod Oddéleni détské neurologie
fakultni Thomayerovy nemocnice v Praze (Spole¢nost détské neurologie, 2022).

Klinické projevy onemocnéni si vyzaduji soucinnost multiprofesniho tymu,
ktery obtizim ptedchazi, ¢i je zmirniuje. Po potvrzeni diagnozy ditéte probihaji zakladni
vysetieni, kam Ize zatadit napt. EKG (elektrokardiografie), ECHO (echokardiografie),
rentgenové vysSetfeni srdce, plic a patefe, sonografické vysSetieni bficha, screening
noc¢nich hyposaturaci, videofluroskopie, dale vysetfeni pneumologickd, kardiologicka,
RHB (rehabilitace), RHB neurovyvojové testy, nutri¢ni, genetické. Na komplexni péci
se podili neurolog, obvodni Iékaf, pneumolog, fyzioterapeut, ortoped, o¢ni lékar,
logoped, nutri¢ni terapeuti, genetici, socidlni pracovnici, v ptipadé potteby psycholog,
paliativni (podptrny) tym. (Haberlova, 2021).

Béhem sdélovani diagnoézy je rodi¢im citlivé predstavena forma a koncept
celistvé péce o dit¢ s SMA, podstatnou roli v péci o dité sehrava spoluprace s pecujici
rodinou nemocného ditéte (Haberlova, 2021).

Terapie byla dfive symptomatickd se zaméfenim na rehabilitaci a respiracni
fyzioterapii, v prubéhu let byla testovana 1é¢iva cilend na ochranu nervového systému
(valproat, riluzol) s neprokazatelné¢ jistym ucinkem (Balintova,2019). Zavedena
kauzalni 1é¢ba v CR v roce 2017 je vyraznym pokrokem v 1é¢bé SMA. Kauzalni 1é¢ba
spoc¢iva v aplikaci nusinersenu (Spinraza), je vhodna pro détské 1 dospélé pacienty
s SMA se spojitosti na gen SMN1 (Krsek, a kol., 2021).

K 1écbé SMA jsou k roku 2021 vyuZivany tfi registrované 1é¢ivé ptipravky, je
tedy tak mozné SMA 1é¢it kauzalng. Prvnim dostupnym lékem v CR vyuZivanym
k 1é€bé onemocnéni SMA se stal vroce 2017 nusinersen (Spinraza) aplikovan
intrathekalni formou. Jeho funkci je zvysit tvorbu SMN proteinu k podpofe modulace
funkce SMN 2 genu v tvorbé plné délky SMN proteinu. Na stejném principu ucinku je
zalozen sirup risdiplam (Evrysdi) v peroralni podob& podani, ktery byl v CR k dostani
v roce 2021. Indikaci k podani je SMA s vazbou na SMNI u déti starSich dvou mésict.
Aby byl efekt léCiva ucinny, je nutné jeho celozivotni podavani v pravidelnych
intervalech (Chiriboga, 2016).

Od roku 2019 v USA a od roku 2020 v Evropé je dostupnd genova terapie
pfipravkem Zolgensma, ktery dokaze nahradit zmutovany SMN1 gen. U¢inna latka

onasemnogen abervovec je nahradni substituéni gen. Virovym vektorem je
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modifikovany adenoasociovany virus 9AAV9. Jednordzovou intravenodzni infuzi je tak
dodana pln¢ funkéni kopie SMN genu, diky némuz dojde k dostate¢né a kontitnudlni

produkci SMN proteinu (Haberlova, 2018).

2.1.4.1 Spinraza (nusinersen)

Lécebny piipravek Spinraza s aktivni latkou nusinersen je antisence
oligonukleotid. Jde o synteticky piipraveny geneticky materidl, zaméfujici se na
odpovidajici mRNA. Za normalnich okolnosti je mRNA vysledkem transkripce DNA.
Uméle pfipravend mRNA tedy slouZi k ovlivnéni splicingu genu SMN2, diky némuz je
produkovéan funkéni SMN protein. Tento protein je nutny pro koordinaci bunécného
metabolismu motoneuronti piednich rohti misnich (Haberlova, 2018).

Ptipravek Spinraza neprochdzi hematoencefalickou bariérou, a proto musi byt
tento pfipravek podavan piimo do mozkomiSniho moku. Vyuzivd se metody
intratekalniho podani ptipravku. Vzdy je nutno nejdiive odebrat odpovidajici mnozstvi
mozkomisniho moku (12ml) a nahradit ho piipravkem Spinraza. Hrozi nebezpeci
zvySeni intrakranidlniho tlaku v pfipadé neodebrani dostatecného mnozstvi
mozkomisniho moku. Je také nutno vySetfit o€ni pozadi pro vylouceni méstnani papily
o¢niho nervu, které je indikatorem zvySeného intrakranialniho tlaku.

MozZnymi komplikacemi spojenymi s intrathékdlnim podanim léciv je krvaceni
z mista vpichu, riziko zavleceni infekce pfi naruSeni rezimu sterility a postpunkéni
syndrom zplsobeny unikem mozkomisniho moku. Postpunkéni syndrom se muze
projevit zejména silnymi bolestmi hlavy (Christo, 2014).

Ptipravek Spinraza je v Evropé je dostupny od kvétna 2017 (Haberlova, 2016).

Ptipravek je podavan v intervalech— prvni den nasycovaci davky v den 0., pak
14., 28., 63. den, a poté kazdé Ctyfi mésice udrzovaci davka (Béalintova, 2019).

Zhodnoceni efektu Spinrazy probihd realizovanymi studiemi, je to podstatna
soucast sledovani ucinnosti 1éCiva. Testovani se provadi pred zahajenim terapie,
zhodnoceni efektu probihd opakované po Sesti mésicich. Testovani probihd formou
neurorchabilitatnich testi a spirometrie. Na testovani a vyhodnocovani
neurorehabilitacnich testil se podili RHB oddéleni a v soucinnosti s NM centrem
(SMAci, z. s.).

Intrathekalni aplikace Spinrazy je spojena s kratkodobou hospitalizaci,
¢i ambulantnim pobytem v nemocnicich pii NM centrech. Béhem pobytu a aplikace

Spinrazy se na péci o déti sonemocnénim SMA a o jejich rodiny podili
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multidisciplindrni tym, jehoZz soucasti jsou sestry. Sestra poskytuje oSettovatelskou péci
formou osetiovatelského procesu. Aby byl cely proces efektivni, je tfeba znat specifika

oSetrovatelské péce realizované u rodin déti s onemocnénim SMA.
2.1.5 Uloha sestry v oSetiovatelském procesu u ditéte s onemocnénim SMA

2.1.5.1 Role sestry

Podéavani Spinrazy je vzdy spojeno s rizné dlouhym pobytem v nemocni¢nim
zatizeni v pravidelnych, zpocatku tydennich, posléze mési¢nich intervalech. Déti se tak
v doprovodu pecujici osoby vraci nékolikrat ro¢né na dané oddé€leni. Sestra miize mit
svym pusobenim a realizaci oSetfovatelské péce vliv na kvalitu Zivota déti a rodin
prichézejicich k aplikaci. Je tieba znat specifika détského veéku, pripravit pro dité
vhodné prostiedi, osvojit si vhodné komunikac¢ni dovednosti a vzbudit divéru v ditéti
a v jeho doprovazejici osobé a umét vybudovat bezpe¢né zazemi pro déti a jejich rodiny
(Stanikova, 1978).

Sestra svym jednanim, empatickym pfistupem a profesiondlnim chovanim
zastava a plni nékolik sesterskych roli béhem realizace oSetfovatelské péce. Naptiklad
pod obrazem sestry poskytovatelky osetfovatelské péce rozumime holistické chapani
jedince ¢i skupiny, které bere v uvahu zdravi a prostfedi v zajmu napliovani potieb
s respektovanim jeho individudlnich potieb, jejichz pofadi se mlze pribézné ménit
podle dané situace. Sestra nositelka zmén reaguje na pribézny vyvoj a zmeény
v oSetfovatelstvi, pfizplisobuje se novym standardim a pfistupim, sama by méla byt
aktivni ve vyhledavani takovych podméti (FarkaSova, 2006). Tim se podili na svém
profesnim rozvoji ve vztahu k vlastni oSetfovatelské praxi dle Etického kodexu sester
(Ceska asociace sester, 2017). Dilezitou soucasti oietfovatelského péce je edukace.
Sestra edukatorka (dle Zavodné in FarkaSova, 2006) svym plisobenim formuje jedince
k zodpovédnému a prospéSnému chovani k sobé samému. V ptipad¢ aplikace Spinrazy,
ktera mize byt pro déti traumatizujici, je napiiklad dilezité, aby dité chapalo, Ze je pro
n¢j prospéSna. Aby byl cely edukaéni proces ditéte efektivni, musi sestra nejen chapat
jeho smysl, ale také sama véfit jeho vyznamu (Tomova, 2017).

Sestra poskytuje komplexni oSetfovatelskou péci kontinualné, je to manazerka,
v jejiz kompetenci je koordinace poskytované a realizované oSetfovatelské péce o dite.
Me¢éla by reagovat pruzné a operativné v interakcich s lékafem, ktery provadi svou

odbornou Iékatskou c¢innost, méla by umét predvidat a ovladat schopnost rychlého
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rozhodovéani (Staikkova, 1978). Také md dohled nad vSemi probéhlymi a lékafem
naplanovanymi tkony a vySetfenimi. Sestra svym chovanim buduje divérny vztah
mezi ji samotnou, ditétem, rodinou a lékafem. Svou advokatskou roli taktn¢ obhajuje
zajmy a potieby déti. Zjistuje, jak se Clovék s onemocnénim vyrovnava se svymi
limitacemi, ktery zdravy ¢lovék nema a svym konanim mu zajistuje oporu a kvalitni

osetfovatelskou péci po identifikaci jeho potieb (Zavodna in Farkasova, 2006).

2.1.5.2 Pinéni potieb ditéte metodou oSetiovatelského procesu

Podle Sikorové (2011) by na détském oddéleni mély vykonavat oSetfovatelskou
péci détské sestry, nebo vSeobecné sestry se specializaci v oboru oSetfovatelstvi
v pediatrii, které svym individudlnim ptistupem ke kazdému ditéti a formou
osetfovatelského procesu plni jeho potieby a jde také o cestu k vzadjemnému propojeni
mezi sestrou, ditétem a rodici €i jinou pecujici osobou (Sedlafova a kol., 2008). Piistup
sester vychazi také ze spoleCenskych hodnot a potteb, které jsou ukotveny v Etickém
kodexu sester, se kterym se sestry seznamuji jiz v pribéhu studia oSetfovatelstvi (Ceska
asociace sester, 2017).

Sestra by se méla snaZit vytvofit svym jednadnim idedlni podminky pro
otevienou komunikaci mezi rodinou, ditétem a ji. Pravé spolecnd oteviend komunikace
a soucasné profesiondlni pfistup umozni oSetfujici sestfe rozpoznat a orientovat se ve
stavajicich 1 pfipadnych potiebach ditéte a rodiny (Sikorova, 2011). Podle Stankové
(1978) by méla byt komunikace taktni, vlidna a trpéliva (Staitkkova, 1978).

2.1.5.3 Osetiovatelska péce u ditéte s SMA

Aplikace Spinrazy provadéna terapeutickou lumbélni punkci je spojena
s pobytem v nemocnici rtizné délky a je uskute¢iiovana v pravidelnych intervalech
nekolikrat ro¢n€. Poskytovana oSetfovatelskd péce je realizovana v souladu
s oSetfovatelskymi standardy tak, aby oSetiujici personal umél adekvatné reagovat na
potieby ditéte a rodiny. OSetfovatelské standardy jsou dle Staitkkové (1978) domluvené
zavazné normy, které zajiStuji détem kvalitni oSetfovatelskou péci, poskytujici
objektivni hodnoceni vykonané péce a jejich plnéni probiha formou audit (Stankova,
1978).

Osetfovatelska sesterska péce o dité prichazejici k aplikaci Spinrazy:
e Zacind formalitami jako je pfijem k hospitalizaci ¢i ambulantni pobyt ditcte

a doprovazejici/ pecujici osoby. Zajisténi bezbariérového pokoje s toaletou
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a koupelnou by vzhledem k pfitomnosti moznych kompenza¢nich pomiicek mélo byt
samoziejmosti. Na oddéleni probihd piiprava pokoje s Casovym predstihem v ramci
planovani pfijmi na Kliniku. Sestra by se mé¢la rodiné predstavit celym svym jménem
a pokusit se nastavit hned v uvodu hospitalizace piijemnou atmosféru. Spolecné
s ditétem a doprovazejici osobou (vétSinou rodic¢) vyplni osetfovatelskou anamnézu,
hodnotici Skaly, dit¢ dostane identifikaéni naramek, objedna adekvatni stravu, zméfi
fyziologické funkce, ptipravi souhlasy potiebné k hospitalizaci a vykontim pro Iékare.
V dobé vzniku bakalarské prace jsou soucasti pfijmu i1 odbéry na vySetfeni
pritomnosti viru SARS-CoV-2 u ditéte a doprovazejici osoby, ptipadné probiha
kontrola testti a platnych ockovéani, ¢i potvrzeni o prodélané nemoci ve stanovenych
lhitach.

Dité a pecujici rodinu provede oddélenim, informuje je o Charté prav déti. Po celou
dobu s rodinou komunikuje, zodpovida jejich ptipadné otdzky. Seznami je s chodem
oddélent.

Osetrovatelskou péci si sestra planuje v kooperaci s oSetfujicim lékarem ditéte. Zna
naplanovanou lékatskou péci, ve které mohou byt indikovany napf. odbéry krve, o¢ni
vySetieni, spirometrie, fyzioterapie, rehabilitacni testy, nutri¢ni a dal$i doprovodna
vySetfeni v ambulancich dle individualni domluvy lékafe s rodinou a harmonogram
péce sladi jak Casové, tak s ohledem na fyzicky a psychicky stav ditéte.

Bezprostfedni  pfiprava ditéte pred aplikaci Spinrazy: dochazi k péci
o psychickou pohodu ditéte i rodiny a eliminuje se piipadny strach ditéte pted
vykonem, ev. po dohod¢ s lékaiem wvyuZzije moznosti podani premedikace dle
ordinace lékafe. Pfed lumbalni punkci dojde k naneseni lokalniho anestetika Emla ve
form¢ pasty a foliového kryti v misté vpichu v bederni krajiné. Zejména u prvnich
aplikaci je kladen diraz na edukaci ditéte a pecujicich osob, sestra je oteviena
komunikaci. S ditétem sestra nacvi¢i polohu, v jaké bude aplikace probihat. Spole¢né
zvoli vhodné piijemné obleceni, pobidne dit¢ k vykonani vyprazdnéni. Uchovani
Spinrazy je dle doporucenych piedpisti, které sestra zna a dodrzuje je. Sterilni stolek
je pripraven a pln¢€ vybaven pfed vykonem tak, aby nebyla potieba odbihat béhem
lumbalni punkce pro pomicky.

Béhem aplikace Spinrazy je standardné pfitomen l¢kat a dvé sestry, z ¢ehozZ jedna se
pln¢ vénuje ditcti, hlida sprdvnou polohu k provedeni lumbalni punkce, stara se

o potteby ditcte, vysvétluje mu, co se pravé odehrava, povzbuzuje ho do uvolnéného
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dychani. Druhé ze sester ve sterilnich podminkéch asistuje 1ékatfi béhem intratekalni
aplikace (dba na vhodnost pouziti pomticek, stara se o dezinfekci).

e Péce o dité po aplikaci Spinrazy — po lumbalni punkci je kladen diiraz na dodrzovani
rezimovych opatieni k prevenci moznych postkomocnich nezadoucich ucinkit po
aplikaci. Zvoli pro dit¢ vhodnou polohu, dbéa na dostate¢ny piijem tekutin. Prabézné
si v§ima projevu ditéte (Staiikkova, 1978), eventudlni potize ohlasi 1€kafi a zaznamena
do dokumentace. Dochazi ke kontrole mista vpichu. Pokud dojde k nezadoucim
ucinklim, jako je napft. bolest hlavy ¢i zad, podava sestra ditéti analgetika dle ordinace
l1ékare a opét provede zapis do dokumentace ditéte.

e V piipad€ skoliotickych vad ditéte dochazi k aplikaci Spinrazy pod CT v souladu
s bezpecnosti prace RTG pracovist¢ pod vedenim zkuSeného radiologa,

osetfovatelska péce zlistava neménna.

2.1.5.4 Osetrovatelské diagnozy

Sestry by mély umét uplatnit ziskané zkuSenosti a teoretické znalosti v praxi formou
realizace oSetfovatelského procesu s vykonavanim stanovenych aktudlnich
a potencionalnich oSetfovatelskych diagnoz uplatiiovat.

Osetfovatelské diagnozy stanovené v rdmci komplexni oSetfovatelské péce poskytované

ditéti s onemocnénim SMA by byly pfili§ obsahlé i ptes podil pé€e doprovazejicich

pecujicich osob, proto jsou v této bakalarské prace zminény ty diagndzy, které tzce

souvisi s aplikaci Spinrazy, v€etné hospitalizace (Slezakova, 2014).

» ZhorSena pohyblivost souvisejici s neuromuskularnim poskozenim (polohovani,
presuny, manipulace, volba vhodnych pomitcek, zajisténi prostoru na oddé€leni pro
uskladnéni pomtcek, bezbariérovy pokoj s bezbariérovym pfistupem na toaletu
a do koupelny)

» Zhorsena spontanni ventilace

» Deficit sebepéce-oblékani, koupani, stravovani

> Unava v souvislosti s onemocnénim

» Zhor$ena verbalni komunikace

» ZhorSena artikulace

» Neefektivni pruchodnost dychacich cest-poruchy dychani, zvySené mnozstvi hlenu,
vytékani slin a pény z Gst

» Cizi prostiedi

» Riziko padu
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> Inkontinence modi a stolice

2.1.6 Piehled diive realizovanych studii

Diplomovéa prace autorky Be. Kamily Slabakové pojednavéa na téma ,, Kvalita
Zivota rodiny ditéte s diagnozou spinalni svalové atrofie”. Autorka se zabyvala jak
problematikou onemocnéni, tak vlivem, jaky ma nemoc ditéte na kvalitu zivota rodiny.
Cile jeji prace bylo mimo jiné zjistit urovein a dostupnost opory ve zdravotnictvi
a emoc¢ni podporu rodin.

Od ftijna 2012 do tnora 2013 vedla polostrukturované rozhovory s Sesti matkami

Vysledkem bylo, Ze rodiny postradaly ve fazi zjisténi diagnozy dostatek
informaci a praktickych rad. Nemoc jim vyrazné¢ zmeénila kvalitu zivota. Jednim ze
zjisténi této studie bylo, Zze zkvalitnéni multidisciplinarni péce vede ke zlepSeni kvality
Zivota rodin.

Druha studie se zabyvala vlivem nusinersenu (Spinrazy) na pfipadné zmény ve
vnimani kvality zivota rodin a déti od kolektivu autorG Osredkar, Jilkova et al. (2020)
ve své studii ,,Déti a mladi dospéli se spinalni svalovou atrofii léceni Nusinersenem “.
(Osredkar et al., 2020)

Lékati CR a ve Slovinska sledovali 61 déti od 2 mésicti do 19 let véku v typech
SMA 1(16 déti), SMA 2 (32 déeti), SMA 3 (13 déti). Formou dotaznikového Setfeni
zjiStovali a hodnotili pomoci $kal motorickou Urovenl se zaméfenim na aktivity
kazdodenniho Zivota déti. Hodnoceni probéhlo po 14 mésicich terapie Spinrazou.

Vysledky udavaly zlepSeni u déti, u kterych byla zahajena terapie Spinrazou
v niz§im véku. U jednoho ditéte doSlo b&hem sledovani k tmrti, u jednoho doslo

k pteruSeni 1écby. Rodinami déti nebyly uvedeny zavazné nezadouci u€inky.
2.2 Kvalita Zivota

2.2.1 Definice, vymezeni pojmii

Zajem autord o uchopeni problému kvality Zivota muzeme pozorovat jiz
u filosofi antického Recka. Platén a pozdgji jeho zak Aristoteles se snazili vytvofit
koncept ,,dobrého (kvalitniho) Zivota®. VétSinou se zabyvali postojem Clovéka vici

spolecnosti a okolnimu svétu. Koncept kvality zivota byl spojen s etickym pohledem na
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jednéani c¢loveéka na jeho cesté k dosazeni blahobytu pro sebe, svou rodinu a Sirsi
spole¢nost (Haas, 1999).

Koncept kvality Zivota jako ukazatele ekonomické vyspélosti se objevuje v roce
1920 u ekonoma A. C. Pigou. Dalsi védni discipliny zacaly vyuzivat konceptu kvality
zivota pifi analyze spolecnosti, k ekonomice se pfidala sociologie, demografie,
psychologie. Pies tyto védni obory se pojem kvality zivota dostal do mediciny
a oSetfovatelstvi.

Ravens-Sieberer et al. (2001) definovali ve své studii Kvalita zivota u déti
a adolescentli pohled na Evropské zdravotnictvi nasledovné: ,, Multidimenzionalni
konstrukt zahrnujici somatické, emocni, mentalni, socialni a behaviordlni slozky pohody
a fungovani, jak je vnimaji pacienti, a/nebo individudlni pocity pacientii spojené se
zdravim. *“ (Ravens-Sieberer et al., 2001)

Zamétfuji  svoji  definici na koncept well-being, subjektivni prozivani
a pohodu, vhodné¢ vystihujici individudlni aspekt prozivani zivota jako determinantu
jeho kvality.

Individualni vniméani kvality Zivota patii k dalezitym pohledim na clovéka
v prostiedi poskytované péfe v modernim oSetfovatelstvi. Zde se uplatiuji prvky
holismu — vniméni fenoménu lidského prozivani zdravi a nemoci v jeji celistvosti
a nikoli jen jako vyctu dil¢ich €asti. DalSim prvkem moderniho oSetfovatelstvi je diikaz
zalozend vyzkumna ¢innost (evidence-based research). Kvalita Zivota patii k pfednim
ukazatelim zmény prozivani v priibéhu nemoci a 1é¢by a praxe zaméiena na zvySovani
kvality Zivota pacientll je jednim z prednich cilt oSetfovatelstvi (Olisarova, 2013).

Helath-related quality of life (HRQoL)- Kvalita Zivota zamétend na zdravi je
pojem spojeny s vnimanim zdravi a nemoci a jejich dopady na kvalitu zivota. Tento
pojem se specialné zamétuje na medicinu a oSetiovatelstvi oproti vice ekonomicky nebo

sociologicky orientovanym oblastem zkoumani (Rehulkova, 2008).

2.2.2 Metody hodnoceni kvality Zivota

Po druhé svétové valce se pro medicinu a obzvlasté oSetfovatelstvi otvira novy
prostor zkoumdni a vyhodnocovani kvality péce. V predchazejicim obdobi bylo
prioritou udrzovat co nejvétsi ¢ast spolecnosti schopnou pracovat, vysledky industrialni
revoluce, nebo u muzské populace schopnou bojovat a co nejdiive se do boje vratit.

Mnozi zranéni v bojovém nasazeni nebo pracovnich nehodach prozili traumatizujici
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zkuSenosti a tlak na navraceni do aktivni sluzby spolecnosti dale zhorSoval jejich
kazdodenni prozivani (Elder, 1994).

V 70. a 80. letech 20. stoleti se spolecnost zacina s doposud nepoznanym
ekonomickym rlistem a znaénym technologickym pokrokem v medicin€é, zaobirat
novym pohledem na nemoc a zdravi, za¢ina tedy sledovat kvalitu Zivota pacienttl.

Celkov¢ se prodluzuje primérny vék obyvatelstva a diky novym terapeutickym
postuptim je k dispozici vEtsi pocet intervenci, mezi kterymi musi Iékat a pacient volit
spravnou volbu pro kazdého individudlniho pacienta. Kvalita zivota v této oblasti
nabyva na priorité. Kazdy pacient musi zvazit, jaké 1é¢ebné intervence chce podstoupit
a predikce vlivu téchto intervenci na kvalitu Zzivota pacienta se stdvaji cennym
podkladem pro toto rozhodovani. Zdravotnictvi tak stoji pted problémem, jak kvalitu
zivota hodnotit a jak ji co nejlépe uchopit a zméfit (Pennacchini, 2011).

Obzvlasté obory s novymi radikalnimi intervencemi vyzadovali vyzkum dopadii
téchto intervenci na kvalitu zivota. Pfikladem mize byt onkologie, nebot’ v tomto oboru
probéhla jedna z prvnich klinickych studii kvality zivota a to ,,Méreni kvality Zivota
a preziti rakoviny prsu“, ktera v roce 1966 v Londyné zkoumala kvalitu Zivota
pacientek s rakovinou prsu po radikalni mastektomii. Jednotlivé casti sestavaly
z kazdodenni aktivity, postoje pacientky k zédkroku a hodnoceni subjektivniho vnimani
pocitil pted a po zdkrokem (Eisenberg, 1966).

Velky nartst poctu studii zaméfenych na kvalitu zapocal rokem 1986, kdy ve
Spojenych statech americkych organizace FDA (Food and Drug Administration,
Organizace pro kontrolu obsahu potravin a 1€¢iv) zavedla standard povinného Setieni
dopadu na kvalitu Zivota konzumentii potravin a 1é¢iv. Obzvlasté byly sledovany nové
vyvinuté onkologické ptipravky, u niz byl nezbytny dlouhodoby vyzkum dopadii na
zdravi a s nimi spojené ovlivnéni kvality Zivota pacientli (Johnson, 1985).

V pribéhu 80. let byt vytvoren standardizovany dotaznik MOS SF-36 (Medical
outcome study Short form). Tento dotaznik obsahuje 36 otdzek rozdéleny do 8 sekci
mapujici kvalitu zivota pacientll. Primdrni vyuziti tohoto dotazniku byla analyza
nakladi a pfinost pro vyhodnocovéni jednotlivych intervenci vyuzivanych ministerstvy
zdravotnictvi pro financovani oboru zdravotnictvi.

Svétova zdravotnicka organizace (WHO) dlouhodobé shromazd'uje statistické
udaje ze zdravotnictvi ¢lenskych statd. V 90. letech formulovala Svétova zdravotnicka
organizace vlastni standardizovany dotaznik WHOQOL 100-100 otazek ve 6 doménach
a WHOQOL Brev — zkracend verze s 26 otazkami. Tyto dotazniky byly testovany ve 36
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zemich svéta ve vyznamnych mezinarodnich nemocnicich a zdravotnickych institutech,
ptelozeno do 29 jazykt (The WHOQOL Group, 1998).

Ze zékladniho modulu WHOQOL 100 byly vytvoreny specialni dotazniky pro
urCité populace, naptiklad PedSql pro vyzkum kvality zivota déti v pediatrii,
WHOQOL-OLD zaméteny na vyzkum kvality zivota seniort (The WHOQOL Group,
1998).

V roce 1992 byl zaloZen mezinarodni casopis Quality of Life Research
mezinarodni spolecnosti pro vyzkum kvality Zivota (Official Journal of the International
Society of Quality of Life Research) Zde vychéazi kazdoro¢né velké mnozstvi studii
zabyvajici validizaci dotaznikti kvality Zzivota v klinické praxi, vysledky studii
z jednotlivych zemi svéta aplikovany v riznych specializacich mediciny. Dotazniky SF-
36 a WHOQOL jsou dodnes povazovany za ,,standard* méfeni kvality Zivota (Gurkova,

2011).

2.2.3 PedsQL Neuromuskularni modul

Skupina pro kvalitu Zivota Svétové zdravotnicka organizace (WHO, Quality of
life Group) zformulovala postupné nekolik dotaznikd zkoumajici kvalitu zivota déti.
PedsQL 4.0 je nejnovéjsi variantou. Pro specifické onemocnéni byly pfizpsobeny
verze PedsQL 3.0. Pro onemocnéni SMA byl vytvofen PedsQl 3.0 Neuromuskuldrni
modul.

wDotazniky byly piivodné v anglickém jazyce, nicméné dr. Varni, autor dotaznikii
vilastnici veSkerad licencni prava, umoznuje, aby si vyzkumnici pro své vlastni potreby
dotazniky prelozili. Ceska verze vznikla na Zdravotné socidlni fakulté Jihoceské
univerzity v Ceskych Budéjovicich a prosla lingvistickou verifikaci, kterou autor
pozaduje pro uznani a nasledné vyuziti dotaznikii v praxi.* (Kocova, 2017)

Tento dotaznik ma varianty dle véku ditéte. 2-4 roky, 5-7 let, 8-12 let a 13-18
let. Skalovani je u mladsich déti (2-7 let) ve 3 stupnich (hodnoty 0; 2; 4) a u starich déti
8-18 let) v péti stupnich (0; 1; 2; 3; 4). Dotaznik poklada otazky na situaci za posledni
jeden mésic.

Dotaznik je rozdélen do tfi kategorii: somatické fungovéani, komunikacni
schopnosti a socidlni fungovani ditéte v rodinném prostiedi. Nejvice otazek je v oblasti
somatického fungovani — sedmnact, popisujici ptiznaky onemocnéni (dychaci obtize,
bolesti) a problémy v kazdodennim fungovani (trva dlouho se najist, hygiena,

neumyslné poranéni). Komunikacni oblast sestava ze tii otazek — problémy s popsdnim
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pocitil, problémy s kladenim otdzek o zdravotnim stavu a schopnost vysvétlit ostatnim
svoji nemoc. Socialni oblast dotazniku mapuje v péti otazkach integraci rodiny do
spolecnosti, zatéz, kterou rodina proziva v souvislosti s onemocnénim a podporu, ktera
se rodiné a ditéti dostava (penize, pomiicky). Vysledkem z 25 otazek je skore od 0-100,

4

kvality zivota je pfimo tmérna vysledku skore (lannaccone et al., 2009).
2.2.4. Pacientské organizace, rand péce, paliativni péce

2.2.4.1 Pacientské organizace

Pacientské organizace funguji na principu sdruzovani pacientl, pecujicich osob
a n¢kdy i lékatti a jsou podstatnou a nedilnou soucasti zkvalitiiovani Zivota rodin déti
potykajicich se s SMA. Propojuji rodiny nemocnych déti, pomohou jim zorientovat se
v terapeutické intervenci v kooperaci s multidisciplindrnim tymem, spolupodili se na
zajisténé ucinné 1écby, poskytuji odborné poradenstvi v socidlnich sluzbach, bojuji za
legislativu a prosazovani prav, potieb a zajml pacientti, organizuji odlehcovaci pobyty.
Cilem je trvale zvySovat kvalitu Zivota pacientim s onemocnénim SMA, rodinnym
pfislusnikiim a pecujicim osobam, h4jit a podporovat jejich potreby (Kocova, 2017).

O existenci pacientskych organizaci byvaji rodiny déti s onemocnénim SMA
v soucasné dobé zpravidla informovany svym oSetiujicim lékarem.

SMAci — pacientskd organizace spustila svou &innost na po&atku roku 2017
s jasn€ definovanym cilem hdjit zajmy pacientl s SMA, podporovat rodiny pacientl
s SMA a ostatni pecujici osoby. Jednim z diivodi vzniku organizace byla podpora
aktivit souvisejicich se schvalenim a dostupnosti nové vzniklé 1é€by pacientli s SMA
(MZCR, 2021) a urychleni vstupu prvniho 1é¢iva na SMA v CR. Mezi  ¢&innosti

organizace, se kterymi se lze seznamit na jejich webovych strankach, patfi:

o poskytovani podstatnych informaci o SMA,

o spolupodili se na zajisténi ucinné 1éCby,

o prezentace novych pravidelné aktualizovanych informaci, ¢lanks, odkazl
a tiskovych zprav,

. nabidka krizové intervence,

° moznost konzultaci,

. komunikace s pojistovnami, se zdravotnickymi zafizenimi,

. potadani konferenci, workshop,
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o nabidka odlehc¢ujicich a psychorehabilitacnich pobytl, tdbort,
. uvetejiiovani plant pro dalsi roky- napt. pro rok 2022/2023 je to realizace
projektu Zlepseni péce pro pacienty s SMA ve zdravotnickych zarizeni

a rozsifeni sluzeb pacientské organizace z Fondd EHP 2014-2021 (SMAci,

Z.8.).

K 1.1. 2022 doslo v ramci novorozeneckého screeningu k rozsifeni diagnostiky
a zachytu zdvaznych onemocnéni, kdy pravé ¢asné diagnostika v presymptomatické fazi
a vhodna adekvatni terapie zasadnim zptisobem ovlivni kvalitu Zivota ditéte a pecujicich
osob. Novorozenecky screening se v pilotni fazi rozsiil o SCID a o SMA (UZIS,2022).

Organizace SMAci je soudasti pracovni skupiny, ktera se se svou ¢innosti
a dlouhodobym vyjednavadnim zasazovala o nutnost Casného zachytu a plosného
dobrovolného screeningu v CR (SMAci, z. s.). Kprilomové dohodé ohledng
novorozeneckého screeningu a testovani na on. SMA a SCID doslo v ¢ervnu 2021.
Pilotni program v délce trvani dvou let se plné¢ zahajil v lednu 2022. Vice viz kapitola
2.1.3.

Pacientska organizace SMAci se zaélenila do nékolika prosp&$nych organizaci
jako napt.: SMA Europe (sdruZeni evropskych pacientskych organizaci s SMA), CAVO
(Ceska asociace pro vzacna onemocnéni), AIP (Aliance po individualizovanou podporu)
a také jsou ¢leny APO (Akademie pacientskych organizaci). V zavéru roku 2021 skytala
organizace SMAci 186 ¢lenii zfad nezletilych i zletilych pacienti, ¢leny jsou téz
zakonni zéastupci a také se do chodu organizace aktivné zapojuji jednotlivci se zajmem
o problematiku SMA (SMAci, z. s.).

Kolpingova rodina Smefno — organizace vznikajici v letech 1993-1995 se
vyprofilovala v organizaci poskytujici socialni sluzby s cilem podpory funkéni rodiny
napii¢ celou Ceskou republikou. Od roku 2007 poskytuje podporu pe¢ujicim rodinam
o déti s SMA. Rozcestnik poskytovanych sluzeb je uveden na webovych strankach
organizace (Kolpingova rodina Smecno, 2022). Podle zékona 108/2006 Sb.
O socidlnich sluzbéach, v plném znéni, doslo k registraci dvou socialnich sluzeb:

e odborné socialni poradenstvi,

e rana péce.

2.2.4.2 Rana péce

Rana péce cili na podporu ditéte a jeho rodiny, pokud je ohrozen jeho vyvoj na

podkladé¢ tizivé socialni situace, nebo pokud je dité zdravotné postizené, i je zde riziko
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ohrozeni zdravotniho stavu ditéte. Bezplatné sluzby jsou poskytovany détem
a pecCujicim osobam od narozeni ditéte do dosazeni sedmych narozenin (Hradilkova
a kol., 2018).

Sluzby rané péce jsou sestavovany vzdy individualné pro konkrétni rodinu po
dikladné analyze jejich potieb. Rand péée je stézejnim bodem u déti s SMA v CR
v ramci projektu Podpora rodin s onemocnénim SMA Kolpingovy rodiny Smecno

(Kocova, 2017).

2.2.4.3 Paliativni péce

Détska paliativni péce je komplexni a aktivné poskytovand péce orientovana na
kvalitu zivota (Kocova, 2017) zahrnujici soucasné poskytovani podpory rodinam. Je
zaméfena na rodiny, u jejichz ditéte byla stanovena diagndza s Zivot limitujicim
onemocnénim (Cesty domu, 2020) v obdobi prenatdlniho Zivota ditéte po narozeni
ditéte do 19 let. Péce tohoto druhu piipadd ke zvazeni zvlasté u tézkych forem
onemocnéni SMA (Haberlova, 2021).

Détska paliativni péCe funguje v soucinnosti multiprofesniho tymu ve slozeni
lékatfd, zdravotnikii, socidlnich pracovnikl, psychologl, terapeuti a duchovnich
(Kocova, 2017).

WHO definuje détskou paliativni péci jako celistvou péci o détské télo, jeho
mysl 1 spiritudlno s poskytnutim podpory rodin€ s ptihlédnutim k individualitam jedince
a aktudlnim potfebam. Zahdjeni péce je poskytovano od stanoveni diagndzy a trva
nepfretrzité i ptes aplikaci 1é¢by cilené na onemocnéni (Buzkové a kol., 2019).

ProtoZe je tfeba vyvazit a rovnomérné pokryt dostupnost poskytovanych sluzeb
napii¢ CR, definovat a sjednotit systém péce o dité a rodinu v paliativni pé¢i, reagovat
na dynamicky rozmach paliativni péce a také pomoci s orientaci v zdravotné-socialnich
sluzbach, vznikl ,,Koncept péce o déti a dospivajici se zdvaznou a limit ohrozujici
diagndézou a jejich rodiny* (Krej¢i a kol., 2022). I piesto, Ze se jedna o téma, které lidé
mohou mit spojené s bolesti a smutkem, je tfeba o ném mluvit. Mluvit o ném

s laskavosti, vnimavosti.

2.2.5 Poskytovani socidlnich sluZeb

Jak se uvadi v Zakoné o socidlnich sluzbach (Zakon ¢. 108/2006 Sb.), v plném
znéni, narok na vyuZiti sluzby poskytujici socialni poradenstvi ma kazda osoba v CR

a to zdarma (Zakonyprolidi.cz, 2010). Socialni pracovnici v souladu s vySe uvedenym
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zakonem v § 54 a v § 37 mohou pomoci rodin€ v orientaci nabizenych sluzeb a zajistit
jim vyuzivani jak zakladnich, tak odbornych sluzeb. Vyuzitelné odborné sluzby jsou
napft. prispévky na péci o dité, moznost vyfizeni a zaptjceni kompenzacnich pomiicek
rodindm, rand péce. Socidlni pracovnici svym konanim rodiné mohou pomoci jak
casove, provozng, tak i financné (Buzgova a kol., 2019). Kompenzacni pomiicky nejsou
dotovany z vefejné¢ho zdravotniho pojisténi, piipadné jsou spojeny s vysokymi doplatky,
proto je v péci o dit¢ s SMA poskytovanou vhodnou socidlni sluzbou prave i pijcovna
pomiicek (Kocova, 2017).

Péce o dité s telesnym postizenim je dlouhodobé naro¢nd, rodiny se mohou
potykat s fyzickou, psychickou a ekonomickou zatézi, proto je na mist¢ podpora
socialni péce s poskytovanim socidlnich sluzeb rodiné s individudlnim pfistupem
(Blahova a kol., 2021).

Socialni poradenstvi a ranou péci pro rodiny déti s SMA zajistuje Kolpingova

rodina Smec¢no (Kolpingova rodina Smecno, 2022).

2.2.6 VyuZiti pomiicek

Vhodné zvolenymi kompenza¢nimi pomickami lze pfispet ke zlepSeni kvality
zivota ditéte a jeho blizké, pecujici rodiny jak po strance fyzické, tak psychické
(Koova, 2017). V soucasnosti je v CR pomérné §iroka nabidka kompenzacnich
pomticek pouzivanych u déti s télesnym postizenim (Kolpingova rodina Smecno, 2022),
které se od sebe lisi ucelem pouziti (voziky riznych typh s opérkami hlavy, standery,
ortézy, sedaky, zvedaky ¢i respiracni pomiicky), finanéni ndkladnosti a dostupnosti.

Dle typu SMA a jeho progresi se individualizuje potieba vyuziti kompenzacnich
pomiicek (Kocova, 2011), s vybérem vhodné pomucky ditéti pomahéd tym odbornikl
specializujicich se na danou problematiku. Primarnimi faktory pro vhodnou volbu
dodavatele by méla byt profesionalita spojend s pfedvedenim vyrobku, dostupnym
servisem, individudlnim piistupem ke klientovi, moznosti vyzkouSet si pomicky
v domécim prostredi. Financovani je feSeno formou uhrad zdravotnich pojiStoven,
jednorazového ptispevku ufadi prace a za pomoci piispévka nadaci a sponzori. Lze
vyuzit 1 nabidku socialni sluzby a pofizeni kompenza¢ni pomicky ziskat z plij¢ovny

(Kocova, 2017).
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3. EMPIRICKA CAST

Empirickd ¢ast bakalaiské prace vychazi z tradini struktury. Nejprve budou
definovany cile a pracovni hypotézy, které se vztahuji k této Casti prace. V empirické
Casti je detailné popsédna metodika sbéru dat, charakteristika vzorku, organizace
dotaznikového Setieni a zptsob, jakym byla data zpracovana. Respondenti zhodnotili
pfipadny rozdil stavu svého ditéte pfed a po podani 1éCivého ptipravku Spinraza
v uvedenych kategoriich a jaky dopad m¢l tento ptipadny rozdil na kvalitu zivota jejich
rodiny. V zavéru empirické Casti jsou piehledné uvedeny vlastni zjisténé vysledky,
navazuje diskuse se zahrnutim studii na obdobné téma, je zminén piinos pro

osetfovatelskou praxi.
3.1 Cile prace a pracovni hypotézy

K naplnéni zdméru bakalaiské prace zjistit vliv soucasné terapie na subjektivni
vniméni kvality Zivota rodin déti s onemocnénim spindlni svalova atrofie byly
stanoveny nasledujici dil¢i cile bakalarské prace:
> sestavit dotaznik vlastni konstrukce,

» zadat dotazniky cilové skupiné respondentd,

» ziskana data utfidit, zpracovat a interpretovat,

» komparace vysledkl vlastniho Setfeni s dfive realizovanymi studiemi na stejné ¢i
obdobné téma,

» zjisténé zavery zobecnit a popsat piinos vlastniho Setfeni pro osetfovatelskou praxi.

Na zaklad¢ analyzy dostupnych odbornych literarnich a ¢asopiseckych zdroji
informaci a vySe uvedenych cill, byla k naplnéni zaméru bakalaiské prace stanovena
jedna pracovni hypotéza:

Hypotéza 1: Lze predpokladat, ze souCasnd terapie miize mit pozitivni vliv na vnimani

kvality Zivota rodin s onemocnénim spinalni svalova atrofie.

3.2 Metodika sbéru dat

Podkladem pro empirickou ¢ast predkladané studie byl kvantitativni vyzkum
realizovany formou dotaznikového Setfeni s malym souborem otevienych
(nestrukturovanych) otazek bez moznosti vybéru z volitelnych odpovédi. V samém

uvodu dotazniku bylo zjisténi typu SMA, zjisténi véku ditéte v letech a doba terapie
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l1é¢ivym piipravkem Spinraza v letech. Dotaznik vlastni konstrukce byl dale rozdélen do
tii Casti:

Prvni cast presnymi a jednoduse formulovanymi otazkami zjistovala subjektivni
hodnoceni v jednotlivych kazdodennich kategoriich, kde 1ze pfedpokladat mozny posun
na zaklad¢ nastudované odborné literatury. Prvni ¢ast byla sestavena
z 28 strukturovanych otdzek s moznosti polynomického vybéru odpovédi. Osloveni
respondenti vybirali z nabizenych moznosti: vyrazné zhorSeni, mirné zhorSeni, beze
zmény, mirné zlepSeni, vyrazné zlepSeni. Bodovani kazdé polozky bylo urceno
nasledovné: Vyrazné zhorSeni - 1, mirné zhorSeni - 2, beze zmény - 3, mirné zlepseni
- 4, vyrazné zlepSeni-5.

Druhda ¢ast byla tvofena Sesti otevienymi otazkami, jejichz Gi¢elem bylo zjistit
konkrétni zkuSenosti a prozitky, které v souvislosti s podavanim lé¢ivého piipravku
Spinraza v nemocni¢nim prostiedi mohou ovlivnit nejen stav ditéte, ale i chod celé
rodiny. Oteviené otdzky zejména tykajici se hospitalizace a aplikace Spinrazy byly
pojaty a formulovény tak, aby jejich pfipadné odpovédi mohly byt ptinosem pro sestry
a oSetiovatelskou praxi.

Tteti ¢ast byla zaméfena na subjektivni hodnoceni vnimani kvality zivota pfed
absolvovanim terapii Spinrazou (11 otazek) a poté nasledovalo hodnoceni aktudlni po
posledni podané davce Spinrazy (11 otazek). Respondenti vybirali z jednotlivych
odpovédi s bodovym hodnocenim: Velmi dobra - 1, dobra - 2, stejna - 3, spiSe Spatna - 4
a Spatna - 5.

Sestaveni vicetiroviiového dotazniku vychdzelo z teoretickych poznatkt
z dostupné odborné literatury, kdy bylo vyuzito reSerSni sluzby Narodni lékatské
knihovny. Neékolik polozek se opiralo o standardizovany dotaznik PedsQL 3.0

neuromuskularni model (Iannaccone, 2009).
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3.3 Charakteristika vzorku

Vyzkumny soubor této bakalaiské prace byl sestaven z 36 rodin déti
s onemocnénim SMA, jejichz dité je 1é&eno piipravkem Spinraza v Ceské republice.
Byly osloveny rodiny s détmi vSech vékovych kategorii bez ohledu na pohlavi, s détmi
SMA typt SMA I, SMA II a SMA III (dale SMA 1, SMA 2, SMA 3) v rizné délce
terapie Spinrazou. Byly osloveny i rodiny déti, ktefi Spinrazou 1é¢eni byly a piechazely

na jiny druh terapie a hodnotily pouze obdobi, které je spojeno s terapii Spinrazou.

Tab. 1 Popisna statistika véku

n Cetnost

platn. | Primér | Median | Modus | modu | Min. Max. |Rozpéti |Rozptyl | Sm. od.

36 9,33 8,415 4 3 1 18,75 | 17,75 | 30,79 5,47

Primérny vék vSech respondentli ve vyzkumném souboru byl 9,33 let, median byl 8,42.

Nejmlad$imu ditéti byl 1 rok a nejstar§imu 18,75 let. Smérodatna odchylka byla 5,47.

Tab. 2 Prehled vsech typu SMA ve vyzkumném souboru

Typ SMA N %
1. typ 9 25
2. typ 19 52,8
3.typ 8 22,2
Celkem 36 100

Ve vyzkumném souboru prevladaly rodiny déti s onemocnénim SMA 2. typu v poctu 19
rodin (52,8 %), 1. typ je zastoupen 9 rodinami déti s on. SMA (25 %), 3. typ zastupuje 8

rodin déti s onemocnénim SMA (22,2 %).
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Tab. 3 Prehled jednotlivych typii SMA, primerny vek respondenti, primeérna doba

terapie Spinrazou

Primérny veék 1éCby
Spinrazou Priimérna doba 1éceni |Pocet respondentii
SMA 1. typ 6,33 3,28 9
SMA 2. typ 9,99 2,58 19
SMA 3. typ 11,13 2,25 8
Celkem 9,33 2,68 36

V typu SMA 1 bylo nejmladS$imu ditéti 1 rok a naopak nejstarSimu 18 let véku.
Primérny veék vSech 9 déti v 1. typu bylo 6,33 let s primérnou dobou terapie Spinrazou
3,28 let. V typu SMA 2 byl nejmladsi vék ditéte 1 a pal roku, nejstarsi vék ditéte byl
18,75 let. Primérny veék vSech déti v 2. typu byl 9,99 let. Primérmé doba terapie
Spinrazou v 2. typu Cinila 2,58 let. Ve 3. typu SMA byl nejmladsi vék ditéte 4 a pul let,
nejstarSimu bylo 18,5 let. Primérny vék vSech déti ve 3. typu byl 11,13 let s primérnou
délkou terapie Spinrazou 2,25 let. Primérny v&k vSech déti s SMA Cinil 9,33 let

s délkou trvani terapie Spinrazou 2,68 let.
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3.4 Organizace Setieni

Po zvazeni a stanoveni kritérii vyzkumného souboru byla zmapovéna sit
neuromuskularnich center v CR. Naméstkynim pro oSetfovatelskou pééi byly podany
oficialni zadosti o povoleni dotaznikového Setfeni. Touto cestou byla oslovena FNM
(Fakultni nemocnice Motol), poté pro nizky pocet respondenti byla nésledovné
oslovena FTN (Fakultni Thomayerova nemocnice), FNO (Fakultni nemocnice Ostrava)
a FN Brno (Fakultni nemocnice Brno). Do probihajiciho vyzkumu se po osloveni
zapojila také pacientska organizace SMAci.

» Jako prvni byla zadost o povoleni dotaznikového Setfeni podana naméstkyni
osetfovatelské péce ve FNM, které bylo vyhovéno a sbér dat zacal v lednu 2022.
O probihajicim vyzkumu na Klinice détské neurologie bylo informovano také jeji
vedeni v cele spfednostou Kliniky, vrchni sestrou a vedouci Iékarkou
neuromuskularniho centra a se sbérem dat taktéz souhlasili. Distribuce dotaznikti
probihala na oddéleni béhem hospitalizace rodin déti s SMA za tcelem aplikace
Spinrazy, ¢i béhem navstévy neuromuskularniho centra. Rodinam, tedy ditéti a jeho
doprovéazejici/ pecujici osobé (ve vSech ptipadech to byl zdkonny zéastupce ditéte)
byly dotazniky ptfedstaveny. Rodiny byly seznameny s u¢elem zkoumani a k ¢emu
bude piedkladany vicetroviiovy dotaznik slouzit. Byly ujiStény o anonymnim
vyuziti dat a ochrané osobnich dat. V tivodu vypliovani byla pfitomna sestra, ktera
se jim veénovala a na kterou se rodiny mohly obracet v pfipadé moZnych otazek.
Nevyplnovaly otdzky, které se jich netykaly (napf.: vyuzivani kompenzacnich
pomticek). B&hem dotaznikového Setfeni probihala na tuzemi CR pandemie
onemocnénim COVID- 19, stavalo se tedy, Ze n€kdy byly domluvené hospitalizace
ruseny a aplikace Spinrazy se piekladaly. Distribuce dotaznikil tedy ¢astecné piesla
1 do e-mailové formy, ¢i telefonické formy, kde byli respondenti zdvofile poZzadani
ve spolupraci s neuromuskuldrnim centrem, zda by se vyzkumu zucastnili i touto
cestou. Celkem bylo ve FNM v obdobi 10.1.2022- 31.3.2022 osloveno 35 rodin déti
s SMA lécenych Spinrazou, navratnost byla 24 vyplnénych dotaznikl (68,57 %

navratnost).

> Zadost o umoznéni sbéru dat byla také piedlozena naméstkyni pro osetiovatelskou
péci ve FTN. Pfed schvalenim naméstkyni byl dotaznik pfedloZen vrchni sestfe
odd€leni détské neurologie, kterd vyjadiila pisemny souhlas s dotaznikovym

Setfenim, poté byla zadost schvalena naméstkyni pro oSetfovatelskou péci. Dotaznik
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byl predlozen i Iékafce z nervosvalové ambulance, kterd se spolu s vrchni sestrou
spolupodilela na distribuci dotazniki a edukaci rodin. V obdobi 20. 1.2022
az 28. 2.2022 byly osloveny 3 rodiny, kterym byl dotaznik pfedan. Do vyzkumného

souboru byla zafazena 1 rodina (33,33 % névratnost).

> Zadosti podané ve FN Brno vyhovéno nebylo. K souhlasu naméstkyné byl potiebny
souhlas I¢kaiky neuromuskuldrniho centra a s tou se, bohuzel, nepodaiilo spojeni
1 pfes ¢etné pokusy, navazat.

» Kladné vyjadfeni bylo udéleno zadosti o0 umoznéni sbéru dat ve FNO naméstkyni
pro oSetfovatelskou péci. Na distribuci a edukaci se podilel 1ékai détského
neuromuskuldrniho centra. BEhem mésice bfezna predal 5 dotazniki, z toho 4 byly
zatazeny do vyzkumného souboru (80,00 % névratnost).

> Jako posledni byla oslovena pacientska organizace SMAci se zdvofilou prosbou
o zapojeni se do vyzkumu, déale byl pfedan kontakt na autorku bakaldiské prace
dalsimi rodi¢i mezi sebou a podafilo se tak e-mailovou ¢i telefonickou formou

komunikace vyplnit 7 dotaznik.

Celkem se tedy v mésicich leden az bfezen 2022 podatfilo nashromazdit 36

vyplnénych dotazniki, které byly podkladem pro empirickou ¢ast bakalaiské prace.
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3.5 Zpisob zpracovani dat

Ziskana data byla utfidéna a vlozena do datového listu v Microsoft Excel 2010.
Béhem zpracovani dat bylo upusténo od statistické analyzy zjiSténych dat, nebot’ je
nelze z divodi nedostatecného mnozstvi respondentii a nizké navratnosti statisticky
vyhodnotit Pfesto se domnivam, Ze posun v soucasné terapii miize mit vliv na kvalitu
zivota rodin déti s onemocnénim SMA a mohl by se tak promitnout v jednotlivych
dimenzich. Zjisténd data byla dale rozdélena dle jednotlivych typi SMA,
vyhodnocovani 1. a 3. ¢asti vicelroviiového dotazniku probihalo pomoci tabulek
s Cetnostmi (tabelarni ptehledy). 2.¢ast dotazniku, kde respondenti odpovidali na
oteviené otazky jsou po obsahové analyze doplnény o maly soubor konkrétnich

odpovédi rodin déti s onemocnénim SMA.
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3.6 Vysledky

1.¢ast dotazniku — subjektivni hodnoceni jednotlivych kazdodennich kategorii.

Polozka ¢. 1 Drzeni hlavy

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na drzeni hlavy

v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 36 (100 %) respondentd. Vyrazné ani mirné

zhorseni neuvedl nikdo v Zadném z typti. Stav beze zmény v 1. typu neuvedl zadny

respondent, v 2. typu 9 respondentil, ve 3. typu 6 respondentt, celkové 15 respondentl

(41,67 %). Mirné zlepSeni uvedlo v 1. typu 6 respondentti, ve 2. typu shodné¢ 6

respondentli, nejméné - 2 respondenti ve 3. typu, celkem 14 respondentl (38,89 %),

vyrazné zlepSeni uvedli v 1. typu 3 respondenti, ve 2. typu 4 respondenti, ve 3. typu

zadny respondent, celkem 7 respondentl (19,44 %). Z vysledki je patrné, ze ke

zhorSeni nedoslo u nikoho, vyrazné zlepSeni v drzeni hlavy dominovalo u 1. typu a 2.

typu.

Tab. 4 Drzeni hlavy

Relativni
DrZeni hlavy | SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0
Mirné zhorSeni
2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 0 9 6 15 41,67
Mirné zlepSeni 4 6 6 2 14 38,89
Vyrazné
zlepSeni 5 3 4 0 7 19,44
Celkem 9 19 8 36 100
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Polozka ¢&. 2 Motorické schopnosti — jemnd motorika

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na jemnou

motoriku v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 36 (100 %) respondentll. Vyrazné

zhorseni neuvedl nikdo, stejné tak jako nikdo neuvedl mirné zhorSeni. Stav beze zmény

v 1. typu neuvedl nikdo, v 2. typu 4 respondenti, ve 3. typu 5 respondenti, celkem 9

respondentt (25,00 %), mirné zlepsSeni uvedlo v 1. typu 5 respondentd, ve 2. typu 9

respondentli, ve 3.typu z4dny z respondentli, celkem 14 respondenti (38,89 %).

Vyrazné zlepSeni uvedli v 1. typu 4 respondenti, ve 2. typu 6 respondentti, ve 3. typu 3

respondenti, celkem13 respondenti (36,11 %). Mirné ani vyrazné zhorSeni nebylo

detekovano v zadném ztypt. Mirné zlepSeni uvedlo 5 respondent z l.typu a 9

respondentll z 2. typu. Nejvyraznéjsi zlepSeni se projevilo v 2. typu - 6 déti.

Tab. 5 Motorické schopnosti — jemnd motorika

Motorické
schopnosti Relativni
- jemnd motorikal SMA 1.typ | SMA 2. typ = SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0
Mirné zhorSeni
2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 0 4 5 9 25
Mirné zlepSeni 4 5 9 0 14 38,89
Vyrazné
zlepSeni 5 4 6 3 13 36,11
Celkem 9 19 8 36 100
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Polozka ¢&. 3 Motorické schopnosti — hruba motorika

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na hrubou
motoriku v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 36 (100 %) respondentll. Vyrazné
zhorSeni nebylo uvedeno u Zddného z respondentli, mirné zhorSeni pouze 1 (2,78 %)
respondent ve 2. typu. Stav beze zmény uvedli v 1. typu 3 respondenti, ve 2. typu 3
respondenti, ve 3. typu 1 respondent, celkem 7 (19,44 %) respondentli, mirné zlepSeni
uvedli v 1. typu 4 respondenti, ve 2. typu 7 respondentti, ve 3. typu 5 respondentt,
celkem 16 (44,44 %) respondentl. Vyrazné zlepSeni uvedli v 1. typu 2 respondenti, ve
2. typu 8 respondentti, ve 3. typu 2 respondenti, celkem 12 (33,34 %) respondentd.
Vyrazné zhorSeni nebylo v zadném ztypu zaznamenano, mirné zhorSeni uvedl 1
respondent ve 2. typu. Celkem 16 rodin déti uvedlo mirné zlepSeni napfic¢ typy, vyrazné

zlepseni se projevilo nejvice v 2. typu nad ostatnimi typy.

Tab. 6 Motorické schopnosti — hruba motorika

Motorickeé
schopnosti Relativni
- hruba motorika | SMA 1. typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %

Vyrazné zhorSeni

1 0 0 0 0 0
Mirné zhorSeni 2 0 1 0 1 2,78
Beze zmény 3 3 3 1 7 19,44
Mirné zlepSeni 4 4 7 5 16 44,44

Vyrazné zlepSeni

5 2 8 2 12 33,34

Celkem 9 19 8 36 100
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Polozka ¢&. 4 Pohyblivost na voziku

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na pohyblivost

na voziku v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 24 (66,72 %) respondentit z 36

respondentl a to ti, ktefi vozik uzivaji. Vyrazné ani mirné zhorSeni neuvedl nikdo

z dotazovanych. Stav beze zmény uvedl v 1. typu 1 respondent, ve?2. typu 5

respondentti, ve 3. typu 3 respondenti, celkem 9 respondentti (37,50 %). Mirné zlepSeni

uvedli v 1. typu 2 respondenti, ve 2. typu 6 respondentil, nejmén¢ - 1 respondent ve 3.

typu, celkem 9 respondentii (37,50 %). Vyrazné zlepSeni uvedli v 1. typu 2 respondenti,

ve 2. typu 4 respondenti, ve 3. typu zadny respondent, celkem 6 respondentt (25,00 %).

Z 24 respondentt (66,72 %) nedoslo ke zhorSeni pohyblivosti u nikoho z dotazovanych,

beze zmény a mirné zlepSeni udava stejny pocet respondentit (37,50 % + 37,50 %),

vyrazné zlepSeni se projevilo u déti v 1. a ve 2. typu.

Tab. 7. Pohyblivost na voziku

Pohyblivost na Relativni
voziku SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné zhorSeni
1 0 0 0 0 0
Mirné zhorSeni 2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 1 5 3 6 37,5
Mirné zlepSeni 4 2 6 1 9 37,5
Vyrazné zlepSeni
5 2 4 0 9 25
Celkem 5 15 4 24 100
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Polozka ¢&. 5 Ma problém se nekam dostat s pomiickami

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na mozné
problémy dostat se né¢kam s pomuckami v jednotlivych typech SMA. Odpovédé€lo
30 (83,40 %) z 36 respondentil. Vyrazné zhorSeni neuvedl nikdo, mirné zhorSeni pouze
u 2.typu 1 respondent (3,33 %). Stav beze zmény uvedli v 1. typu 4 respondenti,
ve 2. typu 11 respondenttli, ve 3. typu 6 respondentli, celkem 21 respondentti (70 %).
Mirné zlepSeni uvedli v 1. typu 2 respondenti, ve 2. typu 5 respondentii a 0 respondenta
ve 3. typu, celkem tedy 7 respondentt (23,34 %). Vyrazné zlepSeni v 1. typu neuvedl
zadny respondent, ve 2. typu 1 respondent, ve 3. typu zadny respondent (3,33 %).
Nejpocetnéji je zde zastoupena odpoveéd’ beze zmény a to v 70 % odpovédich. Jednou

doslo k mirnému zhorSeni u 2. typu a jen jednou doslo naopak k vyraznému zlepseni (2.

typ).

Tab. 8. Md problém se nékam dostat s pomiickami?

Ma problém
se nékam
dostat s Relativni
pomtckami? | SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0

Mirné zhorSeni

2 0 1 0 1 3,33
Beze zmény 3 4 11 6 21 70
Mirné zlepSeni 4 2 5 0 7 23,34
Vyrazné
zlepseni 5 0 1 0 1 3,33
Celkem 6 21 6 30 100
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Polozka ¢&. 6 Udrzeni se v sedu

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na udrzeni se
v sedu v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 36 (100 %) respondentd. Vyrazné
zhorSeni neuvedl nikdo, mirné zhorSeni uvedl 1 respondent ve 2.typu (2,78 %). Stav
beze zmény uvedli v 1. typu 3 respondenti, ve 2. typu 10 respondentii, ve 3. typu 4
respondenti, celkem 17 (47,22 %) respondentii. Mirné zlepseni uvedli v 1. typu 4
respondenti, ve 2. typu 5 respondentti, ve 3.typu 2 respondenti, celkem tedy 11 (30,56
%) respondentd. Vyrazné zlepSeni uvedli v 1. typu 2 respondenti, ve 2. typu
3 respondenti, ve 3. typu 2 respondenti, celkem 7 (19,44 %) respondentl. Z tabulky je
patrné, ze ke zhorSeni nedoslo u nikoho, 1 respondent (2. typ) uvedl mirné zhorSeni,
celkem 17 respondenti (47,22 %) nepocitilo zménu a mirné zlepSeni uvedlo 11

respondentti (30,56 %).

Tab. 9 Udrzeni se v sedu

Udrzeni se v Relativni
sedu SMA 1.typ | SMA2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorseni 1 0 0 0 0 0

Mirné zhorseni

2 0 1 0 1 2,78
Beze zmény 3 3 10 4 17 47,22
Mirné zlepSeni 4 4 5 2 11 30,56
Vyrazné
zlepseni 5 2 3 2 7 19,44
Celkem 9 19 8 36 100
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Polozka ¢&. 7 Je schopné se samo najist?

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na

samoobsluznost v jidle, zda je dit€¢ schopné se samo najist v jednotlivych typech SMA.

Odpovédélo 36 (100 %) respondentli. Vyrazné ani mirné zhorSeni neuvedl nikdo. Stav

beze zmény se projevil v 1. typu u 5 respondenttl, ve 2. typu u 8 respondentd, ve 3. typu

u 7 respondentli, celkem 20 (55,56 %) respondenti. Mirné zlepseni v 1. typu neuvedl

nikdo, ve 2. typu 7 respondentli a Zadny ve 3. typu, celkem 7 (19,44 %) respondent,

vyrazné zlepSeni udavaji v 1. typu 4 respondenti, ve 2. typu shodné¢ také 4 respondenti

a ve 3. typu 1 respondent, celkem 9 (25,00 %) respondentti. U 7 déti (19,44 %) doslo

k mirnému zlepSeni co se ty¢e samoobsluznosti a byly schopny se samy Iépe najist.

Shodné byly vSechny déti z 2. typu. Vyrazné zlepSeni bylo zaznamenano dokonce u 9

déti (25 %), z toho byly 4 déti v 1. typu.

Tab. 10 Je schopné se samo najist?

Je schopné se

Relativni

samo najist? | SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0
Mirné zhorSeni
2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 5 8 7 20 55,56
Mirné zlepSeni 4 0 7 0 7 19,44
Vyrazné
zlepSeni 5 4 4 1 9 25
Celkem 9 19 8 36 100

44




Bakalaiska prace Vliv soucasné terapie na kvalitu Zivota rodin déti s onemocnénim spinalni svalova atrofie

Polozka ¢. 8 Je schopné samo rozkousat stravu?

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na piipadnou
zménu v kousani stravy, zda je dit€ schopno ji samo rozkousat v jednotlivych typech
SMA. Odpovédélo 36 (100 %) respondenti. Vyrazné zhorSeni uvedl pouze v 2. typu 1
(2,78 %) respondent, mirné zhorSeni neuvedl nikdo. Stav beze zmény uvedli v 1. typu
4 respondenti, v 2. typu 13 respondentti, ve 3. typu 7 respondenti, celkem 24 (66,66 %)
respondenti. Mirné zlepseni uvedli v 1. typu 4 respondenti, ve 2. typu shodné¢ 4
respondenti a 1 respondent ve 3. typu, celkem 9 (25,00 %) respondentd. Vyrazné
zlepSeni se projevilo v I.typu u 1 respondenta, ve 2. typu taktéz
u 1 respondenta, ve 3. typu 0 (5,56 %) respondentti. Jak je z tabulky patrné, 24 (66,66
%) rodin déti uvedlo stav rozkousavani stravy beze zmény. U jednoho v 2. typu (2,78
%) doslo k vyraznému zhorSeni rozkousani stravy. K vyraznému zlepSeni dosSlo u 2

respondentti (1. a 2. typ, 5,56 %).

Tab. 11 Je schopné samo rozkousat stravu?

Je schopné samo Relativni
rozkousat stravu’)] SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 1 0 1 2,78

Mirné zhorseni

2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 4 13 7 24 66,66
Mirné zlepSeni 4 4 4 1 9 25
Vyrazné
zlepSeni 5 1 1 0 2 5,56
Celkem 9 19 8 36 100
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Polozka ¢&. 9 Polykani stravy

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou polykani stravy
v jednotlivych typech SMA. Odpovédelo 35 (97,30 %) respondentl. Vyrazné ani mirné
zhorseni nebylo zaznamenano v nikym z respondentli. Stav beze zmény uvedli v 1. typu
2 respondenti, ve 2. typu 14 respondentti, ve 3. typu 7 respondentd, celkem 23 (65,71
%) respondentti. Mirné zlepSeni uvedli v 1. typu 4 respondenti, ve 2. typu 3 respondenti,
ve 3. typu 0 respondenttl, celkem 7 (20,00 %) respondentli, vyrazné zlepSeni v 1. typu
3 respondenti, ve 2. typu 1 respondent, ve 3. typu také 1 respondent, celkem 5 (14,29 %)
respondenti. Zadna zména neprobéhla u 23 respondentii (65,71 %), lepsich vysledkd
bylo dosazeno u déti 1. typu (4krat bylo uvedeno mirné zlepSeni, 3krat vyrazné
zlepseni), oproti tomu u déti 3. typu probéhlo pouze 1krat vyrazné zlepSeni v polykani

stravy.

Tab. 12 Polykani stravy

Relativni
Polykani stravy | SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0
Mirné zhorSeni
2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 2 14 7 23 65,71
Mirné zlepSeni 4 4 3 0 7 20
Vyrazné
zlepSeni 5 3 1 1 5 14,29
Celkem 9 18 8 35 100
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Polozka ¢&. 10 Dochazi k neumyslnym zranenim?

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na mozna
neimyslnd poranéni déti v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 35 (97,30 %)
respondentli z celkovych 36 respondenti. Vyrazné zhorSeni neuvedl nikdo, mirné
zhorSeni uvedl 1 respondent v 2. typu (2,86 %). Neménny stav uvedlo v 1. typu 8
respondenttl, v 2. typu 15 respondentl, ve 3. typu 6 respondentd, celkem 29 (82,85 %)
respondentli, mirné¢ zlepSeni uvedlo v 1. typu zadny, ve 2. typu 2 respondenti
a ve 3. typu shodné také 2 respondenti, celkem 4 (11,43 %) respondenti. Vyrazné
zlepseni neuvedl v 1. typu nikdo, ve 2. typu 1 respondent, ve 3. typu Zadny respondent,
celkem 1(2,86 %) respondent. Shodné¢ doSlo jednou k mirnému zhorSeni
a jednou naopak k vyraznému zlepSeni u 2. typu. Nejvice zaznamenanych odpovédi
napfic typy bylo v kolonce beze zmény (82,25 %). U 1. typu nedoslo ani ke zhorSeni

ani ke zlepSeni.

Tab. 13 Dochazi k neumyslnym zranénim?

Dochéazi k
neumyslnym Relativni
zranénim? SMA I.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0

Mirné zhor$eni

2 0 1 0 1 2,86
Beze zmény 3 8 15 6 29 82,85
Mirné zlepSeni 4 0 2 2 4 11,43
Vyrazné
zlepseni 5 0 1 0 1 2,86
Celkem 8 19 8 35 100
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Polozka ¢. 11 Jsou jeho/jeji ruce slabé?

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na slabost rukou
déti v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 35 (97,30 %) respondenti z 36
respondentll. Vyrazné zhorSeni uvedl 1 respondent v 1. typu (2,86 %), mirné zhorSeni
nezaznamenal nikdo. Stav beze zmény uvedli v 1. typu 3 respondenti, v 2. typu 3
respondenti, ve 3. typu 5 respondentll, celkem tedy 11 respondentl (31,43 %), mirné
zlepsSeni uvedli v 1. typu 4 respondenti, ve 2. typu 10 respondentd, ve 3. typu nikdo,
celkem 14 (40,00 %) respondentl. Vyrazné zlepSeni uvedli v 1. typu 2 respondenti, ve
2. typu 5 respondentt, ve 3. typu 2 (25,71 %) respondenti. Interpretaci vysledkd bylo
zjisténo, ze u 14 déti doSlo k mirnému zlepSeni v slabosti rukou, tedy k jejich posileni
(40,00 %). 2. typ v téchto vysledcich dominuje (10 déti). K vyraznému zlepseni doslo
u 9 déti (25,71 %), ve 2. typu 5 déti, v ostatnich dvou shodn¢ 2 déti. Jedno vyrazné
zhorSeni bylo patrné u 2. typu.

Tab. 14 Jsou jeho/jeji ruce slabé?

Jsou jeho/jeji Relativni
ruce slabé? SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorseni 1 0 1 0 1 2,86

Mirné zhor$eni

2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 3 3 5 11 31,43
Mirné zlepSeni 4 4 10 0 14 40
Vyrazné
zlepseni 5 2 5 2 9 25,71
Celkem 9 19 7 35 100
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Polozka ¢. 12 Ma problém pouZivat ruce?

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na problémy
s pouzivanim rukou u déti v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 35 (97,30) %
respondentll z celkovych 36 respondentd. K vyraznému zhorSeni nedoSlo u nikoho
z respondentd, mirné zhorSeni uvedl ve 2. typu 1 respondent (2,86 %). Stav beze zmény
uvedli v 1. typu 2 respondenti, ve 2. typu 5 respondentii, ve 3. typu shodné také 5
respondentli, celkem 12 (34,29 %) respondentti. Mirné zlepSeni uvedli v 1. typu 3
respondenti, ve 2. typu 9 respondentti, ve 3. typu 1 respondenti, celkem 13 (37,14 %)
respondentll, vyrazné zlepseni uvedli v 1. typu 4 respondenti, ve 2. typu 3 respondenti,
ve 3. typu 2 respondenti, celkem 9 (25,71 %) respondentl. Z vysledkd vyplyva, ze
Spinraza u 9 (25,71 %) respondentli vyrazné zlepSila pouzivani rukou a ze k mirnému
zlepseni doslo u 13 dotazovanych (37,14 %). K jednomu zhorSeni doslo u 2. typu (2,86
%).

Tab. 15 Ma problém pouzivat ruce?

Ma problém Relativni
pouzivat ruce? | SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0

Mirné zhor$eni

2 0 1 0 1 2,86
Beze zmény 3 2 5 5 12 34,29
Mirné zlepseni 4 3 9 1 13 37,14
Vyrazné
zlepSeni 5 4 3 2 9 25,71
Celkem 9 18 8 35 100
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Polozka ¢. 13 Celkové zhodnoceni stavu dychani

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na celkovy stav
dychani déti v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 36 (100 %) respondentti. Shodné
mezi typy nedoslo k vyraznému ani k mirnému zhorSeni. Stav beze zmény uvedlo v 1.
typu 3 respondentd, ve 2. typu 11 respondentii, ve 3. typu 6 respondentti, celkem 20
(55,56 %) respondentti, mirné zlepSeni uvedlo v 1. typu 2 respondenti, ve 2. typu
8 respondentd a 1 respondent ve 3. typu, celkem 11 (30,56 %) respondentii. Vyrazné
zlepSeni uvedli v 1. typu 4 respondenti, ve 2. typu zadny respondent, ve 3. typu 1
respondent, celkem 5 (13,88 %) respondentil. Je velmi uspokojivé, Ze nikdo nehodnotil
celkovy stav dychani jako zhorSeny. U 11 déti (30,56 %) doslo k mirnému zlepSeni
celkového stavu dychani, s ptevahou 8 déti ve 2. typu. Celkem u 4 déti v 1. typu doslo

k vyraznému zlepSeni celkového stavu dychani.

Tab. 16 Celkové zhodnoceni stavu dychani

Celkové
zhodnoceni stavu Relativni
dychani SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSenti 1 0 0 0 0 0

Mirné zhorSeni

2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 3 11 6 20 55,56
Mirné zlepSeni 4 2 8 1 11 30,56
Vyrazné
zlepSeni 5 4 0 1 5 13,88
Celkem 9 19 8 36 100
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Polozka &. 14 Cetnost infektii dychacich cest

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na cetnost
infekt dychacich cest v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 35 (97,30 %)
respondentt z 36 respondentti. K vyraznému zhorSeni nedoslo u nikoho, mirné zhorSeni
se projevilo u 1 respondenta ve 2. typu a u 1 respondenta ve 3. typu, celkem 2 (5,71 %)
respondenti. Stav beze zmény uvedli v 1. typu 2 respondenti, ve 2. typu 12 respondentt,
ve 3. typu 5 respondenttl, celkem 19 (54,28 %) respondentli. Mirné zlepSeni v 1. typu
uvedlo 5 respondenti, ve 2. typu 3 respondenti, nejméné - 2 respondenti ve 3. typu,
celkem 10 (28,57 %) respondentl. Vyrazné zlepSeni uvedli v 1. typu 2 respondenti, ve
2. typu 2 respondenti, ve 3. zadny, celkem (11,44 %) respondentii. Z vysledku je patrné,
ze k vyraznému zhorSeni nedoslo u nikoho, mirné zhorSeni Cetnosti infekti bylo
evidovdno u 2 respondentli (2. a 3. typ). Vice jak polovina respondenti (54,28 %)
zhodnotila stav cCetnosti infektl jako neménny. U 10 déti (28,57 %) doSlo téméf
vyrovnané mezi jednotlivymi typy k mirnému zlepSeni, mirna prevaha je u 1. typu (5

deti).

Tab. 17 Cetnost infektii dychacich cest

Cetnost infektil Relativni
dychacich cest | SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorsSeni 1 0 0 0 0 0

Mirné zhorseni

2 0 1 1 2 5,71
Beze zmény 3 2 12 5 19 54,28
Mirné zlepseni 4 5 3 2 10 28,57
Vyrazné
zlepSeni 5 2 2 0 4 11,44
Celkem 9 18 8 35 100
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PoloZka ¢&. 15 Cetnost pouzivani dychacich pomiicek a pristrojii ke zlepSeni dychani

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na cetnost
pomiicek a pfistroji vyuzivanych ke zlepseni dychani v jednotlivych typech SMA.
Odpovédélo 25 (69,50 %) respondentd z 36 respondentti. K vyraznému ¢i mirnému
zhorSeni nedoslo ani v jednom pfipad€. Stav beze zmény uvedl v 1. typu 1 respondent,
ve 2. typu 7 respondentd, ve 3. typu 4 respondenti, celkem 12 (48,00 %) respondentti.
Mirné zlepSeni uvedlo v 1. typu 5 respondentli, ve 2. typu 4 respondenti a ve 3. typu
zadny respondent, celkem 9 (36,00 %) respondentli. Vyrazné zlepseni uvedli v 1. typu 2
respondenti, ve 2. typu 1 respondent, ve 3. typu shodné také 1 respondent, celkem 4
(16,00 %) respondenti. Niz8i zdznam odpovédi byl dan mnozstvim déti, které dychaci
pomucky vyuzivaly. Tuto otdzku vypliovaly pouze ty rodiny, které dychaci pomicky
a pristroje aktivn¢ pouzivaly. Jak z tabulky vyplyva, u nikoho nedoslo ke zhorSeni, beze
zmény v Cetnosti pouzivani pomticek bylo 12 (48 %) déti, mirné zlepSeni pozorovalo 9
(36 %) déti, z toho pouze v 1. a 2. typu.

Tab. 18 Cetnost pouzivani dychacich pomiicek a pristrojii ke zlepseni dychani

Cetnost
pouzivani
dychacich
pomtcek a

pfistroju ke Relativni

zlepSeni dychani] SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %

Vyrazné

zhorSeni 1 0 0 0 0 0

Mirné zhorseni

2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 1 7 4 12 48
Mirné zlepseni 4 5 4 0 9 36
Vyrazné
zlepSeni 5 2 1 1 4 16
Celkem 8 12 5 25 100
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Polozka ¢&. 16 Zmeny v sile hlasu

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv m¢la terapie Spinrazou na zmény v sile
hlase v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 36 (100 %) respondentll. Vyrazné
zhorSeni neuvedl zadny respondent. Mirné zhorSeni bylo pozorovano u 1 respondenta
v 2. typu (2,78 %). Stav beze zmény uvedli v 1. typu 3 respondenti, ve 2. typu 13
respondentli, ve 3. typu 6 respondentl, celkem 22 (61,11 %) respondentl, mirné
zlepSeni uvedli v 1. typu 4 respondenti, ve 2. typu shodn¢ 4 respondenti, nejméne¢ -
2 respondenti ve 3. typu, celkem 10 (27,78 %) respondentii. Vyrazné zlepSeni uvedli
v 1. typu 2 respondenti, ve 2. typu 1 respondent, ve 3. typu zadny respondent, celkem
3 (8,33 %) respondentli. Vyhodnocenim bylo zjisténo, Ze nejvice odpovédi - 22 (61,11
%) respondentli, bylo zaznamendno v odpovédi beze zmény. Mirné¢ zhorSeni bylo
uvedeno jednim respondentem (2. typ). Na rozdil od toho, bylo 10 rodinami zjiSténo
mirné zlepseni v sile hlasu (27,78 %) a 3 rodiny zménu v sile hlasu hodnotily jako

vyrazné lepsi (8,33 %).

Tab. 19 Zmeény v sile hlasu

Zmeény v sile Relativni
hlasu SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0

Mirné zhorseni

2 0 1 0 1 2,78
Beze zmény 3 3 13 6 22 61,11
Mirné zlepseni 4 4 4 2 10 27,78
Vyrazné
zlepSeni 5 2 1 0 3 8,33
Celkem 9 19 9 36 100
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Polozka &. 17 Rec¢ a komunikacni schopnosti

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na fec
a komunikacni schopnosti v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 34 (94,58 %)
respondenti z 36 respondentl. Vyrazné¢ ani mirné zhorSeni neuvedl nikdo
z respondentti. Mirné zhorSeni neuvedl zddny z respondentti. Stav beze zmény uvedli
v 1. typu 2 respondenti, ve 2. typu 12 respondentti, ve 3. typu 5 respondentii, celkem 19
(55,88 %) respondentii, mirné zlepSeni uvedli v 1. typu 4 respondenti, ve 2. typu 3
respondenti, ve 3. typu 3 respondenti, celkem 10 (29,41 %) respondenti. Vyrazné
zlepSeni uvedli v 1. typu 3 respondenti, ve 2. typu 2 respondenti, ve 3. typu zZadny
z respondentd, celkem 5 (14,71 %) respondentd. Z vysledki je patrné, Ze ke zhorSeni
nedoslo u nikoho, mirné zlepSeni pozorovalo 10 rodin (29,41 %) a to témé&f vyrovnang

mezi jednotlivymi typy.

Tab. 20 Rec¢ a komunikacni schopnosti

Re¢ a
komunikac¢ni Relativni
schopnosti SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0
Mirné zhorSeni
2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 2 12 5 19 55,88
Mirné zlepseni 4 4 3 3 10 29,41
Vyrazné
zlepSeni 5 3 2 0 5 14,71
Celkem 9 17 8 34 100

54




Bakalaiska prace Vliv soucasné terapie na kvalitu Zivota rodin déti s onemocnénim spinalni svalova atrofie

Polozka ¢. 18 Je pro ni/néj tezke vysvetlit ostatnim svoji nemoc?

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na vysvétleni

své nemoci ostatnim v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 29 (80,62 %)

respondentll z 36 respondentii. Vyrazné zhorSeni neuvedl nikdo zrespondenti. Stav

beze zmény uvedli v 1. typu 4 respondenti, ve 2. typu 12 respondentti a ve 3. typu 7

respondentl, celkem 23 (79,32 %) respondenti. Mirné zlepSeni uvedli v 1. typu 3

respondenti, ve 2. typu shodné také 3 respondenti, ve 3. typu nikdo, celkem 6 (20,68 %)

respondentli. Vyrazné zlepSeni neuvedl Zadny respondent. Ve vysledcich ma pievahu

odpovéd’ beze zmény, kterd byla uvedena 23 rodinami (79,32 %). Mirné zlepSeni bylo

pozorovano u 1. a 3. typu shodné tfemi rodinami v kazdém typu (20,68 %). Nekteré

rodiny nevyplnily na tuto otdzku odpovéd’ z divodu toho, Ze bylo dité v batolecim,

¢1 mladSim predskolnim veku.

Tab. 21 Je pro ni/néj tezké vysvétlit ostatnim svoji nemoc?

Je pro ni/n¢j
tézké vysvétlit

ostatnim svoji

Relativni

nemoc? SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0
Mirné zhorSeni
2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 4 12 7 23 79,32
Mirné zlepseni 4 3 3 0 6 20,68
Vyrazné
zlepseni 5 0 0 0 0 0
Celkem 7 15 7 29 100
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Polozka ¢&. 19 Je pro ni/néj tezkeé klast lékariim otazky?

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na kladeni

otazek lékaiim v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 30 (83,40 %) respondentt z 36

respondentli. Vyrazné ani mirné zhorSeni neuvedl zadny respondent. Stav beze zmény

uvedlo v 1. typu 6 respondentl, ve 2. typu 14 respondenttli, ve 3. typu 8 respondentt,

celkem 28 (93,34 %) respondentti, pouze 1. respondentem bylo uvedeno mirné zlepseni

u 2. typu (3,33 %) a vyrazné zlepSeni také u 1. respondenta u 2. typu (3,33 %). Beze

zmény uvedlo 28 rodin (93,34 %). 1 zaznamenand odpovéd’ se objevila u mirného a 1

odpovéd’ u vyrazného zlepseni, shodné u déti 2. typu.

Tab. 22 Je pro ni/néj tézké klast lékarum otazky?

Je pro ni/n¢j

tézke klast Relativni
lIékaiim otazky?] SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0
Mirné zhorSeni
2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 6 14 8 28 93,34
Mirné zlepseni 4 0 1 0 1 3,33
Vyrazné
zlepSeni 5 0 1 0 1 3,33
Celkem 6 16 8 30 100
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Polozka ¢&. 20 Cetnost polohovaini béhem spanku pecujici osobou

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na Cetnost
polohovani béhem spanku pecujici osobou v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 29
(80,62 %) respondentli z 36 respondentll. Vyrazné zhorSeni neuvedl nikdo. Mirné
zhorSeni uvedl 1 respondent v 1.typu, celkem 1 (3,44 %) respondent. Stav beze zmény
uvedli v 1. typu 4 respondenti, ve 2. typu 15 respondentd, ve 3. typu 6 respondentt,
celkem 25 (86,21 %) respondentd. Mirné zlepSeni uvedli v 1. typu 3 respondenti, ve 2.
a 3. typu nevedl mirné zlepSeni nikdo, celkem 3 (10,35 %) respondenti. Vyrazné
zlepSeni neuvedl nikdo z respondentti. Dle zaznamenanych odpovédi méla Spinraza na
Cestnost polohovani ve spanku jen nepatrny vliv, mirné zlepSeni uvedly celkem v 1.
typu 3 rodiny (10,35 %), 1 hodnoceni bylo jako mirné zhorSeni (3,44 %). Celych 86,21

% rodin uvedlo, Ze nezpozorovaly Zadnou zménu v ¢etnosti polohovani.

Tab. 23 Cetnost polohovini béhem spanku pecujici osobou

Cetnost
polohovani
behem spanku Relativni
pecujici osobou | SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0

Mirné zhor$eni

2 1 0 0 1 3,44
Beze zmény 3 4 15 6 25 86,21
Mirné zlepseni 4 3 0 0 3 10,35
Vyrazné
zlepSeni 5 0 0 0 0 0
Celkem 8 15 6 29 100
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Polozka ¢. 21 Budi se rano odpocata/y?

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na ranni
odpocatost déti v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 34 (94,52 %) respondentii z 36
respondentt. K vyraznému ani mirnému zhorSeni nedoslo. Stav beze zmény uvedli v 1.
typu 4 respondenti, ve 2. typu 13 respondentli, ve 3. typu 5 respondentii, celkem 22
(64,71 %) respondentli. Mirné zlepseni uvedlo v 1. typu 2 respondenti, ve 2. typu
3 respondenti, ve 3. typu shodné také 3 respondenti, celkem 8 (23,53 %) respondentil.
Vyrazné zlepSeni uvedli v 1. typu 3 respondenti, ve 2. typu 1 respondent, ve 3. typu
zadny ze respondentil, celkem 4 (11,76 %) respondentl. Z vysledkd lze interpretovat,
ze 22 rodin (64,71 %) nezaznamenalo jakoukoliv zménu. Ke zhorSeni nedoslo u nikoho.
Doslo jak k mirnému zlepSeni u 8 rodin (23,53 %) témét vyrovnané mezi vSemi tfemi
typy, tak k vyraznému zlepSeni, které¢ uvedly 4 rodiny (11,76 %), zde dominuje 1. typ se

tfemi rodinami a v 2. typu se vyrazn¢ zlepsilo 1 dité.

Tab. 24 Budi se rano odpocata/y?

Budi se rano Relativni
odpocata/y? SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0

Mirné zhorseni

2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 4 13 5 22 64,71
Mirné zlepseni 4 2 3 3 8 23,53
Vyrazné
zlepSeni 5 3 1 0 4 11,76
Celkem 9 17 8 34 100
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Polozka &. 22 Boli ji/ho zada

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na bolest zad
v jednotlivych typech SMA. Odpovédelo 33 (91,74 %) respondentt z 36 respondent.
Vyrazné zhorSeni uvedl v 1. typu 1 (3,03 %) respondent. Mirné zhorSeni v 2. typu 1
respondent, ve 2. typu také 1 respondent, celkem 2 (6,06 %) respondenti. Stav beze
zmény uvedli v 1. typu 4 respondenti, ve 2. typu 10 respondentl, ve 3. typu 6
respondentl, celkem 20 (60,61 %) respondentd. Mirné zlepSeni uvedli v 1. typu
2 respondenti, ve 2. typu 5 respondentil a ve 3. typu 1 respondent, celkem 8 (24,24 %)
respondentl. Vyrazné zlepseni uvedli v 1. typu 1 respondent, ve 2. typu 1 respondent,
ve 3. typu zadny z respondentti, celkem 2 (6,06 %) respondenti. Z vysledki je patrné,
ze u 1 respondenta doslo v 1. typu k vyraznému zhorSeni bolesti zad. Ve dvou ptipadech
bylo uvedeno mirné zhorSeni (2. a 3. typ). Zadnou zménu nezpozorovalo 20 rodin
(60,61 %). Jako mirné zlepsSeni ohodnotilo bolestivost zad 8 rodin (24,24 %), nejvice ve
2. typu - 5 rodin.

Tab. 25 Boli ji/ho zdada

Relativni
Boli ji/ho zdda | SMA 1.typ = SMA 2.typ = SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorseni 1 1 0 0 1 3,03
Mirné zhorSeni
2 0 1 1 2 6,06
Beze zmény 3 4 10 6 20 60,61
Mirné zlepseni 4 2 5 1 8 24,24
Vyrazné
zlepSeni 5 1 1 0 2 6,06
Celkem 8 17 8 33 100
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Polozka &. 23 Zmeény v nalade

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na zmény
v naladé v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 34 (94,52 %) respondentii z 36
respondentl. Vyrazné a mirné zhorSeni neuvedl nikdo. Stav beze zmény uvedlo
v 1. typu 7 respondentli, v 2. typu 13 respondentd, ve 3. typu 5 respondentli, celkem
25 (73,54 %) respondentii, Mirné zlepSeni uvedl v 1. typu 1 respondent, ve 2. typu
3 respondenti, ve 3. typu 2 respondenti, celkem 6 (17,64 %) respondentt. K vyraznému
zlepSeni doslo u 1. typu u 1 respondenta, ve 2. typu u 1 respondenta, ve 3. typu u 1
respondenta, celkem 3 (8,82 %) respondenti. Z této tabulky vyplyv4, Ze u nikoho
nedoslo ke zhorseni nalady, naopak doslo v 6 (17,64 %) piipadech k mirnému zlepseni

a k vyraznému zlepSeni nalad shodné¢ doslo v kazdé rodin€ ve vSech typech (8,82 %).

Tab. 26 Zmeny v nalade

Relativni
Zmény v naladé] SMA 1.typ | SMA2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0
Mirné zhorSeni
2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 7 13 5 25 73,54
Mirné zlepSeni 4 1 3 2 6 17,64
Vyrazné
zlepSeni 5 1 1 1 3 8,82
Celkem 9 17 8 34 100
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Polozka ¢. 24 Oviadani/udrzeni moceni

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na ovladani/

udrzeni moceni v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 34 (94,52 %) respondenti

z 36 respondentti. Vyrazné zhorSeni neuvedl zadny zrespondenti. Mirné zhorSeni

nastalo pouze u 1 respondenta ve 3. typu (2,95 %). Stav beze zmény uvedlo v 1. typu 9

respondenttl, v 2. typu 13 respondentti, ve 3. typu 7 respondentt, celkem 29 (85,29 %)

respondentli. Mirné zlepseni neuvedl v 1. a ve 3. typu nikdo, ve 2. typu 4 respondenti,

celkem 4 (11,76 %) respondentli. K vyraznému zlepSeni nedoslo u nikoho. Z vysledki

1ze vyvodit, Ze nejvice rodin - 29 (85,29 %) ohodnotilo ovladani/ udrzeni moceni beze

zmény. Ke zhorSeni doslo v jednom piipadé a to u 3. typu. Naopak 4 rodiny uvedly

u déti v hodnoceni mirné zlepseni, a to shodné u 2. typu (11,76 %).

Tab. 27 Oviadani/ udrzeni moceni

Ovladani/udrzeni Relativni
moceni SMA I.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné

zhorSeni 1 0 0 0 0 0

Mirné zhorSeni 2 0 0 1 1 2,95

Beze zmény 3 9 13 7 29 85,29
Mirné zlepseni 4 0 4 0 4 11,76
Vyrazné zlepSeni
5 0 0 0 0 0
Celkem 9 17 8 34 100
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Polozka &. 25 Ovladani/udrzeni vyprazdnovani

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na ovladani/
udrzeni vyprazdiiovani v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 33 (91,74 %)
respondentl z 36 respondentli. Vyrazné zhorSeni nenastalo u nikoho. Mirné zhorSeni
nastalo u 1 respondenta v 1. typu, celkem 1 (3,03 %) respondentii. Stav beze zmény
uvedlo v 1. typu 7 respondenttl, ve 2. typu 13 respondentd, ve 3. typu 8 respondent,
celkem 28 (84,85 %) respondenti. Mirné zlepSeni neuvedl v 1. typu a ve 3. typu Zadny
respondent, ve 2. typu 4 respondenti, celkem 4 (12,12 %) respondenti. Vyrazné zlepSeni
neuvedl nikdo z respondentii. Z tabulky je tak zcela patrné, ze vliv nepocitilo 28 rodin
déti (85,29 %). Nedoslo k vyraznému zhorSeni, ale ani tak k vyraznému zlepSeni.
Stejn€ jako v ptedchozi tabulce (ovladani/ udrzeni moceni), probéhlo identické
zhodnoceni ovlddani/ udrzeni vyprazdiovdni uvedenim mirného zlepSeni ctyfmi

rodinami déti v 2. typu.

Tab. 28 Ovladani/udrzeni vyprazdnovani

Ovladani/udrzeni Relativni
vyprazdnovani | SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0
Mirné zhorSeni 2 1 0 0 1 3,03
Beze zmény 3 7 13 8 28 84,85
Mirné zlepSeni 4 0 4 0 4 12,12
Vyrazné zlepSeni
5 0 0 0 0 0
Celkem 8 17 8 33 100
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PoloZka €. 26 Samoobsluznost v oblékani

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv meéla terapie Spinrazou na
samoobsluznost v oblékani v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 33 (91,74 %)
respondenti z 36 respondentli. Vyrazné ani mirné zhorSeni neuvedl nikdo. Jako stav
beze zmény uvedlo v 1. typu 7 respondentl, ve 2. typu 13 respondentii, ve 3. typu 6
respondentli, celkem 26 (78,78 %) respondenti. Mirné zlepSeni nebylo v 1. typu
uvedeno nikym, ve 2. typu 3 respondenty, ve 3. typu 2 respondenty, celkem 5 (15,16 %)
respondentl. Vyrazné zlepSeni neuvedl v 1. a ve 3. typu nikdo, ve 2. typu 2 respondenti,
celkem 2 (6,06 %) respondenti. Z vysledkl je zcela patrné, ze tendenci ke zhorSeni
nem¢l v dobé aktualniho hodnoceni nikdo, vyrazné zlepsSeni v samoobsluznosti oblékani
dominovalo u 2. typu (mirné zlepSeni 3 respondenti a vyrazné zlepSeni 2 respondenti
z celkovych 7 respondentll). Jako stavem neménnym ohodnotilo stav 26 rodin déti

(78,78 %).

Tab. 29 Samoobsluznost v oblékani

Samoobsluznost Relativni
v oblékani SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0

Mirné zhorseni

2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 7 13 6 26 78,78
Mirné zlepseni 4 0 3 2 5 15,16
Vyrazné
zlepSeni 5 0 2 0 2 6,06
Celkem 7 18 8 33 100
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Polozka ¢&. 27 Samoobsluznost v osobni hygiené

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na
samoobsluznost v hygiené¢ v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 33 (91,74 %)
respondenttl z 36 respondentii. Vyrazné zhorSeni nenastalo u nikoho, stav beze zmény
uvedlo v 1. typu 7 respondentii, v 2. typu 13 respondentii, ve 3. typu 5 respondenti,
celkem 24 (75,76 %) respondentii. Mirné zlepSeni neuvedl nikdo z respondentd, ve 2.
typu 3 respondenti, ve 3. typu 3 respondenti, celkem 6 (18,18 %) respondentli. Vyrazné
zlepSeni probéhlo ve 2. typu u dvou respondentli, v ostatnich typech se nepromitlo,
celkem 2 (6,06 %) respondenti. Nezhorsil se nikdo z dotazanych, stav beze zmény byl
vyjadien celkem u 25 rodin (75,76 %). Mirné zlepSeni nastalo shodné ve 2. a v 3. typu
po tfech détech (celkem 6). Ve 2. typu probéhlo u 2 déti v hodnoceni rodinami zlepSeni

vyrazné.

Tab. 30 Samoobsluznost v osobni hygiené

Samoobsluznost
v osobni Relativni
hygiené SMA 1.typ | SMA2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 0 0 0 0 0

Mirné zhorseni

2 0 0 0 0 0
Beze zmény 3 7 13 5 25 75,76
Mirné zlepseni 4 0 3 3 6 18,18
Vyrazné
zlepSeni 5 0 2 0 2 6,06
Celkem 7 18 8 33 100
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Polozka ¢&. 28 Udrzeni télesné vahy

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na udrZeni
télesné vahy v jednotlivych typech SMA. Odpovédélo 34 (94,52 %) respondenti z 36
respondentl. Vyrazné zhorSeni uvedl v 1. typu 1 (2,94 %) respondent, mirné zhorSeni
taktéz uvedl 1 respondent, ale v 2. typu (2,94 %). Stav beze zmény uvedlo v 1. typu 7
respondenttl, ve 2. typu 13 respondenttl, ve 3. typu 7 respondentti, celkem 27 (79,42 %)
respondenti. Mirné zlepseni bylo uvedeno v 1. typu 1, ve 2. typu 2 respondenty, ve 3.
typu 1 respondentem, celkem 4 (11,76 %) respondenti. Vyrazné zlepSeni v 1.typu
neuvedl nikdo, ve 2. typu 1 respondent, ve 3. typu zadny z respondentd, celkem 1 (2,94
%) respondent. V hodnoceni udrzeni télesné vahy se nic nezménilo u 27 déti (79,42 %).
U 1 respondenta doSlo k vyraznému zhorSeni udrzeni vahy u 1. typu, u jednoho
respondenta doSlo k mirnému zhorSeni stability vahy ve 2. typu. UdrZeni télesné vahy
bylo mirn¢ zlepSeno u 4 déti s pfevahou dvou déti v 2. typu, vyrazné zlepSeni udrzeni

télesné vahy bylo potvrzeno u jednoho ditéte v 2. typu.

Tab. 31 Udrzeni télesné vahy

Udrzeni télesné Relativni
vahy SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ n cetnost %
Vyrazné
zhorSeni 1 1 0 0 1 2,94

Mirné zhor$eni

2 0 1 0 1 2,94
Beze zmény 3 7 13 7 27 79,42
Mirné zlepseni 4 1 2 1 4 11,76
Vyrazné
zlepSeni 5 0 1 0 1 2,94
Celkem 9 17 8 34 100
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2. cast dotazniku je tvofena Sesti otevienymi otdzkami, jejichz tcelem bylo

zjistit konkrétni zkuSenosti a prozitky, které v souvislosti s poddvanim léc¢ivého
pfipravku Spinraza v nemocni¢nim prostfedi, mohou ovlivnit nejen stav ditéte, ale

1 chod celé rodiny.

Otazka cislo 1: Ovlivnila lécba pripravkem Spinraza vztahy ve Vasi rodiné?

Pokud ano, jak?

Patnact rodin s détmi uvedlo (44,44 %), Ze terapie Spinrazou nemé¢la na vztahy
v rodin¢ zadny vliv. Druhou nej¢astéjsi shodnou odpovédi byla, ze rodiny pozorovaly
u svych déti osamostatnéni (16,66 %). Celkem 11,11 % rodin bylo uvedeno, ze jim
terapie Spinrazou posilila rodinné vztahy. Z 36 odpovédélo 34 rodin (94,44 %). DalSich
pet rodin (13,9 %) uvedlo tyto odpovédi: lepsi socializace, upevnéni vztahd, vztahy
povazuji za stejné, vice si vazi rodiny a vznikla zévislost na matce. Nékteré rodiny byly

ve svych odpovédich vice konkrétni:

» , Lécba neovlivnila vztahy v nasi rodiné, ale jsme moc rddi, Ze prisla lécha
Spinrazou. Protoze pred tim nebylo nic, a to bylo znicujici.

» |, Vazime si vice rodiny a jeden druhého diky nemoci. Jsme silnéjsi vie zvladnout,
i kdyz je to tezke.

» ,, Diagnoza nemoci je novd, musime se vSemu prizpisobit, i cestovani. Jezdime
viakem, tam si lehne. Jsme radi, Ze vime, co se déje a zZe je léecba. Nové umi dcera
poposkocit. *

» ,, Psychicky jsme na tom v rodiné lépe, Ze viibec existuje lék a nemoc se nebude
zhorsovat!*

» ,, Deti si vypéstovaly vétsi zavislost na matce, nemocny syn, protoze jsme spolu
travili hodné c¢asu v nemocnici, druhy syn (zdravy bratr) protoze jsme se mu nemohli
tolik vénovat. *

» ,,Dala nam nadeji!**

» |, Vztahy ovlivnila skvéle, mame prival energie, zacal kreslit a psat, neni unaveny.

Nove umi zapnout a vypnout vypinac.
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Otazka ¢islo 2: Jaky viiv ma lécba na traveni volného casu Vasi rodiny?

Pozitivni vliv uvedlo 19,44 % rodin a vnimani zlepSeni kvality Zivota uvedlo

13,89 % rodin. Na tuto otazku odpovédélo vSech 36 rodin (100 %). Dalsich 58,33 %

rodin uvedlo, ze terapie nema vliv na traveni volného casu. Tti rodiny (7,34 %) uvedly,

ze vliv je zanedbatelny. Konkrétni odpovédi rodin déti s on. SMA:

>

vV V V V

., Zadny, pokud je myslena aplikace, kladny, pokud je myslen vysledek, a to zlepseni
kvality Zivota. Vice aktivit, napriklad florbal pro vozickare.

., Vydrzime déle na prochazce.

., Lonské jaro, kdy byl syn na lécbé Spinrazou, jsem s nim travila vidy par dni

v nemocnici na hospitalizaci. Mame jesté starsi dceru, musel s ni vzdy ziistat manzel

vevr 3

‘

., Zatim je hodné veci podrizeno castému cviceni.
,,Zpocatku nam zabralo hodné casu dojizdéni a shaneni hlidani pro brdasku. Nyni
Jjsme po genové léché a jezdime uz jen na kontroly. *

., Bez lecby by byla dcera slabsi a vse by bylo komplikovanéjsi. Takze pozitivni viiv.
., Vzhledem ke stabilizaci zdravotniho stavu deti diky Spinraze ovlivnila nas volny
cas velmi pozitivne. Troufneme si jezdit na vylety i dovolené letecky, nebojime se
tolik kolektivu.

3

,, Vice aktivit provozovanych spolecné.

3

,,Jen stres spojeny s aplikaci, jiny vliv nepozorujeme.
,, Beze zmény, nutny celodenni dohled a pomoc se vsim. “

,, Diky Spinraze dcera velmi rada pise a kresli. Je schopna hrat karty a dalsi deskové
hry. Diky celkovému zesileni se lépe vyporadava s infekty a nemusime se jako rodina

tolik izolovat. *
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Otazka Cislo 3: Jste pred a po kazdé aplikaci léciva dostatecne edukovani o pritbéhu
hospitalizace a aplikace léciva?

Cilem otazky bylo zjistit, jestli jsou rodiny déti pfichazejicich k aplikaci Spinrazy do
nemocni¢niho zafizeni edukovani jak o prib¢hu hospitalizace, tak 1 o samotné aplikaci
Spinrazy. Odpovédelo 36 (100 %) respondentti. Z toho odpoveéd’ ano uvedlo 91,66 %
rodin, 2 rodiny uvedly, ze jsou edukovéany az moc (5,56 %), 1 rodina uvedla ne (2,78

%). Nékteré rodiny byly vice konkrétni:

» ,,Ano, v nemocnici nam pokazdé vse vysvétli, nebojime se zeptat na otazky ohledné
léchy. Dceri udélaji riizna vysSetieni v nemocnici, pro nas je to vwhoda. *

,»Ano, ma bezprobléemovou aplikaci. *

., Ano, vzdycky nam vse perfektné vysveétlili a poucili o dalsich vécech. *
., Ano, pokazdé!

,, Ve velké mire o viem. “

, Nel*

,,Ano, vsichni jsou velmi vstricni! “

«

,Ano a jiz jsme sehrani.

V V V V V V V V

., Ano, sestricky jsou vyborné. Hezky dceri vse reknou a tim se prestava bat. Citime

¢

v Motole temér rodinné zazemi.
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Otazka cislo 4: Ovliviiuje samotna aplikace Spinrazy a s ni spojena hospitalizace chod

Vasi rodiny?

Cilem otazky bylo zjistit, zda néjakym vlivem mutze aplikace Spinrazy

a hospitalizace s ni spojend ovlivnit chod rodiny déti s on. SMA. Odpovédélo 36 (100

%) respondentd. 36,11 % rodin uvedlo neménny stav chodu rodiny. Mirny vliv pocitilo

27,79 % (konkrétni odpovédi viz. nize), socialni izolaci pted aplikaci uvedlo 8,33 %

rodin. Volno v praci si musi zafidit 11,11 % rodin. 5,55 % rodin uvedlo, Ze je to

ovliviiuje ve vztahu k zajisténi hlidani sourozencii nemocnych déti. 8,33 % rodin

uvedlo, ze jsou ovlivnény postpunkénim syndromem, jedna rodina (2,78 %) uvedla

ambulantni pobyt. Nékteré rodiny byly v odpovédich konkrétni:

vV V V V V¥V

vV VvV

vV V V VY

,,Ne, akorat si manzel bere dva dny dovolené. “

,, Pred podanim dodrzujeme socialni odstup, jinak nic.

,,Ne, syn zvlada pobyt v nemocnici sam. “

,, Ovliviiuje — celodenni pobyt v nemocnici! **

., Na aplikace jsme jezdili s dcerou vetsinou celd rodina, jeden zustal s dcerou
v nemocnici a prespali jsme na ubytovné. Dcera byla spokojenda a my s ni.

«

S covidem nemiizeme jezdit vSichni, ale vzdy tam nékoho u sebe z nas ma. *
,,Jen castecne. “

,, Akorat v léte mame trochu problémy s planovanim, ale za ty pozitivy to rozhodné
stoji!“

,,Dcera nejde do Skolky, manzel si udéla volno na navstévu ocniho lékare ve dnech
pred aplikaci.

., Musime si zaridit hlidani ostatnich deéti, coz je problematicke.

., Nékdy zazivame trochu nervy pred aplikaci, breci a boji se jehly a bolesti. *

,Jen cestovani do Prahy. Narocnéjsi je to autem, lepsi viakem, tam si miize
lehnout.

., Dcera trpéla na postpunkcni syndrom (14 dni nechutenstvi a strnuti Sije).

., Hospitalizace je trochu otravna, zbytecné aplikaci otravuje komplikacemi.
., Mirné, nutnost vzit si v praci volno (ale to neni problém). *

,,Jezdit na hospitalizace nam nevadi. “
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Otazka c&islo 5: Pozorujete na Vasem ditéti nektery z nezadoucich ucinkii spojenych

s aplikact Spinrazy?

Cilem otazky bylo zjistit, zda déti v doprovodu rodin pozoruji mozné nezadouci
ucinky spojené s aplikaci Spinrazy. Odpovédélo 36 (100 %) respondentl. Negativng Cili
ze nepozoruji nezadouci U¢inky zaznamenalo 63,89 % rodin. 27,78 % rodin uvedlo, ze
u nich probéhl vyskyt nezddoucich uc€inkl. Jinou odpovéd uvedlo 8,33 %. Nejcastéji

zminované nezadouci ucinky:

bolest hlavy je uvedena 7krat

e zvraceni je uvedeno 4krat

bolest zad je uvedena Skrat

nevolnost je uvedena 2krat

kombinované obtize byly rodinami uvedeny celkem 7krat

otok v misté vpichu je jednou rodinou uveden 2krat

Konkrétni nezddouci ucinky s uvedenymi casovymi intervaly:

» ,,Bolest hlavy, obcas bolest v oblasti beder a kycli. *

\4

,,Dcera snasi Spinrazu dobre, ze zacatku ji bolela hlava, také zvracela. Ted’ nejsou

Zadné nezadouci ucinky, proto u Spinrazy ziistavame. *

I3

., Sama pozitiva. ‘

I3

., Pozorovali jsme zhorseni stavu pred nadchazejici davkou. *

3

,, Obcasné zvraceni a nevolnost. Do tydne po aplikaci odezni.*
., Bolesti zad max tyden po aplikaci. Rodinu to neovliviiuje.
,, I den bolest nevolnost a bolest hlavy po punkci.

3

,,Pouze pol. davce mél bolest hlavy, horecku a zvraceni.

vV V V V V V YV

., 1 tyden bolest hlavy po jedné aplikaci, od té doby ne. 2krat otok v misté vpichu

s moznym unikem moku, nosil pak 2-3 dny bederni pas. Prechdzime na sirup. *
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Otazka cislo 6: Mate v souvislosti s podavanim Spinrazy nejaké dalsi zkusenosti, které

nebyly vyse uvedené, a o které byste se radi podelili?

Na posledni otevienou otazku odpovédélo 32 rodin (88,96 %), z odpovédi, které
uvedeny byly, bylo zaznamenano v 66,66 % negativnich odpovédi v tom smyslu, ze
rodiny neuvedly ke sdileni jiné zkuSenosti a do kolonky k odpovédi napsaly ne. 16,67
% rodin uvedlo, Ze u nich doslo ke zlepSeni kvality Zivota. 1 rodina (2,78 %) uvedla, Ze
u nich mezi davkami doslo ke zhorSeni stavu ditéte. 13,89 % rodin uvedlo jinou

(neutralni) odpovéd’. Nekteré rodiny byly vice konkrétni:

» |, Jednoznacné zlepsSeni kvality Zivota, fyzickd strdanka oviiviiuje i psychickou,
pozorujeme vetsi motivaci napr. pro studium, zaméstnani. *

3

» ,,Na dceri je videt zlepSeni.

A\

., 1,5 mésice po podani pozorujeme pozvolné zhorsovani stavu az do dalsi aplikace.
Rozestup mezi davkami je prilis dlouhy.

., Neskutecné se zlepsila kvalita Zivota syna i nasi rodiny jako celku.

., Vyrazné zlepseni jemné motoriky.

I3

., Jistéjsi chiize, jezdi na kolobézZce, dale ujde po roviné. *

vV V V VY

., Nejlepsi byl prival energie a prestal mit zapaly plic, nejsme vithec v nemocnici,

zvlddame vse doma. Zacal kreslit a psat. *
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3. cdast dotazniku — subjektivni hodnoceni vnimani kvality Zzivota v jednotlivych

dimenzich pted terapii Spinrazou a po posledni podané davce (aktudlni hodnoceni)

Polozka ¢. 1 Kvalita odpocinku Vasi rodiny pred/po podani Spinrazy

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na vnimani
kvalitu odpocinku rodiny pfed a po podani Spinrazy. Odpovédélo 36 (100 %)
respondentti. Tabulka vyjadfuje mozné rozdily hodnoceni ve wvniméni kvality

odpocinku. Odpovédi rodinami byly zaznamenany takto:

e velmi dobra pred Spinrazou 2 (5,56 %), velmi dobré po Spinraze 2 (5,56 %)
e dobra pred Spinrazou 18 (50,00 %), po Spinraze 18 (50,00 %)

e stejna pted Spinrazou 3 (8,33 %), po Spinraze 7 (19,44 %)

e spise Spatna pred Spinrazou 10 (27,78 %), po Spinraze 8 (22,22 %)

e Spatna pied Spinrazou 3 (8,33 %), po Spinraze 1 (2,78 %)

U 1. typu doslo ke zhodnoceni vnimani kvality odpocCinku jako dobré, ¢i velmi
dobré po Spinraze u 6 rodin, ve 2. typu u 11 rodin, ve 3. typu u 3 rodin, celkem tedy
doslo k dobrému vnimani odpoc¢inku u 20 rodin (55,56 %). Kvalita vnimani odpocinku
byla dobra, ¢i velmi dobra u 20 rodin 1 pfed Spinrazou (shodné 55,56 %). Hodnoceni
kvality jako stejné, bylo uvedeno pted Spinrazou 3 rodinami (8,33 %), po Spinraze 7
rodinami (19,44 %). Odpovéd’ Spatn4, ¢i spise Spatna byla uvedena pied Spinrazou u 13
rodin (36,11 %), po Spinraze tuto variantu odpovédi uvedlo 9 rodin (25,00 %). Jako
spiSe §patna po Spinraze byla uvedena odpovéd’ u 6 rodin 2. typu, na rozdil od 1. typu,

kde tuto variantu neuvedla Zadna rodina a ve 3. typu byla zaznamenana u 2 rodin.
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Tab. 32 Kvalita odpocinku Vasi rodiny pred/po podani Spinrazy (aktualni hodnoceni)

Kvalita SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ Celkem
odpocinku Vasi
rodiny pred/po pied
podani Spinrazy| pfed | Po | pfed | po | pfed | po (n) |pted % Jpo (n)| po %
Velmi dobra 1 0 1 2 0 0 2 5,56 2 5,56
Dobra 3 6 11 9 4 3 18 | 50,00 | 18 | 50,00
Stejna 1 2 0 2 2 3 3 8,33 7 119,44
SpiSe Spatna 2 0 6 6 2 2 10 | 27,78 } 8 |22,22
Spatna 2 1 1 0 0 0 3 8,33 1 2,78
Celkem 9 9 19 19 8 8 36 100,00y 36 |100,00
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Polozka &. 2 Vnimani kvality Zivota Vasi rodiny pred/po Spinrazou

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na vnimani
kvality Zivota rodiny pfed a po podani Spinrazy. Odpovédelo 36 (100 %) respondentd.
Tabulka vyjadifuje mozné rozdily hodnoceni ve vnimani kvality Zivota. Odpovédi

rodinami byly zaznamendany takto:

velmi dobra pted Spinrazou 1 (2,78 %), velmi dobra po Spinraze 9 (25 %)
e dobra pred Spinrazou 19 (52,78 %), po Spinraze 17 (47,22 %)

e stejna pred Spinrazou 1 (2,78 %), po Spinraze 8 (22,22 %)

e spiSe Spatna pred Spinrazou 11 (30,56 %), po Spinraze 2 (5,56 %)

e Spatna pied Spinrazou 4 (11,12 %), po Spinraze 0 (0 %)

U 1. typu doslo ke zhodnoceni vnimani kvality zivota jako dobrd, ¢i velmi dobra
po Spinraze u 5 rodin, ve 2. typu u 16 rodin, ve 3. typu u 5 rodin, celkem tedy doslo
k vnimani kvality zivota jako dobra, ¢i velmi dobré u 26 rodin (72,22 %). Kvalita zivota
byla vniména jako dobra, ¢i velmi dobrd u 20 rodin i pied Spinrazou (55,56 %). Zde
tedy u rodin doSlo k posunu ve vnimani kvality Zivota o 16,64 %. Hodnoceni kvality
jako stejné bylo uvedeno pted Spinrazou 1 rodinou (2,78 %), po Spinraze 8 (22,22 %)
rodinami. Odpovéd’ Spatnd, ¢i spiSe Spatna byla uvedena pfed Spinrazou u 15 rodin
(41,68 %), po Spinraze tuto variantu odpovédi uvedly 2 rodiny (5,56 %), coz je o 36,12

% rodin méné nez pied Spinrazou.

Tab. 33 Vnimani kvality Zivota Vasi rodiny pred/po Spinraze (aktudlni hodnoceni)

Vnimani kvality] SMA 1. typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ Celkem
Zivota Vasi
rodiny pred/po pred
Spinrazou pfed | po | pfed | po | pfed | po | (n) |pted % |po (n)| po %
Velmi dobra 0 2 1 6 0 1 1 2,78 9 25,00
Dobra 2 3 11 10 6 4 19 52,78 | 17 | 47,22
Stejna 1 3 0 3 0 2 1 2,78 8 22,22
SpiSe Spatna 3 1 6 0 2 1 11 {3056 2 5,56
Spatna 3 0 1 0 0 0 4 11,121 0 0
Celkem 9 9 19 19 8 8 36 (100,00 36 (100,00
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Polozka €. 3 Uroven ekonomické situace v souvislosti s onemocnénim ditéte pred/po

Spinraze

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv m¢la terapie Spinrazou na uroven
ekonomické situace v souvislosti s on. ditéte pted a po podani Spinrazy. Odpovédélo 36
(100 %) respondentt. Tabulka vyjadiuje mozné rozdily hodnoceni ve vnimani tirovné
ekonomické situace v souvislosti s onemocnénim ditéte. Odpovédi rodinami byly

zaznamenany takto:

e velmi dobra pred Spinrazou 0 (0 %), velmi dobra po Spinraze 0 (0 %)
e dobra pied Spinrazou 18 (50,00 %), po Spinraze 13 (36,11 %)

e stejna pred Spinrazou 12 (13,33 %), po Spinraze 17 (47,22 %)

e spiSe Spatnd pied Spinrazou 16 (16,67 %), po Spinraze 16 (16,67 %)
e Spatna pied Spinrazou 0 (0 %), po Spinraze 0 (0 %)

U 1. typu doslo k vnimani urovné ekonomické situace jako dobré po Spinraze
u 3 rodin, ve 2. typu u 6 rodin, ve 3. typu u 4 rodin, celkem tedy doSlo k hodnoceni
vnimani urovné ekonomické situace u 13 rodin (36,11 %). Kvalita ekonomické urovné
byla dobré u 18 rodin pied Spinrazou (50,00 %). Zde je tedy patrny rozdil. Hodnoceni
urovné jako stejné bylo uvedeno pied Spinrazou 12 rodinami (33,33 %), po Spinraze 17
(47,22 %) rodin. Odpoveéd’ spiSe Spatna byla uvedena pied Spinrazou u 6 rodin (16,67
%) ztoho 1 rodina v 1. typu a 5 rodin v 2.typu, po Spinraze tuto variantu odpovédi
shodné uvedlo 6 rodin (16,67 %). Nikdo z dotazovanych neuvedl odpoveéd Spatnd ve
vnimani urovné ekonomické situace. Jak je vSak z tabulky patrné, doslo vlivem terapie
Spinrazou ke zhorSeni vnimani ekonomické Grovné. Rodice v 2. ¢asti dotazniku popisuji
dojizdéni na aplikaci, pokryti hlidani sourozencii nemocnych déti, nutnost druhé

pecujici osoby nastoupit na OCR (oSetfovani ¢lena rodiny) pro sourozence v roding.
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Tab. 34 Uroven ekonomické situace v souvislosti s onemocnenim ditéte pred/po

Spinraze (aktudlni hodnoceni)

Uroveii SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ Celkem
ekonomické
situace v
souvislosti s on.
ditéte pred/po pied
Spinraze pted | po | pted | po | pted | po (n) |[pted % |po (n)| po %
Velmi dobra 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Dobra 3 3 9 6 6 4 18 |50,00 | 13 |36,11
Stejna 5 5 5 8 2 4 12 (3333 17 |47,22
Spise Spatna 1 1 5 5 0 0 6 |16,67] 6 |16,67
Spatna 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Celkem 9 9 19 19 8 8 36 (100,00 36 |100,00
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Polozka ¢. 4 Uroven socialni situace v souvislosti s onemocnénim ditéte pred/po

Spinraze

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv m¢la terapie Spinrazou na urovein
socialni situace v souvislosti s on. ditéte pfed a po podani Spinrazy. Odpovédélo 35
(97,30 %) respondentti z 36 respondentti. Tabulka vyjadiuje mozné rozdily hodnoceni
ve vnimani urovné socidlni situace v souvislosti s onemocnénim ditéte. Odpovéedi

rodinami byly zaznamenany takto:

e velmi dobra pred Spinrazou 2 (5,71 %), velmi dobra po Spinraze 2 (5,71 %)
e dobra pred Spinrazou 18 (51,43 %), po Spinraze 19 (54,29 %)

e stejna pred Spinrazou 5 (14,28 %), po Spinraze 10 (28,58 %)

e spiSe Spatnd pied Spinrazou 10 (25,58 %), po Spinraze 4 (11,42 %)

e Spatnd pied Spinrazou 0 (0 %), po Spinraze 0 (0 %)

U 1. typu doslo ke zhodnoceni vnimani socialni urovné jako dobra po Spinraze
u 6 rodin, ve 2. typu probéhlo hodnoceni jako dobrd, ¢i velmi dobrd u 10 rodin, ve 3.
typu u 5 rodin, celkem tedy doSlo k vniméni socialni situace jako dobré, ¢i velmi dobré
u 21 rodin (60,00 %). Kvalita vnimani socialni trovné byla vnimana jako dobra,|
¢1 velmi dobré u 20 rodin i pted Spinrazou (57,14 %). Zde tedy u rodin doslo k posunu
ve vnimani socidlni Grovné Zivota o 2,86 %. Hodnoceni urovné jako stejné bylo
uvedeno pfed Spinrazou 5 rodinami (14,28 %), po Spinraze 10 rodinami (28,58 %).
Odpovéd’ spiSe Spatna byla uvedena pied Spinrazou u 10 rodin (25,58 %), po Spinraze
tuto variantu odpovédi uvedly 4 rodiny (11,42 %), coz je o 14,16 % rodin mén¢ nez
pfed Spinrazou. Volba odpovédi spiSe Spatnd pfed i po pievladala u 2. typu. Jako

Spatnou nehodnotil vnimanou socidlni Groven nikdo z dotazovanych.
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Tab. 35 Uroven socialni situace v souvislosti s onemocnenim ditéte pred/po Spinraze

(aktualni hodnoceni)

Uroveii socialni | SMA 1. typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ Celkem
situace v
souvislosti s on.
ditéte prred/po pred
Spinraze pted | po | pfed | po | pfed | po (n) |pted %[po (n)| po %
Velmi dobra 0 0 2 1 0 1 2 5,71 2 5,71
Dobra 4 6 8 9 6 4 18 |51,43] 19 |54,29
Stejna 3 3 1 4 1 3 5 1428 | 10 |28,58
Spise Spatna 2 0 7 4 1 0 10 |28,58] 4 |11,42
Spatna 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Celkem 9 9 18 18 8 8 35 (100,001 35 |100,00
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Polozka ¢&. 5 Dostupnost pomiicek pred/ po Spinraze

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na dostupnost
pomucek pied a po podani Spinrazy. Odpovédélo 33 (91,74 %) respondentii z 36
respondenti. Tabulka vyjadiuje mozné rozdily hodnoceni v dostupnosti pomicek.

Odpovédi rodinami byly zaznamenany takto:

velmi dobra pfed Spinrazou 4 (12,12 %), velmi dobra po Spinraze 8 (24,24 %)
e dobra pred Spinrazou 15 (45,46 %), po Spinraze 15 (39,39 %)

e stejna pred Spinrazou 6 (18,18 %), po Spinraze 9 (27,28 %)

e spise Spatna pred Spinrazou 7 (21,21 %), po Spinraze 3 (9,09 %)

e Spatna pred Spinrazou 1 (3,03 %), po Spinraze 0 (0 %)

U 1. typu doslo ke zhodnoceni dobré ¢i velmi dobré dostupnosti pomicek po
Spinraze u 5 rodin, ve 2. typu u 12 rodin, ve 3. typu 4 rodin. Celkem tedy vnimalo jako
dobrou, ¢i velmi dobrou dostupnost pomticek 21 rodin (63,63 %). Dostupnost pomticek
byla vniména jako dobr4, ¢i velmi dobra u 19 rodin pied Spinrazou (57,58 %). Zde tedy
u rodin doslo ke kladnému posunu v dostupnosti pomticek a to o 6,05 %. Hodnoceni
dostupnosti jako stejné bylo uvedeno pted Spinrazou 6 rodinami (18,18 %), po Spinraze
9 rodinami (27,28 %). Odpovéd’ spiSe Spatna byla uvedena pted Spinrazou u 7 rodin
(21,21 %), po Spinraze tuto variantu odpovédi uvedly 3 rodiny (9,09 %), coz je 0 12,12
% rodin mén& nez pied Spinrazou. Spatna dostupnost pomiicek byla zaznamenana

jednou rodinou ditéte v 1. typu.

79



Bakalaiska prace Vliv soucasné terapie na kvalitu Zivota rodin déti s onemocnénim spinalni svalova atrofie

Tab. 36 Dostupnost pomiicek pred/po Spinraze (aktudlni hodnoceni)

Dostupnost SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ Celkem
pomiicek
pied/po pied
Spinraze pted | po | pred | po | pted | po (n) |pted %|po (n)| po %
Velmi dobra 0 3 3 3 1 2 4 12,12 8 |24,24
Dobra 3 2 10 9 2 2 15 (4546 13 |39,39
Stejna 2 3 2 4 2 2 6 |[18,18] 9 |2728
SpiSe Spatna 3 1 2 1 2 1 7 121,21 3 9,09
Spatna 1 0 0 0 0 0 1 3,03 0 0
Celkem 9 9 17 17 7 7 33 100,001 33 |100,00
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Polozka ¢&. 6 Jak hodnotite dostupnost sluzeb (napr-.: dojezd k lékari) pred/po Spinraze

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na dostupnost
sluZzeb ptfed a po podani Spinrazy. V hodnotici kategorii odpovédélo 35 (97,30 %)
respondentl 36 respondentd. Tabulka vyjadiuje mozné rozdily hodnoceni v dostupnosti

sluzeb. Odpovédi rodinami byly zaznamenany takto:

e velmi dobra pred Spinrazou 6 (17,14 %), velmi dobra po Spinraze 6 (17,14 %)
e dobra pred Spinrazou 16 (45,71 %), po Spinraze 14 (40,00 %)

e stejna pred Spinrazou 8 (22,86 %), po Spinraze 11 (31,34 %)

e spise Spatna pred Spinrazou 5 (14,29 %), po Spinraze 4 (11,43 %)

e Spatnd pied Spinrazou 0 (0 %), po Spinraze 0 (0 %)

U 1. typu doslo ke zhodnoceni dobré ¢i velmi dobré dostupnosti sluzeb po
Spinraze u 4 rodin, ve 2. typu u 11 rodin, ve 3. typu 5 rodin. Celkem tedy vnimalo jako
dobrou, ¢i velmi dobrou dostupnost sluzeb 20 rodin (57,14 %). Dostupnost sluzeb byla
vniména jako dobrd, ¢i velmi dobrd u 22 rodin pted Spinrazou (62,85 %). Hodnoceni
dostupnosti jako stejné bylo uvedeno pted Spinrazou 8 rodinami (22,86 %), po Spinraze
11 rodin (31,43 %). Odpoveéd’ spiSe Spatnd byla uvedena pfed Spinrazou u 5 rodin
(14,29 %), po Spinraze tuto variantu odpovédi uvedly 4 rodiny (11,43 %), coz je
o pouhd 2,86 % rodin méné nez pred Spinrazou. Spatna dostupnost sluzeb nebyla

evidovana.
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Tab. 37 Jak hodnotite dostupnost sluzeb (napr.: dojezd k lékari) pred/po Spinraze

(aktualni hodnoceni)

Jak hodnotite | SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ Celkem
dostupnost
sluZzeb (napft.:
dojezd k l1ékati)
pired/po pred
Spinraze pted | po | pted | po | pted | po (n) |pted % Jpo (n)| po %
Velmi dobra 1 1 3 4 2 1 6 (17,14 6 |17,14
Dobra 4 3 8 7 4 4 16 | 45,71 | 14 |40,00
Stejna 3 4 4 6 1 1 8 12286 11 |31,43
SpiSe Spatna 1 1 3 1 1 2 5 114,29 4 111,43
Spatna 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Celkem 9 9 18 18 8 8 35 100,001 35 100,00
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Polozka ¢&. 7 Vyuziti podpiirnych skupin pred/po Spinraze

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na vyuzivani
podpirnych skupin rodinami pfed a po podani Spinrazy. Odpovédélo 33 (91,74 %)
respondentl z 36 respondentli. Tabulka vyjadiuje mozné rozdily hodnoceni ve vyuziti

podpirnych skupin. Odpovédi rodinami byly zaznamenany takto:

e velmi dobra pied Spinrazou 8 (24,24 %), velmi dobra po Spinraze 6 (18,18 %)
e dobra pred Spinrazou 8 (24,24 %), po Spinraze 11 (33,33 %)

e stejna pred Spinrazou 11 (33,33 %), po Spinraze 15 (45,46 %)

e spise Spatna pred Spinrazou 5 (15,16 %), po Spinraze 1 (3,03 %)

e Spatna pred Spinrazou 1 (3,03 %), po Spinraze 0 (0 %)

1.typ hodnotil vyuziti podptrnych skupin jako dobré ¢i velmi dobré po Spinraze
2 rodinami, 2. typ 11 rodinami, 3. typ 4 rodinami. Celkem tedy vnimalo jako dobré
¢i velmi dobré vyuzZivani podplrnych skupin 17 rodin (51,51 %). VyuZiti podpirnych
skupin byla vnimano jako dobré, ¢i velmi dobré u 16 rodin pted Spinrazou (48,48 %).
Rozdil je 3,03 %. Hodnoceni vyuziti jako stejné¢ bylo uvedeno pied Spinrazou 11
rodinami (33,33 %), po Spinraze 15 rodinami (45,46 %). Odpovéd spiSe Spatna byla
uvedena pied Spinrazou u 5 rodin (15,16 %), po Spinraze tuto variantu odpovédi uvedla
jedna rodina (3,03 %), coZ je o 12,13 % rodin méné& nez pied Spinrazou. Spatné vyuziti

podpurnych skupin bylo zaznamenano jednou rodinou ditéte v 1. typu.
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Tab. 38 Vyuziti podpiirnych skupin pred/po Spinraze(aktualni hodnoceni)

Vyuziti SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ Celkem
podpiirnych
skupin pred/po pied
Spinraze pred | po | pted | po | pted | po (n) |pted %|po (n)| po %
Velmi dobra 3 1 4 4 1 1 8 24241 6 |18,18
Dobra 1 1 4 7 3 3 8 24,24 11 |33,33
Stejna 4 7 4 5 3 3 11 33,33 ] 15 | 45,46
Spise Spatna 0 0 5 1 0 0 5 1516 1 3,03
Spatna 1 0 0 0 0 0 1 3,03 0 0
Celkem 9 9 17 17 7 7 33 |100,00] 33 [100,00
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Polozka ¢&. 8 Vyuziti pacientskych organizaci pred/po Spinraze

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv meéla terapie Spinrazou na vyuZzivani
pacientskych organizaci rodinami pfed a po podani Spinrazy. Odpovédélo 33 (91,74 %)
respondentll z 36 respondentti. Tabulka vyjadfuje mozné rozdily hodnoceni ve vyuziti

pacientskych organizaci. Odpovédi rodinami byly zaznamenany takto:

e velmi dobra pied Spinrazou 9 (27,27 %), velmi dobra po Spinraze 10 (30,31 %)
e dobra pred Spinrazou 9 (27,27 %), po Spinraze 9 (27,27 %)

e stejna pred Spinrazou 10 (30,31 %), po Spinraze 14 (42,42 %)

e spise Spatna pred Spinrazou 4 (12,12 %), po Spinraze 0 (0 %)

e Spatna pred Spinrazou 1 (3,03 %), po Spinraze 0 (0 %)

1 rodina déti v 1. typu hodnotila vyuziti pacientskych organizaci po Spinraze
jako dobr¢ ¢i velmi dobré, ve 2. typu 13, ve 3. typu 5 rodin. Celkem tedy vnimalo jako
dobré ¢i velmi dobré vyuZivani pacientskych organizaci 19 rodin (57,58 %). VyuZziti
pacientskych organizaci byla vnimano jako dobré, ¢i velmi dobré 18 rodinami pifed
Spinrazou (54,54 %). Rozdil v kladném posunu je 3,04 %. Hodnoceni vyuziti jako
stejné bylo uvedeno pied Spinrazou 10 rodinami (30,31 %), po Spinraze 14 rodin (42,42
%). Odpoveéd spiSe Spatnd byla uvedena ptfed Spinrazou u 4 rodin (12,12 %), po
Spinraze tuto variantu odpovédi neuvedla zadna rodina. Spatné vyuziti pacientskych
organizaci bylo zaznamenano 1 rodinou ditéte v 1. typu pfed Spinrazou, po Spinraze jiz

nikoliv.

85



Bakalaiska prace Vliv soucasné terapie na kvalitu Zivota rodin déti s onemocnénim spinalni svalova atrofie

Tab. 39 Vyuziti pacientskych organizaci pred/po Spinraze (aktualni hodnoceni)

Vyuziti SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ Celkem
pacientskych
organizaci
pred/po pred
Spinraze pted | po | pfed | po | pfed | po (n) |pted %Jpo (n)| po %
Velmi dobra 2 1 7 8 0 1 9 127,271 10 | 30,31
Dobra 1 0 4 5 4 4 9 2727 9 |27,27
Stejna 4 7 3 4 3 3 10 30,31 ] 14 |42,42
Spise $patna 0 0 3 0 1 0 4 12,12 O 0
Spatna 1 0 0 0 0 0 1 3,03 0 0
Celkem 8 8 17 17 8 8 33 100,001 33 |100,00
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Polozka ¢. 9 Rodinna situace pred/po Spinraze

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na rodinnou
situaci pfed a po podani Spinrazy. Odpovédélo 36 (100 %) respondentl. Tabulka
vyjadiuje mozné rozdily hodnoceni ve vnimani rodinné situace. Odpovédi rodinami

byly zaznamenany takto:

e velmi dobra pred Spinrazou 8 (22,22 %), velmi dobra po Spinraze 11 (30,56 %)
e dobra pred Spinrazou 18 (50,00 %), po Spinraze 14 (38,88 %)

e stejna pred Spinrazou 6 (16,67 %), po Spinraze 9 (25,00 %)

e spise Spatna pred Spinrazou 4 (11,11 %), po Spinraze 2 (5,56 %)

e Spatnd pied Spinrazou 0 (0 %), po Spinraze 0 (0 %)

Rodinnou situaci po Spinraze jako dobrou, ¢i velmi dobrou uvedlo v 1. typu 6
rodin, ve 2. typu 14 rodin, ve 3. typu 5 rodin. Celkem tedy vnimalo rodinnou situaci
jako dobrou ¢i velmi dobrou 25 rodin (69,44 %). Rodinna situace byla vnimana jako
dobra, ¢i velmi dobrd 26 rodinami pfed Spinrazou (72,22 %). Rozdily jsou patrné
v odpovédi velmi dobré pted Spinrazou (22,22 %), oproti hodnoceni po Spinraze, kdy
jako velmi dobrou rodinnou situaci oznacilo 11 rodin (30,56 %). Proménou prosla
1 odpovéd’ dobra, kdy ji pted Spinrazou zvolilo 18 rodin (50,00 %), po Spinraze 14
rodin (38,88 %). Hodnoceni situace jako stejné bylo uvedeno pted Spinrazou 6 rodinami
(16,67 %), po Spinraze 9 rodinami (25,00 %). Odpovéd’ spiSe Spatna byla uvedena pred
Spinrazou u 4 rodin (11,11 %), po Spinraze tuto variantu odpovédi uvedly 2 rodiny (5,6
%), cozZ je 0 5,55 % rodin méné& nez pted Spinrazou. Rodinna situace jako $patna nebyla

hodnocena nikym.
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Tab. 40 Rodinna situace pred/po Spinraze (aktualni hodnoceni)

Rodinn4 situace SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ Celkem
pied/po pred | pred
Spinraze pted | po | pted | po | pted | po (n) % Ipo (n) | po %
Velmi dobra 1 2 5 7 2 2 8 122,221 11 |30,56
Dobra 5 4 9 7 4 3 18 50,00 14 |38,88
Stejna 1 2 3 4 2 3 6 |16,67] 9 |25,00
Spise Spatna 2 1 2 1 0 0 4 11,11} 2 5,56
Spatna 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
Celkem 9 9 19 19 8 8 36 (100,001 36 (100,00
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Polozka ¢. 10 Integrace deti s onemocnenim pred/po Spinraze

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv méla terapie Spinrazou na integraci déti
s onemocnénim SMA pifed a po podani Spinrazy. Odpovédélo 32 (88.96 %)
respondentll z 36 respondentd. Tabulka vyjadiuje mozné rozdily hodnoceni integrace

déti s on. SMA. Odpovédi rodinami byly zaznamenany takto:

e velmi dobra pred Spinrazou 4 (12,50 %), velmi dobra po Spinraze 10 (31,24 %)
e dobra pred Spinrazou 12 (37,50 %), po Spinraze 9 (28,13 %)

e stejna pred Spinrazou 7 (21,87 %), po Spinraze 9 (28,13 %)

e spiSe Spatna pred Spinrazou 7 (21,87 %), po Spinraze 4 (12,50 %)

e Spatna pred Spinrazou 2 (6,26 %), po Spinraze 0 (0 %)

Jako velmi dobré integrace bylo hodnoceni po Spinraze evidovano v l.typu 2
rodinami, ve 2. typu 5 rodinami, ve 3. typu 3 rodinami. Celkem tedy vnimalo jako velmi
dobrou integraci déti po Spinraze 10 rodin (31,24 %). Pied Spinrazou bylo hodnoceni
v kategorii velmi dobra rozdilné a to tak, ze v 1. typu ji uvedla 1 rodina, ve 2. typu 2
rodiny, ve 3. typu 1 rodina, celkem 4 rodiny (12,50 %). Rozdil v kladném posunu
hodnoceni po Spinraze je 18,74 %. Integrace déti byla vnimana jako dobra celkem u 9
rodin po Spinraze (28,13 %). Pfed Spinrazou byla jako dobrd zhodnocena 12 rodinami
(37,50 %). Hodnoceni integrace jako stejné bylo uvedeno pted Spinrazou 7 rodinami
(21,87 %), po Spinraze 9 rodinami (28,13 %). Odpovéd’ spiSe Spatna byla uvedena pred
Spinrazou u 7 rodin (21,87 %), po Spinraze tuto variantu odpovédi uvedly 4 rodiny
(12,50 %), coz je o 9,37 % rodin méné nez pied Spinrazou. Spatna integrace déti
s onemocnénim SMA pfed Spinrazou byla zaznamenana 2 rodinami déti (6,26 %), po

Spinraze ji neuvedla Zadna rodina.
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Tab. 41 Integrace déti s onemocnénim. pred/po Spinraze (aktualni hodnoceni)

Integrace dti s SMA 1.typ | SMA 2.typ | SMA 3. typ Celkem
on. pred/po pred
Spinraze pted | po | pfed | po | pfed | po (n) |pted % [po (n)| po %

Velmi dobra 1 2 2 5 1 3 4 12,50 10 |31,24
Dobra 1 3 8 6 3 0 12 137,50 9 |28,13
Stejna 3 4 2 3 2 2 7 (2187 9 |28,13

SpiSe Spatna 3 0 3 2 1 2 7 (21,87 4 |12,50
Spatna 1 0 1 0 0 0 2 6,26 0 0
Celkem 9 9 16 16 7 7 32 (100,00 32 {100,00
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Polozka ¢. 11 Systém péce o nemocné dité pred/po Spinraze

Cilem této polozky bylo zjistit, jaky vliv m¢la terapie Spinrazou na systém péce
o nemocn¢ dité pted a po podani Spinrazy. Odpovédélo 33 respondentt (91,74 %) z 36
respondentt. Tabulka vyjadfuje mozné rozdily hodnoceni v systému péce o nemocné

dité. Odpovédi rodinami byly zaznamenany takto:

e velmi dobra pred Spinrazou 6 (18,18 %), velmi dobra po Spinraze 15 (45,46 %)
e dobra pred Spinrazou 14 (42,43 %), po Spinraze 9 (27,27 %)

e stejna pred Spinrazou 7 (21,21 %), po Spinraze 8 (24,24 %)

e spiSe Spatnd pied Spinrazou 5 (15,15 %), po Spinraze 1 (3,03 %)

e Spatna pied Spinrazou 0 (0 %), po Spinraze 0 (0 %)

U 1. typu doslo ke zhodnoceni dobrého ¢i velmi dobrého systému péce o dité€ po
Spinraze u 8§ rodin, ve 2. typu u 11 rodin, ve 3. typu 5 rodin. Celkem tedy vnimalo jako
dobry, ¢i velmi dobry systém péce o dit¢ 20 rodin (72,73 %). Systém péce byl vniman
jako dobry, ¢i velmi dobry u 20 rodin pted Spinrazou (60,61 %). Zde tedy u rodin doslo
ke zvySeni kvality v hodnoceni systému péce o dité a to o 12,12 %. Hodnoceni systému
jako stejné bylo uvedeno pted Spinrazou 7 rodinami (21,21 %), po Spinraze 8 rodinami
(24,24 %). Odpoveéd spise Spatna byla uvedena pted Spinrazou u 5 rodin (15.15 %), po
Spinraze tuto variantu odpovédi uvedla 1 rodina (3,03 %), coz je o 12,12 % zlepSeni,
nez pied Spinrazou. Systém péce o dit¢ byl jako Spatny uveden jednou rodinou u 1. typu

pted Spinrazou, po Spinraze doslo ke zméné hodnoceni.
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Tab. 42 Systém péce o nemocnée dité pred/po Spinraze (aktudlni hodnoceni)

Systém péce o | SMA 1.typ | SMA 2. typ | SMA 3. typ Celkem
nem. dité
pred/po pred
Spinraze pted | po | pted | po | pted | po (n) |[pted % |po (n)| po %
Velmi dobra 1 6 4 6 1 3 6 | 18,18 | 15 |45,46
Dobra 2 2 8 5 4 2 14 4243 9 |27,27
Stejna 1 0 3 5 3 3 7 121,21 8 24,24
Spise $patna 3 0 2 1 0 0 5 | 15,15 1 3,03
Spatna 1 0 0 0 0 0 1 3,03 0 0
Celkem 8 8 17 17 8 8 33 [100,00| 33 {100,00
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3.7 Diskuse

3.7.1 Diskuse — vilastni vysledky

Pro empirickou ¢ast bakalaifské prace byla stanovena tato hypotéza: Lze
predpokladat, Ze soucasnd terapie mize mit pozitivni vliv na vnimani kvality Zivota
rodin s onemocnénim spindlni svalovéa atrofie. Hypotéza nebyla potvrzena, protoze
nebylo mozné provést statistickou analyza ziskanych dat z divodu malého poctu
respondenti. Domnivam se, ze u nékterych polozek lze hypotézu piijmout, protoze
zodpovédi vyplyva, ze uzivani 1éCivého pripravku Spinraza vede ke zlepSeni
subjektivniho vnimani kvality Zivota rodin déti s onemocnénim spinalni svalova atrofie.

Rozdéano bylo 50 dotaznikii, vyplnéno a do studie zatazeno bylo 36 dotaznik
zjiStyjicich kvalitu zivota v jednotlivych dimenzich pfe a po podani Spinrazy
a zhodnoceni ptipadnych rozdili v kazdodennich ¢innostech. Dotaznik ve velké ¢asti
vyplnovaly pecujici osoby (rodi¢e), nékdy v kooperaci s détmi, které uz mohly
poskytnout své vlastni zhodnoceni vniméni stavu pted a po aplikaci Spinrazy.

Pfi prvnim srovnéni vysledkii bylo na prvni pohled ziejmé, Ze délka doby terapie
Spinrazou je mezi jednotlivymi typy SMA rizné¢ dlouha. Mezi dotazovanymi rodinami

prevladala primérné doba délky terapie u 1. typu, a to o vice nez pul roku.

Tab. 43 Komplexni shrnuti respondentii v bakaldiské prdaci

Primérny vék Primérné doba Pocet respondentti
1écby Spinrazou 1é¢eni
SMA 1. typ 6,33 3,28 9
SMA 2. typ 9,99 2,58 19
SMA 3. typ 11,13 2,25 8
Celkem 9,33 2,68 36
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Dalsi posuzovanou kategorii, kde byl znat dle vysledkt rozdil, je schopnost se
1épe najist. Zde uvedlo mirné zlepSeni 7 rodin (25 %) vSechny v 2. typu a jako vyrazné
zlepseni uvedlo stav po Spinraze 9 rodin (25 %), z toho jsou 4 déti v 1. typu a 4 v 2.
typu. Celkem doslo k mirnému a vyraznému zlepSeni polykani stravy u 12 rodin (34,29
%) s ptevahou 1. typu.

Celkové zhodnoceni celkového stavu dychani jako mirné lepsi uvedlo 11 rodin
(30,56 %), 2 déti v 1. typu a 8 ve 2. typu. Vyrazné zlepSeni bylo evidovéano u 1. typu 4
détmi a u 3. typu 1 ditétem (13,88 %). Vice nez polovina z 25 dotazovanych rodin
(52,00 %) uvedla snizeni Cetnosti pouzivani pfistroji a pomucek ke zlepseni dychani,
coz je velmi uspokojivé.

Nékdy 1 samotné rodice dle jejich reakci prekvapilo, kde vSude miize byt vliv
Spinrazy evidentni a to konkrétn€, Ze se odehrdla zména v sile hlasu jejich déti,
konkrétn¢ tak, ze jsou jejich déti ,,vice slySet”. Celkem 13 rodin (36,11 %) uvedlo, ze
u jejich déti doslo k mirnému, ¢i vyraznému zlepSeni v sile hlasu. V zjistujici polozce
bolest zad doslo naopak ke zhorSeni vnimani kvality napfic¢ typy v 9 % rodin u déti.
Mirné zlepSeni v ovladani udrZzeni moceni a vyprazdiiovani uvedly shodné 4 rodiny ve
2. typu.

Druhé ¢éast dotazniku byla malym souborem otevienych otdzek, kde mohly byt
rodiny vice konkrétni a v interpretaci vysledkl je zndzornéna obsahova analyza jejich
odpovédi.

Vztahy v rodin¢ Spinraza ve 44 % neovlivnila. K posileni vztah a lepSim pocitim
doslo v 19,44 % rodinach. V 16,66 % rodiny uvedly, Ze u déti doslo k osamostatnéni.
Na otéazku, jestli méla Spinraza vliv na trdveni volné Casu v rodiné, odpovédélo 58,33 %
rodin, Ze z&ddnou zménu nepocitily, naopak 19,44 % a 13,89 % rodin, udava, ze
pozitivni vliv vnimaly a 1épe hodnotily kvalitu zivota. Mohly také provozovat vic aktivit
spolecné.

Na otazku edukace pied a po kazdé aplikaci 1éCiva a pribchu hospitalizace odpovédélo
kladné 99,72 % vsech dotazanych rodin.

Na otazku, jaky vliv mé aplikace a s ni spojend hospitalizace na chod rodiny, uvedlo
36,11 % rodin, Ze vliv nepocitily. 27,79 % vliv pocitilo, musely si brat volno v préci,
zajistit hlidani sourozenct, v hodnocenich se vicekrat objevila i nutnost socialni izolace

pied aplikaci.
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Nezadouci ucinky spojené s aplikaci Spinrazy se neobjevily u 63,89 % vsech
dotazovanych rodin. 27,78 % rodin uvedlo, Ze pfiznaky v rizné casové frekvenci
evidovany byly. Nejcastéji to byla bolest hlavy, kombinované obtize, nevolnost,
zvraceni bolest zad a sporadicky byl zachycen unik moku po aplikaci (zajiSténo
pravidelnymi kontrolami a uzitim bederniho pasu v dalsi aplikaci).

Dale rodiny v 2. ¢asti dotazniku uvedly, Zze v 16,67 % vnimaji zlepSeni kvality Zivota

a v 1 pfipad¢ zaznamenaly zhorSeni stavu obtizi mezi jednotlivymi davkami.

Hodnoceni jednotlivych dimenzi kvality Zivota probihalo ptfed Spinrazou a po
posledni podané davce. Vzhledem ke konstrukci dotazniku, ktery ve 3. €asti obsahuje
jako jednu z proménnych z nabizenych odpovédi vyraz stejnd, nelze tak jednoznacné
fici, jestli odpovédi respondentd, ktefi oznadili tuto proménnou, se pohybuji
v pozitivnim ¢i negativnim pasmu hodnoceni.

Kwvalitu odpocinku hodnotily rodiny shodné jako dobrou (50 %) pted Spinrazou,
1 po ni (50 %). SpiSe Spatnd byla hodnocena v poméru 27,78 % pted a 22,22 % po
Spinraze. V hodnoceni kvality Zivota doslo k posunu v kladném hodnoceni, kdy 16,64
% rodin vnima zlepSeni kvality po aplikaci. Zde doslo k témét identickym vysledkim
v2. a 3. casti dotazniku v zjistujici poloZce v hodnoceni vnimani kvality Zzivota.
Z 30,56 % spiSe Spatné kvality Zivota pfed Spinrazou rodi¢e po Spinraze hodnotily jako
spiSe Spatnou 5,56 %. V ekonomické urovni v souvislosti s onemocnénim ditéte doslo
po Spinraze ke zhorSeni vnimani ekonomické urovné péti rodinami. VyuZiti
pacientskych organizaci bylo vyrovnané napfic¢ typy bez ohledu na aplikaci Spinrazy.
O plisobeni organizaci jsou rodi¢e informovani Iékafem, na jejich rozhodnuti je jejich
dal§i vyuziti. Integrace déti s onemocnénim SMA byla po aplikaci Spinrazy rodici
v 18,47 % hodnocena jako lepsi.

V hodnoceni jednotlivych kategorii dennich c¢innosti doSlo ke zlepSeni, ¢i
vyraznému zlepSeni. Doslo k lepSimu posunu v oblasti motoriky (77,78 %). Odpovédi
rodin a déti byly takové, ze mohly poprvé kreslit, psat, hrat deskové hry a karty. Mély
vetsi silu v rukou (65,7 %), zmirnily se jim obtize s polykanim (34,29 % s prevahou v 1.
typu), doslo k celkové lepSimu stavu dychani (44,44 %) a mensi Cetnosti uzivani
pomiicek a piistrojii k dychani u 25 rodin o 52 %. Ze jsou déti ,.vice slyset uvedlo
36,11 % rodin déti. U déti doslo v 16,66 % k osamostatnéni, k posileni vztahti doslo
min. u 19,44 % rodin. Rodiny spolu také travily vice Casu provozovanim spolecnych

aktivit. Edukace a komunikace ze strany oSetiujiciho zdravotnického personalu
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s rodinami déti pfichazejicich k aplikaci byla ohodnocena témét 100 % (pfesné chybi
2,78 %). S nezadoucimi ucinky spojenymi s aplikaci Spinrazy (dominuje bolest hlavy)
se setkalo 27,78 % rodin. S aplikaci Spinrazy je spojena také nutnost vzit si volno
v praci, ¢i OCR, zajistit hlidani sourozenct déti, coz se promita u 27, 29 % rodin déti.
Pét rodin uvedlo zhorSenou ekonomickou uroven. Integraci déti s on. SMA jako lepsi po
Spinraze uvedlo 18,47 %. Jednou z naplni multidisciplinarniho tymu pecujiciho o dité

a rodinu je snaha o trvalé zvySovani kvality zivota.

3.7.2 Porovnani vysledkit se studiemi na stejné, ¢i obdobné téma

Jednim ze stanovenych cili predkladané prace bylo porovnani vysledkd se
studiemi na stejné, ¢i obdobné téma. Zvoleny byly studie, které se vénovaly kvalité
zivota déti a rodin s onemocnénim spindlni svalova atrofie. Problematikou kvality
zivota déti a pecujici rodiny se zabyva Kocova et al., (2017). Prace byla zamé&fena na
sledovani rozdili ve vnimani kvality Zivota jak samotnych déti, tak jejich pecujicich
osob (rodicti). V dalsi fazi zkoumani porovnavala vlastni zjisténé vysledky se studiemi
vnimani kvality zivota rodicdt a déti v USA.  Autorka pouzila k vyzkumu
standardizovany dotaznik PedsQL (Pediatric Quality of Live Inventory) 3.0
(neuromuskuldrni modul). Studie byla doplnéna kvalitativnim vyzkumem, ktery
zahrnoval ptipadové studie. Pfedmétem zkoumani byly déti ve vékové kategorii 2 az 18
let stypy SMA 1, SMA 2, SMA 3. Statisticka analyza byla umoznéna, nebot’ se
vyzkumného souboru zc¢astnilo 35 déti a 35 pecujicich rodict.

Autorka uvadi, Ze nejvice zastoupeny typ SMA byl 2. typ s poctem 23 déti
(65,70 %). V mé préci je také shodné zastoupen 2. typ SMA s poctem 19 déti (52,8 %).
Autorka zjistila, Ze v jejim vyzkumu se ve vétSin€ piipadi odpoveédi déti a rodict
shodovaly, v mém vyzkumu rodice s détmi vypliovali, s ohledem na vék, dotaznik
spole¢né.

Jako rozdil ve srovnavanych vysledcich lze ¢aste€né zhodnotit polozku €. 9
polykani stravy. Autorka Kocova méla mezi respondenty v 1. typu 4 déti (11,40 %),
v mém vyzkumu je 1. typ zastoupen 9 détmi (25,00 %). M¢la vyssi zastoupeni déti v 2.
a 3. typu (88,60 %), kde nebyvaji uvedeny potize s polykanim jako u 1. typu, cozZ se
1 promitlo do hodnoceni vnimani kvality zivota, kde nebyly tolik uvedeny obtize
s polykanim. V mé studii dosSlo ke zjiSténi, Ze vlivem terapie Spinrazou doslo

k mirnému zlepSeni u 4 déti v 1. typu a vyraznému zlepSeni 3 déti v 1.typu v polykani
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stravy, ¢imz doSlo ke zmirnéni obtizi s polykdnim stravy, tim padem i ke zvySeni
vnimani kvality Zivota rodin.

Autory Weaver, Yuroff, et. al (2021) byla pfedlozena studie na téma: ,, Vysledky
kvality Zivota podle diferencialni Nusinersenovy expozice u détské spinalni svalové
atrofie.” Validnim méfitkem v dotaznikovém Setfeni byl PedsQL 3.0 NMN
(neuromuskuldrni model) ve spojeji s PedsQL FIM (Family impact models).
Respondenti byli oslovovani od listopadu 2016 do zaii 2019, jedinym kritériem do
zafazeni do vyzkumu byla diagnostikovand SMA u ditéte mladsSiho 18 ti let. Zapojilo se
35 déti a pecujicich osob (rodict). 1. typ byl zastoupen 15 détmi, 2. typ 14 détmi a 3.typ
zastupovalo 6 déti. V této studii doslo ke zjiSténi, ze diky terapii Spinrazou maji
zlepSenou kvalitu zivota a potencialné delsi zivot. V tomto piipad¢ se lze ztotoznit s tim,
ze déti a jejich rodiny maji zlepSenou kvalitu Zivota. Dale doSlo shodné ke zjiSténi
zlepSeni v jednotlivych kategoriich dennich aktivit a zlepSeni dopadu na rodinu. V mé
bakalaiské praci potvrzuje 23,03 % rodin posileni rodinnych vztahl a zlepSeni vnimani
kvality zivota rodiny. 19,44 % rodin také uvadi, Ze ma terapie Spinrazou pozitivni vliv
na traveni spole¢ného casu.

Kolektiv autori Osredkar, Jilkova et.al, (2020) ve své studii ,,Déti a mladi
dospéli se spindlni svalovou atrofii léceni Nusinersenem " ve spolupraci CR a Slovinska
sledovali 61 déti od 2 mésict do 19 let veku v typech SMA 1(16 déti), SMA 2 (32 déti),
SMA 3 (13 déti). Formou dotaznikli hodnoti pomoci standardizovanych Skal
motorickou uroven se zaméfenim na aktivity kazdodenniho Zivota déti. Hodnoceni
probéhlo po 14 mésicich terapie Spinrazou. Shodné jak v jejich, tak v predkladané
bakalarské praci, nedoSlo k hlaSeni velmi zavaznych neZzadoucich ucinkl. Lepsi
vysledky déti souvisely se zahdjenim terapie Spinrazou v niz§im véku.

Longitudinalni kvalitativni studie realizovand v Némecku kolektivem autorii
Keifer et.al, (2020) na téma: ,, Zkusenosti pecovatelu o déti se spinalni svalovou atrofii
ucastnicich se programu rozsireného pristupu pro Nusinersen® svym vyzkumem
rozhovory srodi¢i déti 1écenych Spinrazou jako jeden z vystupi udéava, ze je pro
pecujici rodice jednim z dilezitych faktort vnimani kvality Zivota upfimna komunikace
s Iékafskym a nelékafskym zdravotnickym personalem, ktery jim svym pfistupem
pomahal vyrovnat se jak s onemocnénim ditéte, tak s nejnovéjsi aplikovanou terapii
Nusinersenem. Kvalitativni ¢ast mé bakalaiské prace obsahuje otazku: ,,Jste pted a po
kazdé aplikaci 1é¢iva dostate¢né edukovani o pribéhu hospitalizace a aplikace 1é¢iva?*

7 36 dotazovanych rodin pouze 1 rodina (2,78 %) uvedla negativni stanovisko.
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Domnivam se, ze rodiny déti s onemocnénim SMA jsou ve velmi zranitelné pozici,
proto by méla byt samoziejmou soucdsti oSetfovatelského procesu taktni a laskava
komunikace a budovani divéryhodného vztahu mezi rodinou a multidisciplinarnim
tymem pecujicim o dité a jeho rodinu.

V dal$ich dostupnych Ceskych i zahrani¢nich studiich byly pouzity jiné metody
zpracovani dat, pro neni mozné jejich vysledky porovnat s vysledky této bakalarské

prace.
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4. ZAVER

Spinalni svalova atrofie je vzacné progredujici onemocnéni, které svymi projevy
ovlivituje kvalitu Zzivota rodin déti, limituje je v beéznych dennich cinnostech,
dlouhodoba a naro¢na. Zamérem této prace bylo zjistit, jaky vliv ma uzivani 1é¢ivého
pfipravku Spinraza na kvalitu zivota rodin nemocnych déti a vyhodnotit rozdily
v jednotlivych dimenzich kvality Zivota pied a po aplikaci této 1écby.

K naplnéni tohoto zdméru prace byly stanoveny nésledujici cile:

»pitinést zakladni ptehled souvisejicich relevantnich poznatk z odbornych literarnich
a Casopiseckych zdroji;

»popsat diive realizované vyznamné studie na stejné nebo obdobné téma;

»sestavit dotaznik vlastni konstrukce

»prostiednictvim dotaznikového Setieni zjistit subjektivni vnimani kvality Zivota rodin
déti se spindlni svalovou atrofii pred a po aplikaci 1é¢ivého piipravku Spinraza;

»ziskana data utfidit, zpracovat a interpretovat;

zjiSténé zavery zobecnit a popsat prinos pro vlastni oSetfovatelskou praxi.

V teoretické c¢asti je definovana charakteristika onemocnéni spindlni atrofie,
rozdéleni onemocnéni podle typl, je zde popsdna soucasna diagnostika, terapie
a systém poskytované péce formou multidisciplindrniho tymu v neuromuskuldrnich
centrech v CR. Cast prace je vénovana roli sestry v odetfovatelském procesu spojeného
s aplikaci a hospitalizaci ditéte a rodiny. Vymezena je také oblast kvality Zivota
s vybranymi méficimi technikami.

Dotaznik vlastni konstrukce vychazel z teoretickych znalosti, né€kolika otdzkami
se opiral o dotaznik PedsQL (neuromuskuldrni modul). Byl rozdélen do tii ¢asti, prvni
¢ast zjiStovala subjektivni hodnoceni kazdodennich c¢innosti, druhou c¢ast tvoftily
oteviené otazky a tfeti Cast byla zaméfena na subjektivni vnimani kvality Zivota pred
a po terapii Spinrazou.

Prostfednictvim dotaznikového Setfeni v neuromuskuldrnich centrech ve
Fakultni nemocnici Motol, Fakultni Thoymayerové nemocnici, Fakultni nemocnici
Ostrava a v pacientské organizaci SMAci bylo do studie zahrnuto 36 rodin d&ti viech
vekovych kategorii se spinalni svalovou atrofii typtt SMA I, SMA II a SMA III, u nichz

probiha terapie 1éCivym pfipravkem Spinraza v rizné dlouhé délce trvani. Ve
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vyzkumném souboru pievladaly rodiny déti s on. SMA 2. typu v poctu 19 rodin
(52,8 %), 1. typ je zastoupen 9 rodinami déti s onemocnénim SMA (25 %), 3. typ
zastupuje 8 rodin déti son. SMA (22,2 %). Primérny v&k vSech respondentl ve
vyzkumném souboru byl 9,33 let, median byl 8,42 let. NejmladSimu ditéti byl 1 rok
a nejstarsimu 18,75 let. Smérodatna odchylka byla 5,47. Doba terapie Spinrazou byla
v L typu 3,28 let, v II. typu 2,58 let a ve III. typu 2,25 let.

Domnivam se, ze zam¢ér prace a stanovené cile byly naplnény.

Mezi piinosy bakalafské prace patii seznameni s vysledky dotaznikového
Setieni, které zjistovaly rozdily ve vnimani kvality Zivota rodin s onemocnénim SMA
vlivem terapie Spinrazou. Odkryly zlepSeni vniméni kvality Zzivota v nékterych
dimenzich a v hodnoceni béznych dennich aktivit napti¢ vSemi typy SMA. Dychani
bylo zkoumanymi rodinami popsano jako lepsi, ¢i vyrazné lepsi u 44,44 % déti z 36
rodin, zejména v 1. a v 2. typu. ZlepSeni v polykani stravy uvedlo zlepseni 36,29 %
rodin z 35 dotazovanych. Zesileni rukou uvedlo u svych déti 65,71 % z 35 rodin.
Z celkovych 36 dotazovanych rodin uvedlo u svych déti zlepSeni v hrubé motorice
77,78 % rodinou s pievahou v 2. typu a v jemné motorice 75,33 % rodin s pfevahou v 1.
a 2. typu vevSech zkoumanych rodinach. 23,03 % rodin uvedlo posileni rodinnych
vztaht a zlepSeni vnimani kvality zivota. 19,44 % rodin uvedlo, Ze terapie Spinrazou ma
pozitivni vliv na traveni spole¢ného volného casu. Edukaci béhem aplikace
a hospitalizace kladn€ ohodnotilo 97,22 % dotazovanych rodin. Ve zkoumaném souboru
rodin také ale doslo ke zhorSeni vnimani ekonomické urovné v souvislosti s on. SMA
v 5 rodinach z 36 rodin. N¢které rodiny byly konkrétnéjsi a mezi diitvody vnimaného
rozdilu uvedly dojizdéni do nemocnice za aplikaci, shanéni a =zajiSténi hlidani
sourozencll nemocnych déti, nebo si musi vzit v praci volno, pfipadné nastoupit na
OCR.

Ptinosem bakalatfské prace by mohlo byt rozsifeni povédomi o SMA jak mezi
laickou, tak odbornou vetejnosti. V soucasné dob¢ je mozna cilend terapie v pocatcich
projevli samotného onemocnéni a co lze hodnotit jesté¢ efektivnéji, zahajeni terapie
v presymptomatické fazi onemocnéni diky pilotnimu projektu novorozeneckého
screeningu, ktery umoziuje ¢asny zachyt onemocnéni SMA.

V samém zavéru prace bych chtéla formou sebereflexe poukazat na limity
spojené se vznikem vlastni prace. Vzhledem k malému poctu respondenti nelze
vysledky prace zobecnit. Vztahuji se pouze na tu cast rodin, kterd se zapojila do

vyzkumu. Nelze verifikovat rozdily ve vnimani kvality zivota v jednotlivych dimenzich,
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protoze jde o maly pocet respondenti. Rozhodné bych dbala rad vedouciho své prace,
ktery mi doporucoval dodrzovani jistého pravidelného harmonogramu prace, zacit vcas
se sbérem dat a také se samotnym psanim bakalaiské prace. Vyvarovala bych se tak
stresovym situacim, kdy se napf. po par tydnech sbéru dotaznikli ukazala nizka
navratnost a bylo tfeba se zpozdénim oslovit dal§i nemocnice s zadosti o povoleni sbéru
dat. Nepochybn¢ by to mélo vliv i na harmonizaci studijniho, profesniho a rodinného
Zivota.

Uvédomuji si, ze by mi v interpretaci vlastnich zjisténych vysledk a psani
empirické casti bakalarské mohlo vice pomoci vyuziti standardizovaného dotazniku
PedsQL 3. 0 (neuromuskularni modul), rozsifeného o zjiStujici polozky vlastni
konstrukce. Samotnd interpretace vysledki a posléze porovnani se studiemi a vysledky
jinych autorti na obdobné téma v diskusi, by tak mohlo byt vétSim pfinosem. Namétem
pro dalsi Setfeni by mohlo byt vyuziti standardizované¢ho dotazniku PedsQl 3. 0
neuromuskuldrni modul.

Pro m¢ samotnou ma cely proces psani prace hluboky vyznam v posunu
lidském, i pracovnim. Cas straveny s rodinami déti, jak uz osobné, nebo v myslenkach
pii vzniku prace, mi byl pfinosem v uvédoméni si, jakymi obtiZemi prochéazeji rodiny
déti s onemocnénim SMA. Bé&hem vlastni oSetfovatelské praxe poskytované rodindm
déti s onemocnénim SMA jsem se setkala s paliativnim (podplrnym tymem). Péce
poskytovand paliativnim tymem ndm byla pfedstavena b&hem samotného studia
a v pribchu psani bakalaiské prace zasahla 1 do Zivota vlastni rodiny. Timto prolinanim
jsem si o to vice uvédomila, jak moc diilezitou roli hraje v kontaktu s lidmi komunikace
a pokora k Zivotu. Pfi ¢teni odpovédi, které mi v nckolika piipadech vyplnily déti
v pfitomnosti rodicl, neslo zabranit pocitim, které ve mné vyvolavaly. Ohromna sila,
vule déti a jejich pecujicich rodin, rozhovory s rodi¢i déti. Na strané druhé obtize, které
musi denné piekonavat. Na nas, na sestrach je, abychom kazdéa sama za sebe pfisly na
to, jak jim jejich cestu za zkvalitnénim Zivota umély zptijemnit. Rodiny v predkladané
praci nasi snahu edukovat, mluvit a komunikovat ocenily 97,22 %. Podélim se o jedno
hodnoceni, které pfislo v samém zavéru vyzkumu a mohlo by se stat milou motivaci:
,Ano, sestricky jsou vyborné. Hezky dceri vse reknou a tim se prestava bat. Citime

v Motole temér rodinné zazemi.
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6. SEZNAM ZKRATEK

AIP Aliance pro individualni podporu

APO Akademie pacientskych organizaci

CT Computer tomography — pocitacova tomografie

CAVO Ceska asociace vaznych onemocnéni

CR Ceska republika

ECHO Echokardiografie

EHP Evropsky hospodatsky prostor

EKG Elektrokardiograf

EEG Elektromyografie

FDA Food and Drug Administration (Ufad pro kontrolu potravin a
1€¢iv)

FIM Family Impact models (Modely dopadu na rodinu)

FNM Fakultni nemocnice Motol

FNO Fakultni nemocnice Ostravé

FTN Fakultni Tomayerova nemocnice

HRQoL Health related quality of live (na zdravi zamétena kvalita Zivota)

MLPA Multiplex ligation dependent probe amplification

mRNA messenger ribonucleoid acid

NM neuromuskularni

OCR oSetfovani ¢lena rodiny

PedsQL Pediatric Quality of life Inventory

RHB rehabilitace

SCID severe combined immunodeficiency  disease  (zdvaZna

kombinovana imodeficience

SMA spindlni muskularni atrofie

SMN protein survival motoneuron protein (protein pfeZiti motoneuronu)
USA Spojené staty americké

WHO Svétova zdravotnicka organizace

WHOQoL Dotaznik kvality zivota WHO
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