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Anotace

Diplomova prace se vénuje problematice klientd s Prader-Williho syndromem,
pro které Domov Maxov zridil pobytovou sluzbu. Jedna se zatim o jedinou takovou
sluzbu v Ceské republice. Prakticka ¢ast obsahuje kvalitativni vyzkum. Jeho cilem je
zjistit, jaka specifika ma tato sluzba z pohledu zaméstnancii Domova Maxov, ktef{ pravé

s témito klienty pracuji.
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This thesis addresses the issue of clients with Prader-Willi syndrome for
whom the residential care home Domov Maxov has established a new residential
service. It is currently the only such service in the Czech Republic. The empirical part
of the work includes qualitative research. Its aim is to find out the specifics of this
service from the point of view of the employees of Domov Maxov who work with these

clients.
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Uvod

Tématem mé diplomové prace je Domov Maxov - specifika pobytové sluzby
pro Kklienty s Prader-Williho syndromem. Inspirovala mé ktomu zkuSenost ze
studentské praxe, kterou jsem v Domové Maxov absolvovala v ramci studia na Husitské

teologické fakulté. Zde jsem se také poprvé dozvédéla o tomto onemocnéni.

Prader-Williho syndrom je velmi vzacny. Ma velice nizkou popula¢ni
prevalenci. Odhaduje se, Ze jim v Ceské republice trpi kolem 200-250 osob.! JelikoZ
PWS zplisobuje geneticka vada, nelze toto onemocnéni vylécit. V€asna diagndza a péce
multidisciplinarniho tymu vSak dokaze vyrazné zlepsit kvalitu zivota klientli s Prader-

Williho syndromem.

Prace je rozdélena na teoretickou a praktickou ¢ast. Pri vypracovavani této
diplomové prace jsem cerpala informace z odborné literatury. Z diivodu nedostatku
odborné literatury v oblasti Prader-Williho syndromu v ¢eském jazyce, jsem pracovala
prevazné s elektronickymi zdroji. Prvni ¢ast teorie se vénuje Prader-Williho syndromu
a jeho charakteristickym znakiim. Znalost projevii Prader-Williho syndromu totiz
umoziuje lepSi pochopeni naroc¢nosti péce o tyto klienty a uskali pri praci s nimi.
Zplsobim, jak sklienty sPrader-Williho syndromem pracovat a jakd rezimova
opatreni je tfeba zavést, aby bylo zajisténo bezpecné prostiedi pro zdravy vyvoj osob

s PWS se vénuje Ctvrta kapitola.

Patou kapitolu jsem zamérila na popsani specifik socialnich sluzeb, které
v zahranici pro tyto klienty existuji. Napriklad ve Velké Britanii ¢i Spojenych statech
Americkych, maji zarizeni specializujici se na Prader-Williho syndrom dlouholetou
tradici. Na rozdil od Ceské republiky, kde prvni specializovana sluzba pro klienty s PWS
vznikla teprve pred dvéma roky v Domové Maxov, domacnost Slune¢na (domov se

zvlaStnim reZimem).

Prakticka ¢ast se zaméfuje na specifika této sluzby, ktera je zatim v Ceské

republice unikatem. Obsahuje rozhovory se zaméstnanci, jejichZz cilem je ziskat

1 VERICHOVA, Hana. In: RICHTEROVA, Martina. ROZHOVOR: Jakub (29) trpi vzdcnou genetickou

poruchou. Kviili neukojitelnému hladu musi byt pordd pod dozorem [online].
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informace o tom, jakym zplsobem probiha prace sklienty sPrader-Williho

syndromem v Ceské republice, v Domové Maxov, co tuto sluzbu odli$uje od ostatnich.

Klienti s Prader-Williho syndromem maji casto kvili svym specifickym
potifebam problém najit vhodné zarizeni socialnich sluzeb, ve kterém by nasli podporu.
Avsak z vyzkumu vyplyva, Ze diky kvalitni péci, ktera je v dneSni dobé dostupna, se
budou lidé sPrader-Williho syndromem doZivat daleko vySSiho véku nez
v predchozich letech. Z téchto diivodi se odhaduje, Ze osob s PWS bude ptibyvat.
Predpoklada se, Ze déti s PWS budou Castéji prezivat své rodice, nez je tomu ted. Proto
je dulezité sirit povédomi o specifikach této skupiny a zajistit jim tak leps$i podporu

v ramci socialnich sluzeb.



T 4

Teoreticka cast

1. Uvedeni do problematiky Prader-Williho syndromu

Prader-Williho syndrom (PWS) je komplexni neurobehavioralni geneticky
podminéné onemocnéni, které je zptisobené poskozenim 15. chromozomu. Jedna se o
vzacné onemocnéni, jez je charakteristické svou nizkou populaé¢ni prevalenci. Udaje o
détech narozenych s PWS se rtizni. Mira prevalence se uvadi mezi 1:12 000 (15 000)2

az 1:37 0373.

Prvni pacient s PWS byl popsan v roce 1887 Langdonem Downem. Jednalo se
o dospivajici divku s mentdlnim postizenim, malym vzristem, hypogonadismem a
obezitou. Tyto priznaky vSak prisoudil jinému onemocnéni. Prader-Williho syndrom
popsali aZ vroce 1956 Svycarsti endokrinologové Andrea Prader, Alexis Labhart a

Heinrich Willi, proto se také nékdy nazyva jako Prader-Labhart-Williho syndrom.

Syndrom byl definovan na zakladé studie deviti déti, u nichZ byly pozorovany
nasledujici znaky: malé ruce a nohy, abnormalni stavba téla (malé postava), hypotonie
(sniZeny svalovy tonus), neukojitelny hlad, morbidni obezita a mentalni postiZeni
(mirna az stfedni mentalni retardace).# Dale je pro né charakteristicky vzhled: oci

mandlovitého tvaru, uzké ¢elo a horni ret trojihelnikovitého tvaru.

Jelikoz PWS zpiisobuje geneticka vada, nelze toto onemocnéni vylécit. Je vSak
mozné témto lidem pomoci v nasledujicich oblastech: pocate¢ni problémy s prijmem
potravy v novorozeneckém véku, l1é¢ba obezity, monitorovani skoli6zy a rehabilitace,
napomahajici zlepseni koordinace pohybi a rovnovahy. Dale je pro klienty s PWS velmi
vyznamna léc¢ba riistovym hormonem, jelikoZ ma znacny vliv na zlepSeni mnoha

symptomu tohoto onemocnéni. Mohou téz vyuzivat terapie napomahajici ke zvladani

problémového chovani, které tento syndrom doprovazi.>

2 Medical Specialists in Prader-Willi syndrome: Prader-Willi syndrome Medical Alerts. s. 1

3 MCCANDLESS, Shawn E, Marissa SUH, David YIN, et al. U.S. Prevalence & Mortality of Prader-Willi
Syndrome: A Population-Based Study of Medical Claims. [online]. s. 504

4 STRONG, Theresa V. What is Prader-Willi Syndrome? A clear explanation of PWS symptoms, causes,
diagnosis, genetics, treatments & research. [online].

5 SCHEIMANN, Ann. Prader-Willi Syndrome Treatment & Management [online].
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2. Prader-Williho syndrom

2.1. Pricina onemocnéni

Prader-Williho syndrom je neurovyvojova porucha genomického imprintingu,
prvni rozpoznanou lidskou poruchou tohoto druhu. Genomicky imprinting je vyjimkou
z 3. Mendelova zakona, jelikoZ pti ném dochazi k tomu, Ze je aktivni pouze jedna alela
(materndlni nebo paternalni). ,Alely jsou riizné formy genu odpovédné za jeho odlisné
projevy.“6 Proto ztrata funkce aktivni alely nemiiZe byt kompenzovana druhou alelou,
coZ ¢ini imprintované lokusy (presné misto kde se na chromozomu nachazi urcity gen)

obzvlasté zranitelnymi.

Geneticka podstata PWS je sloZzita. Prader-Williho syndrom vznika v disledku
selhani exprese paternalné zdédénych genti na 15. chromozomu kritické oblasti PWS
na 15q11-q13. Ta plni spravné svou funkci jen tehdy, kdyZ geny pochazi od otce ditéte.
Matei'ské geny jsou v této oblasti neaktivni. K selhani exprese paterndlnich gent
dochazi tfemi zdkladnimi zplisoby. Priblizné v 70 % pripadech vznika v duisledku
delece oblasti z paternalniho chromozomu, coZ znamena, Ze chybi nebo je odstranéna

¢ast chromozomu ¢islo 15, kterou jedinec zdédil po otci. 7

Obrdzek 1 Delece paterndlIniho chromozomu

CHROMOSOME 15

PWS
CRITICAL

O

PWS
CRITICAL
REGION

DELETION

Zdroj: STRONG, Theresa V. What is Prader-Willi Syndrome? A clear explanation of PWS symptoms,

causes, diagnosis, genetics, treatments & research. [online].

6 OTOVA, Berta, Romana MIHALOVA a Klara BOBKOVA. Zaklady biologie a genetiky clovéka. s. 14
7GUNAY-AYGUN, Merel, Stuart SCHWATZ, Shauna HEEGER, Mary Ann O'RIORNAN, Suzanne B. CASSIDY.
The Changing Purpose of Prader-Willi Syndrome Clinical Diagnostic Criteria and Proposed Revised

Criteria. Pediatrics [online].
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Ve 28 % pripadl je pri¢inou uniparentdlni disomie matky (zdédéni dvou Kkopii
chromozomu od matky a Zadné kopie od otce, na rozdil od normalni jedné kopie od

kazdého rodice). 8

Obrdzek 2 UniparentdIni disomie matky

CHROMOSOME 15

Zdroj: STRONG, Theresa V. What is Prader-Willi Syndrome? A clear explanation of PWS symptoms,

causes, diagnosis, genetics, treatments & research. [online].

Ve velmi malém procentu ptipadd (1-3 %) zplsobuje PWS neaktivitu genetického

materialu otcovského chromozomu 15 (i kdyzZ je pritomen) genetickd mutace.?

Obrdzek 3 Genetickd mutace
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Zdroj: STRONG, Theresa V. What is Prader-Willi Syndrome? A clear explanation of PWS symptoms,

causes, diagnosis, genetics, treatments & research. [online].

8 GUNAY-AYGUN, Merel, Stuart SCHWATZ, Shauna HEEGER, Mary Ann O'RIORNAN, Suzanne B. CASSIDY.
The Changing Purpose of Prader-Willi Syndrome Clinical Diagnostic Criteria and Proposed Revised
Criteria. Pediatrics [online].

9 STRONG, Theresa V. What is Prader-Willi Syndrome? A clear explanation of PWS symptoms, causes,

diagnosis, genetics, treatments & research. [online].
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Jestlize u rodicl nebyla zjisténa vzacna dédicna mutace, je narozeni dalSiho
potomka obvykle provazeno pouze minimalni pravdépodobnosti opakovani Prader
Williho syndromu. Mezi dals$i poruchy genomického imprintingu patii Beckwithtv-
Wiedemanntiv, Silver-Russell syndrom, tranzientni novorozenecky diabetes mellitus,
Syndrom fragilniho X chromozomu a Albrightova hereditdrni osteodistrofie a
Angelmaniiv syndrom. Ten vznika ve stejné kritické oblasti jako PWS. Rozdilem je, Ze

vznika kvili selhani gent zdédénych po matce.10

2.2. Diagnostika

Vcasna diagnoza je dileZita pro dlouhodobou a dc¢innou lé¢bu. Tou u klientl
s PWS byva l1écba riistovym hormonem, jeZ pozitivné ovliviiuje jejich rist a fyzickou
kondici. Klinicka diagnosticka kritéria byla stanovena na zakladé konsenzu v roce
1993. V dnesni dobé je k dispozici i genetické vySetfeni pro laboratorni diagnostiku

PWS.

Identifikace vhodnych pacientd pro toto testovani vSak zlistava i nadale pro
vétSinu 1ékaid vyzvou, nebot mnoho znaki tohoto syndromu je nespecifickych, dalsi
mohou byt nendpadné nebo se rozvijeji az pozdéji. Diagnostickd kritéria by méla

slouzit ke zvySeni podezrieni a zajisténi toho, aby byly testovany vSechny vhodné osoby.

,Nicméné 16,7 % pacientii s molekuldrni diagnézou zpétné nesplriovalo klinickd
diagnostickd kritéria z roku 1993, coZ naznacuje, Ze publikovand kritéria mohou byt
prilis exkluzivni, Méné prisny skorovaci systém miiZe zajistit, Ze budou testovdny vSechny
vhodné osoby.“11 Proto v roce 2001 probéhla revize téchto diagnostickych kritérii, aby

lépe pomahaly identifikovat vhodné pacienty pro testovani DNA na PWS.

V kazdém vékovém obdobi by piitomnost niZze uvedenych znakt méla podnitit
diagnostické laboratorni testovani, protoze PWS vykazuje velkou klinickou variabilitu,
jeho charakteristiky se méni od pacienta k pacientovi, a to i v priibéhu Zivota osob s
PWS. ,Navrhované vékové rozdéleni vychdzi z charakteristickych fdazi prirozeného vyvoje

PWS. Neékteré znaky, jako je novorozeneckd hypotonie a problémy s krmenim v

10 SEEMANVA, E. Syndromy s projevy genomického imprintingu. Casopis lékarii ceskych [online].
11 GUNAY-AYGUN, Merel, Stuart SCHWATZ, Shauna HEEGER, Mary Ann O'RIORNAN, Suzanne B.
CASSIDY. The Changing Purpose of Prader-Willi Syndrome Clinical Diagnostic Criteria and Proposed

Revised Criteria. Pediatrics [online].
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kojeneckém véku, pomdhaji diagnostikovat syndrom v prvnich letech Zivota, zatimco jiné,
jako je nadmeérné prejidani, jsou uZitecné v détstvi. 12

Tabulka 1 Diagnostika PWS

Diagnosticka kritéria Prader-Williho syndromu

Vékové rozmezi Dostatecné indikace pro diagnostické testovani PWS

Hypotonie se Spatnym prisatim kprsu v novorozeneckém

Narozeni - 2 roky
obdobi.

Historie hypotonie, Spatny saci reflex v novorozeneckém véku

2-6 let

a celkové opozdény vyvoj.

Historie hypotonie (Casto pretrvava), Spatny saci reflex
6-12 let v novorozeneckém véku a celkové opozdény vyvoj, nadmérné

prejidani (posedlost jidlem, hyperfagie).

Kognitivni poruchy, obvykle mirna mentalni retardace,
nadmérné prejidani sobezitou (pokud neni kontrolovana),
12 let - dospélost
hypogonadismus, problémy schovanim (zachvaty vzteku,

poruchy impulzivniho chovani).

Zdroj: CASSIDY, Suzanne B a Daniel ] DRISCOLL. Prader-Willi syndrome. European journal of human
genetics: EJHG [online].

12 ELENA, Grechi, Cammarata BRUNA, Mariani BENEDETTA, Di Candia STEFANIA a Chiumello
GIUSEPPE. Prader-Willi Syndrome: Clinical Aspects. Journal of obesity [online].
14



3. Projevy syndromu

Téhotenstvi byva vétSinou bezproblémové. Nékteré matky vsSak mohou
pozorovat niz$i aktivitu plodu. Novorozenci s PWS maji pri narozeni c¢asto nizkou
hmotnost a vyskytuje se u nich vyrazna hypotonie, ktera je spojena s letargii, sniZenou
pohyblivosti, slabym placem a Spatnymi reflexy, véetné saciho. Novorozenci maji

obvykle Kklinické priznaky hypogonadismus (nedostatecny vyvoj pohlavnich organii).

V predskolnim véku se u déti s PWS objevuje posedlost jidlem. Déti trpi
nadvahou v dasledku neukojitelné chuti k jidlu, coz miize vést k morbidni obezité v
dospivani a dospélosti. BEhem prvnich Sesti let Zivota déti s PWS casto nedosahuji
normalni urovné kognitivniho, motorického a jazykového vyvoje. V tomto obdobi se

také projevuje rada problémi v chovani jako je tvrdohlavost a zachvaty vzteku.

Zavaznost problematického chovani vzriistd s vekem. V mladé dospélosti se
navic u 5-10 % Kklientli s PWS objevi problémy s psychikou. U osob s PWS se také
vyskytuji poruchy spanku. Jedinci s PWS maji poruchy dychani ve spanku, vCetné
centralni a obstruk¢ni spankové apnoe. Obezita mize tyto obtiZe zhorsit. Kvalita Zivota
dospélych je do velké miry podminéna stupném obezity, pfitomnosti komplikaci, které

Prader-Williho syndrom prinasi a problémy s chovanim.13

3.1. Charakteristické oblicejové rysy osob s PWS

Prenatalni diagnostika vzacnych genetickych syndromii je obtiZna. Diagnéza
se obvykle stanovi aZ po narozeni podle klinickych priznak. Oblicej ditéte predstavuje
jednu z nejdulezitéjSich casti vysetreni. ,Vétsina lidi s PWS md charakteristicky vzhled,

ktery predstavuji o¢i ve tvaru mandle, tizké celo a trojuhelnikovy tvar horniho rtu. 14

V charakteristikach PWS mohou existovat mirné rozdily v zavislosti na
genetickém podtypu tohoto onemocnéni. Napriklad osoby s deleci paternalniho
chromozomu mohou mit ve srovnani s ostatnimi Cleny rodiny svétlejsi plet a vlasy a

mohou byt nachylnéjsi k zachvatlim vzteku. Pokud je pticinou PWS uniparentalni

13 ELENA, Grechi, Cammarata BRUNA, Mariani BENEDETTA, Di Candia STEFANIA a Chiumello
GIUSEPPE. Prader-Willi Syndrome: Clinical Aspects. Journal of obesity [online].

14 Spolek Prader-Willi. KdyZ nejde zahnat hlad. Praha: Obcanské sdruzeni pro Prader-Willi syndrom.
[online].
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disomie matky, mize byt v mladé dospélosti vyssi riziko dusevnich onemocnéni.

Celkové se vsak jednotlivé genetické podtypy znacné prekryvaji.1>

Obrdzek 4 Charakteristické oblicejové rysy osob s PWS, (a) 15lety muz, (b) 41letd Zena

e
(o5,
[ .

» N :
Zdroj: CASSIDY, Suzanne B a Daniel ] DRISCOLL. Prader-Willi syndrome. European journal of human

genetics: EJHG [online].

3.2. Dysfunkce hypotalamu

Ptiznaky Prader-Williho syndromu jsou pravdépodobné zplisobeny dysfunkci
¢asti mozku, hypotalamu. Hypotalamus je maly endokrinni organ. Tvoii spodinu tieti
mozkové komory, kterd se nachazi v mezimozku. Hypotalamus hraje klicovou roli ve
spravném nastaveni mnoha télesnych funkcich. Dysfunkce hypotalamu u PWS je vSak
pouze jednim z aspektl syndromu, na kterém se podileji i dalsi genetické a vyvojové

faktory. 16

Problémy s hypotalamem vyznamné prispivaji k charakteristickym
symptomlim PWS. Mezi né patii Spatna regulace télesné teploty, bolesti, rovnovahy
mezi spankem a bdénim, rovnovahy tekutin a emoci. Dale je hypotalamicka dysfunkce
zodpovédna za nedostatek riistového hormonu, hormonu stimulujiciho Stitnou zlazu a
hypogonadismus. Ackoli se predpoklada, ze dysfunkce hypotalamu vede k priznakim
PWS, neni zatim jasné, jak genetické podminéni tohoto onemocnéni, nefunkénost genti

otcovského piivodu v kritické oblasti 15q11-q13, dysfunkci hypotalamu zptisobuje.1”

15 STRONG, Theresa V. What is Prader-Willi Syndrome? A clear explanation of PWS symptoms, causes,
diagnosis, genetics, treatments & research. [online].

16 JELINEK, Jan a Vladimir ZICHACEK. Biologie pro gymndzia: (teoretickd a praktickd ¢dst), 2003. s. 281
17 ELENA, Grechi, Cammarata BRUNA, Mariani BENEDETTA, Di Candia STEFANIA a Chiumello
GIUSEPPE. Prader-Willi Syndrome: Clinical Aspects. Journal of obesity [online].
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Hypotalamus je také zodpovédny za regulaci pocitu hladu a sytosti. V souc¢asné
dobé neni znamo, pro¢ novorozenci s PWS nemaji zajem o jidlo, zatimco u starSich déti
se objevuje hyperfagie. Védci si tak kladou otazku, pro¢ nebo jak mozek prechazi z

nedostatecného prijmu potravy k hyperfagii.

Ackoli se zda, Ze hypotalamus u lidi s PWS je strukturalné podobny jako u
zdravych osob, mohou v ném existovat rozdily, které je obtiZné vizualizovat. Dale se
predpoklada existence funk¢énich zmén ve srovnani se zdravym hypotalamem.
Foundation for Prader-Willi research financuje nékolik vyzkumnych projektd, jejichz
cilem je 1épe pochopit tuto problematiku. Poznatky pak mohou vést k novym lé¢ebnym

postupim pro snizeni pocitu hladu u lidi s Prader-Williho syndromem.18

3.3. Hypotonie

Mezi zakladni znaky Prader-Williho syndromu patii hypotonie. Hypotonie
znamena slaby svalovy tonus a je jednim z hlavnich diagnostickych kritérii, jelikoZ je
piitomna u vSech novorozenct s PWS, na rozdil od ostatnich priznaki, které jsou
variabilni a rozviji se az pozdéji. Hypotonie vznika prenatalné. MiiZe se projevit
sniZenymi pohyby plodu. V kojeneckém véku se déti s PWS projevuji letargii, slabym
placem a slabymi reflexi, mezi které patii i saci reflex, coZ vede k potiZim s krmenim a

Spatnym pribyvanim na vaze.1?

Hypotonie postihuje celé télo, proto je u déti s PWS patrny opozdény
motoricky vyvoj. ACkoli se hypotonie svékem zlepSuje, do jisté miry pretrvava i
v dospélosti, spolu s niZ$im mnoZstvim svalové hmoty. Proto je cviCeni pro klienty
s PWS velice diilezitou soucasti jejich kazdodenniho Zivota. Cviceni je dtlezité i jako
prevence proti osteoporéze, kterd s hypotonii souvisi. ProtoZe ptinizsi svalové aktivité
se do kosti uklada mensi mnozstvi mineralii. Osteoporéza je tak spolu s obezitou

pric¢inou skoliézy, kterou trpi velka ¢ast jedinct s PWS. Podle nékterych studii se jedna

azZ 0 85 % z nich.20

18 Foudation for Prader-Willi research. Social Skills and Prader-Willi Syndrome [online].

19 CASSIDY, Suzanne B a Daniel ] DRISCOLL. Prader-Willi syndrome. European journal of human genetics:
EJHG [online].

20 HURREN, Bradley J. a Natasha A.M.S. FLACK. Prader-Willi Syndrome: A spectrum of anatomical and

clinical features. Clinical anatomy (New York, N.Y.) [online].
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3.4. Hypogonadismus

Hypogonadismus je poruchou funkci pohlavnich Zlaz. Pohlavni Z1azy produkuji
hormony, které ovlivituji vyvoj pohlavniho systému a plodnost. U osob s Prader-
Williho syndromem vSak nefunguji spravné. Hypogonadismus je konzistentnim rysem
jak u muzi, tak u Zen a je pritomen uz pri narozeni. Jeho zavaznost se u jedincti s PWS
lisi. Nékteri tak mohou potrebovat hormonalni substituc¢ni 1é¢bu, ktera jim pomaha

stimulovat pohlavni vyvoj.21

Priznaky hypogonadismu jsou patrné hned po narozeni, hlavné u chlapct, kde
miiZze byt pozorovan maly penis. DalSim charakteristickym znakem je nevyvinuty
Sourek, ktery je maly a méné pigmentovany. Dale také jednostranny nebo oboustranny
kryptorchismus, coZ je stav, kdy béhem vyvoje nedojde k sestoupnuti varlete do
Sourku. Kryptorchismus je pritomen u 80-90 %22 muzii s PWS. U divek je nedostate¢ny
vyvin genitalii Casto prehliZen. Klitoris a stydké pysky, zejména malé stydké pysky, jsou

vSak mensi jiz od narozeni.

PrestoZe hypogonadismus obecné zplisobuje neuplny, opozdény a nékdy i
naruseny pubertalni vyvoj, priblizné u 15-20 %?23 pacientli obou pohlavi se objevuje
predCasna puberta nebo mize dojit k predcasné produkci pohlavnich hormoni v ke
nadledvin. O sexualni aktivité osob s PWS je zndmo jen malo. Predpoklada se, Ze vétSina
postizenych jedinctli je neplodna. I kdyz bylo zaznamenano a prezentovano nékolik

pripadil reprodukce u Zen.2+

21 GODLER, David E. a Merlin G. BUTLER. Genetics of Prader-Willi syndrome.s. 77
22 ELENA, Grechi, Cammarata BRUNA, Mariani BENEDETTA, Di Candia STEFANIA a Chiumello
GIUSEPPE. Prader-Willi Syndrome: Clinical Aspects. Journal of obesity [online].
23 CASSIDY, Suzanne B a Daniel ] DRISCOLL. Prader-Willi syndrome. European journal of human genetics:
EJHG [online].
24 CASSIDY, Suzanne B a Daniel ] DRISCOLL. Prader-Willi syndrome. European journal of human genetics:
EJHG [online].
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3.5. Vyvojové a kognitivni poruchy

Jednim z dalSich priznak Prader-Williho syndromu jsou opozdény vyvoj a
poruchy kognitivnich funkci. Proto je pro zlepSeni kvality Zivota osob s PWS diileZita
vCasna intervence, ktera jim spolu s podporujicim prostredim pomiiZe maximalizovat
jejich potencial a zmirnit tak disledky opoZdéného vyvoje ¢i problémi zplisobenych

poruchami kognitivnich funkci.

Déti s PWS se vyvijeji pomaleji nez zdravé déti ve stejném véku. Maji potiZe pri
dosahovani vyvojovych milniki, coZ se projevuje v oblastech motorického, jazykového
a socidlné emocniho vyvoje. Opozdény motoricky vyvoj zacind hypotonii
v novorozeneckém véku. V batoleci fazi Spatné drzi hlavicku a mohou mit problémy se
sezenim. Dosazeni milnik( u déti s PWS miize trvat dvakrat déle, nez je bézné. Jestlize
zdravé dité sedi v 6 mésicich, u ditéte s PWS to miize trvat az 12 mésici. Typické dité

chodi ve 12 mésicich, dité s PWS chodi v priiméru ve 27 mésicich.25

Re¢ vyzaduje sloZitou kombinaci kognitivniho zpracovani, rychlého najiti a
spojeni spravnych slov a fyzickych procesi potiebnych k produkci zvuki. Prader-
Williho syndrom ovliviiuje mnohé komponenty potiebné pro tvorbu reci, napriklad
oblicejové a ordlni svalstvo potiebné pro artikulaci reci, které je u PWS negativné
ovlivnéno hypotonii. Dale se jedna o s nizkou produkci slin a vysoké patro. Proto az
88 % osob s PWS projde logopedickou terapii. U Kklienti s PWS je pozorovana
neobvykla melodie feci, obtiZze s artikulaci slov, pomald mluva a plocha nebo

abnormalni intonace a ton redi.

V détstvi mlze Spatny vyvoj reCi u PWS zpulsobit apraxie. Ta se v praxi
projevuje tak, Ze osoba s apraxii vi, co chce Fict, ale ma potiZe s vlastnim provedenim
spravné sekvence pohybi, které jsou potieba pro vytvoreni pozadovaného zvuku.
Priznaky apraxie mohou zahrnovat zkreslovani slov nebo zvuki, potize s jejich
opakovanim a fyzické tapani pri hledani spravného slova. Tim se apraxie liSi od
opozdéného vyvoje reci, kdy dochazi ke zpozdéni v ucenti slov a jazyka. Nékteré déti

s PWS trpi obojim.26

25 VAN BOSSE, Harold, Nora WAGNER. Orthopedic Challenges and Treatments in PWS. [online].
26 BOHONOWYCH, Jessica. PWS Registry Data: 88 % Have Received Speech Therapy. [online].
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Logopedicka terapie u déti s PWS ma za cil podpoftit rozvoj reci s dirazem na
socialni interakce prostrednictvim volnocasovych aktivit. Nasledné se pozornost
zaméfuje na rozvoj konverzacnich a narativnich schopnosti. Diky tomu bylo u klientt
s PWS pozorovano zlepsSeni pozornosti, symbolické hry a schopnosti socializace. Dale
se diky logopedii rozSifuje slovni zdsoba a zlepSuje se oblast porozuméni feci.
Logopedicka intervence je u¢inna v riznych jazykovych rovinach, a to ve fonologické,

syntaktické, lexikalni a pragmatické.2”

Opozdény socidlné emocni vyvoj se obvykle projevuje potiZzemi pii recipro¢ni
(zpétné) komunikaci, rozpoznavani emoci druhych a schopnosti empatie. Lidé s PWS
maji casto problém brat ohledy na pocity druhych, protoZze maji potize vzit se do
situace nékoho jiného. Z téchto diivodii mohou mit problém pochopit, jak to, co rikaji,
ovliviiuje ostatni. Pokud syndrom vznikl v dlisledku uniparentalni disomie matky nebo

imprintingového defektu, pak tito klienti maji vétSi problémy se socidlnimi

dovednostmi ve srovnani s osobami s deleci.28

~Rysem PWS je i podpriimérnd inteligence. Zatimco priimérné IQ v celé populaci
je 100, vétsina lidi s PWS se pohybuje okolo hodnoty IQ 70. Jedinci obvykle mnohem lépe

zvlddaji ¢teni a psani neZ pocetni tilohy a abstraktni mysleni.“2?

3.6. Hyperfagie a obezita

vrvs

Tim nejcharakteristictéjSim znakem Prader-Williho syndromu je hyperfagie.
Jedna se o velice intenzivni pretrvavajici pocit hladu, ktery je doprovazeny zalibou
v jidle, touhou po konzumaci jidla, bez moznosti nasyceni (pocitu plnosti po jidle), coz
je doprovazeno problémovym chovanim, které jidlo vyvolava. Hyperfagie je zptisobena
dysfunkci hypotalamu, kde se nachazi centrum sytosti. Hyperfagie mtize byt podnicena

sniZenou hladinou oxytocinu v hypotalamickém paraventrikularnim jadru.3°

27 MISQUIATTI, Andréa Regina Nunes, Melina Pavini CRISTOVAO a Maria Claudia BRITO. Trajectory and
outcomes of speech-language therapy in the Prader-Willi syndrome (PWS): Case report. Jornal da
Sociedade Brasileira de Fonoaudiologia [online].

28 Foudation for Prader-Willi research. Social Skills and Prader-Willi Syndrome [online].

29 0 PWS - Prader-Willi spolek. Prader-Willi spolek - Prader-Willi spolek, informace o syndromu
Prader.Willi [online].

30 DUIS, Jessica, Pieter ]. VAN WATTUM, Ann SCHEIMANN, et al. A multidisciplinary approach to the

clinical management of Prader-Willi syndrome. Molecular genetics & genomic medicine [online].
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Pokud nenfi hyperfagie kontrolovana, vede u lidi s PWS k obezité. Identifikovat
hyperfagii mtZze byt u klienti s PWS narocné. Zacina postupné a jeji projevy jsou velmi
riiznorodé. Stravovaci navyky a zajem o jidlo jsou u kazdého ditéte s PWS jiné a ménf
se s tim, jak roste. U nékterych déti s PWS se hyperfagie projevuje jako charakteristicka
touha po jidle, u jinych se projevuje spisSe jako posedlost jidlem nebo jako nedostatek
uspokojeni po jidle. Dale se hyperfagie miliZe projevovat potfebou o jidle neustale
hovofrit nebo jako nutkdni byt neustale ujiStovan o tom, kdy bude podavano dalsi jidlo
nebo svacina. Hyperfagie se méné projevuje v prostredi, kde je pristup k jidlu omezeny.

U malé casti jedincti s PWS, se s pribyvajicim vékem intenzita hyperfagie snizuje.

Hyperfagie neni vrozena a rozviji se postupné. Miminka s PWS vétSinou nemaji
o jidlo zajem, maji problém s krmenim a celkové Spatné prospivaji. Na to navazuje
obdobi, kdy je jejich prijem potravy stejny jako u zdravé vyvijejicich se déti, ale i kdyz
je jejich vaha zdrava, je patrny rozdil ve skladbé téla. Déti s PWS maji vétSinou vice tuki
nez svalové hmoty. Nastup hyperfagie se lisi, nejdiive mize zacit ve dvou letech, ale
vétSinou se projevuje okolo osmi let. Hyperfagie je u vétSiny lidi s PWS celoZivotni,
méni se jen jejich stravovaci navyky a zajem o jidlo, naptiklad v reakci na zmény

prostiedi.3!

U Prader-Williho syndromu je hyperfagie spojena s charakteristickym
chovanim, mezi které patfi obsese jidlem a ,food seeking“3? (chovani souvisejici s
vyhledavanim jidla). To se projevuje, naptiklad jako neobvykly zajem o jidlo, kdy
klienti s PWS maji potiebu o jidle neustdle mluvit, vyptavat se na detaily kdy a co se
presné bude jist. S naristajicim hladem, hyperfagicka touha po jidle mize vést az
k tomu, Ze kradou zbytky jidla, jidlo z talifG jinych lidi, jidlo z odpadkovych kosi,
popelnic, jedi syrové potraviny... a to i v noci, kdy se mohou pokusit vyhledat jidlo. V

experimentalnich podminkach bylo zjisténo, Ze jedinci s PWS dokazi zkonzumovat pfti

31 ELENA, Grechi, Cammarata BRUNA, Mariani BENEDETTA, Di Candia STEFANIA a Chiumello
GIUSEPPE. Prader-Willi Syndrome: Clinical Aspects. Journal of obesity [online].
32 CASSIDY, Suzanne B a Daniel ] DRISCOLL. Prader-Willi syndrome. European journal of human genetics:
EJHG [online].

21



jednom jidle priblizné trikrat az Sestkrat vice kalorii, neZ je bézny denni prijem.

Piejidani miZe vést k prasknuti zaludku.33

Jedinci s Prader-Williho syndromem maji pomalejSi metabolismus neZ bézna
populace. Proto vétSina jedincti s PWS potiebuje konzumovat priblizné o 20-40 %3+
meéné kalorii. Jejich chut najidlo je vétsi, ale pottreba jidla je mensi, takze je pro né velice
snadné pribirat na vaze. Hypotonie miiZze lidem s PWS ztéZovat cviceni, coZ tento

problém jesté vice prohlubuje.

Dale kvili nedostatku riistového hormonu maji jedinci s PWS tendenci
vytvaret vice tukové tkané oproti mnozstvi svalové tkané. Proto nadvaha a prijem
potravy u osob s PWS musi byt prisné hlidany. Je pro né velice diilezité dodrzovat
zasady zdravého Zivotniho stylu, coZ pomaha sniZit riziko dalSich komplikaci, které
sebou obezita prinasi jako je diabetes mellitus II. typu, kterym trpi az 25 % obéznich
dospélych s PWS.35 Odbornici na vyzivu u PWS doporucuji prijmout proaktivni
opatieni na podporu zdravého stravovani a udrzeni zdravé hmotnosti u osob s PWS.
Patii sem napriklad dodrzovani vyzivovych plani. ,Pritom je diileZité si uvédomit, Ze
lidé s hyperfagii budou stdle pocitovat hlad bez ohledu na to, jak zdravd je jejich strava

nebo jejich Zivotni styl. “3¢

Jednim z nejacinnéjsich zplsobd, jak udrZet zdravou hmotnost je zajiSténi
bezpecného prostiedi, ve kterém nemaji pristup k jidlu. Vétsinu lidi s PWS nelze naucit
kontrolovat vlastni ptijem potravy, protoZe touha jist je pro né neprekonatelnd. Mnoho
lidi s PWS zaziva uzkost, kdyZ maji ptistup k jidlu, takZe prostredi, kde je jidlo zajiSténé,

miuze prispét ke zlepSeni jejich dusevni pohody.

33 ELENA, Grechi, Cammarata BRUNA, Mariani BENEDETTA, Di Candia STEFANIA a Chiumello
GIUSEPPE. Prader-Willi Syndrome: Clinical Aspects. Journal of obesity [online].

34 Foudation for Prader-Willi research. Hyperphagia in Prader-Willi syndrome [online].

35 CASSIDY, Suzanne B a Daniel ] DRISCOLL. Prader-Willi syndrome. European journal of human genetics:
EJHG [online].

36 Foudation for Prader-Willi research. Hyperphagia in Prader-Willi syndrome [online].
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Obrdzek 5 Obezita u PWS, (a) 2,5letd divka, (b) 21lety muZ

Zdroj: CASSIDY, Suzanne B a Daniel ] DRISCOLL. Prader-Willi syndrome. European journal of human
genetics: EJHG [online].

3.7. Poruchy chovani a psychické problémy

Lidé s PWS jsou mnohem citlivéj$i na stres nez béZzna populace. Maji nizkou
toleranci vii¢i uzkostem a frustraci. Spatné ovladaji své emoce a jednaji impulzivné.
Vétsina z nich se obtiZné vyrovnava se zménami. Maji potiZe se zpracovanim informaci.
V praxi to znamena, Ze jim déle trva, neZ se zorientuji vtom, co se déje, a neZ si uvédomi,
proc¢ se to déje. Kombinace téchto faktori zplsobuje, Ze u klienti s PWS mnohem

pravdépodobnéji nastane problémové chovani, které nékdy vyusti az do agrese.3”

VétSina lidi s Prader-Williho syndromem vykazuje soubor chovani, které je pro
tento syndrom natolik charakteristické a bylo natolik prozkoumano, Ze se oznacuje
jako behavioralni fenotyp PWS.38 Toto typické chovani se vSak u jednotlivych osob
s PWS miize lisit, a to hlavné svou zavaznosti, ktera se v priibéhu ¢asu a v zavislosti na
okolnostech proménuje. Tento behavioralni fenotyp pfimo navazuje na symptomy

Prader-Williho syndromu jako je hyperfagie anebo hypogonadismus.

Veskeré chovani ma sviij dlivod a je obvykle reakci na neuspokojenou potiebu.
Toto chovani neni naucené a casto je zplisobené nezralym emocnim a socialnim

vyvojem. Do behavioralniho fenotypu chovani typického pro PWS spada:3°

37 PWSAUK, Challenging behaviour in PWS [online].
38 PWSAUK. The Behaviour Phenotype in Prader-Willi Syndrome [online].
39 PWSAUK, The Behaviour Phenotype in Prader-Willi Syndrome [online].
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Vyhledavani/kradeZe potravin

Konfabulace, svalovani viny na druhé

o Konfabulace neboli smySlenka znamena, Ze klienti s PWS maji ¢asto svou
vlastni verzi udalosti, kterou povaZuji za pravdivou. Jejich pribéhy jsou velmi
presvédcivé. Pokud hledali jidlo nebo ho kradli, ¢asto to popiraji, i kdyZ jsou
konfrontovani s dlikazy.

»SKin picking“

o ,Skin picking je anglicky termin, ktery dosud nemd oficidlni cesky preklad a
rozumi se pod nim prehnané a chorobné ostipovdni, d'oubdni kiiZe a jejich adnex,
jejich okusovdni event. dalsi manipulace, kterd v rozporu s timysly jedince a vede
ke zhorseni stavajiciho stavu. Jde o impulzivni, opakované chovdni, jeho intenzita
stoupd ve stresujicich situacich, narusuje kaZdodenni Zivot a vede ke zhorseni
celkového psychického stavu.

Vybuchy vzteku

o Toto chovani souvisi s poruchami u¢eni a emoc¢ni nezralosti u jedincti s PWS. Je
to obvykle zpiisob, jakym sdéluji neuspokojenou potirebu. Dale se mtze jednat
o reakci na néco, co se jim nelibi nebo je obtiZné pro né zvladnout, napft. zména.
Vybuchy vzteku se projevuji kiikem, revem, plaCem, slovni i fyzickou agresi.

Tvrdohlavost, potize s piizptisobenim se zménam v rezimu dne

o Jedinci s PWS se mohou jevit jako velmi tvrdohlavi, coz byva zpiisobeno tim, Ze
jim nebyl poskytnut cas, ktery potiebuji, na prizplisobeni se zménam v reZimu
dne a na zpracovani informaci.

o Tvrdohlavost také vyvolava nenaplnéni jejich ocekavani. Vtom pripadé se
projevuje odmitanim spolupracovat, frustraci, hnévem piipadné stazenim se
do sebe. Casto se také vyhybaji oénimu kontaktu.

Hadavé nebo opozicni chovani

o Toto chovani mlZe byt opét vyvolano jejich odporem ke zménam a situacemi,
které nejsou takové, jaké ocekavali.

o ,Potrebuji rici ne, predtim, neZ reknou ano. 1

40 KRIZEK, G.0., R. Honzk. Projevy dusevnich porucha obtiZe p¥i jejich popisovani Cast III. Skin picking.

Prakticky Iékar [online].
41 PWSAUK, Challenging behaviour in PWS [online].
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7. Obsedantni a/nebo kompulzivni chovani - pokracovani v stejném tématu
o Toto chovani je u PWS velmi casté.
o Lidé s PWS potrebuji byt ujiSténi, Ze byli vyslechnuti a pochopeni, coZ se
projevuje pokladanim stejné otazky stale dokola.
8. Hromadéni/sbératelstvi
o Velka cast osob s PWS rada sbira véci, coz také spadd do kategorie
obsedantniho chovani. Témto vécem prikladaji velky vyznam, coZ zpusobuje,

Ze se jich jen velmi obtiZné zbavuji.

Zachvaty vzteku se prvné objevuji v raném détstvi a pretrvavaji az do
dospélosti. S pribyvajicim vékem se u osob s PWS objevuji dalsi problémy s chovanim.
Existuji urcité fenotypové rozdily, které se odvijeji od genetickych podtypt Prader-
Williho syndromu. Jedinci s delecnim podtypem jsou obecné vice postiZeni
kompulzemi a sebeposkozovanim. Osoby PWS v disledku uniparentalni disomie
matky maji vyssi verbalni IQ nez ti s deleci, ale mohou se u nich castéji vyskytovat
priznaky poruchy autistického spektra v détstvi a jsou nachylnéjsi k afektivnim

porucham, které se prvné projevuji v adolescenci a mladé dospélosti.*2

Je duleZzité si uvédomit, Ze lidé s timto syndromem maji mnoho pozitivnich
vlastnosti, které casto do znacné miry kompenzuji jejich obtiZe. Jsou pratelsti,
spolecensti, laskavi a starostlivi a mnozi maji 4zasny smysl pro humor. Kazdy jedinec
ma i dalsi vlastnosti, které jsou stejné pozitivni. Dobré vedeni chovani muize tyto

pozitivni vlastnosti jesté vice zvyraznit.43

Problémy s duSevnim zdravim jsou u osob s Prader-Williho syndromem
pomérné bézné a pro mnoho z nich predstavuji hlavni problém. Z vyzkumi vyplyva, Ze
lidé s PWS jsou v této oblasti vice ohroZeni, a to zejména afektivnimi poruchami, kam
patii deprese a bipolarni porucha a psychotické symptomy (abnormalni presvédceni a
bludy nebo halucinace, které jsou pro osobu, ktera je proziva, velmi redlné a désivé).+*
Proto je u klientli s PWS potteba peclivé sledovat vSsechny zmény v navyklém zptsobu

chovani.

42 ELENA, Grechi, Cammarata BRUNA, Mariani BENEDETTA, Di Candia STEFANIA a Chiumello
GIUSEPPE. Prader-Willi Syndrome: Clinical Aspects. Journal of obesity [online].

43 PWSAUK, Challenging behaviour in PWS [online].

44 Foudation for Prader-Willi research. PWS Mental Health Guidebook [online]. s. 23
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Tabulka 2 Podezreni na dusevni poruchu u PWS

Cemu vénovat pozornost

DiileZité je hledat zmény v obvyklém chovdni!

e Stravovani - mensi zajem o jidlo, konzumace mensiho mnoZstvi jidla nez
obvykle

e Chovani - jsou Castéji rozruSeni a vice agresivni, miiZe se projevovat vétsi
upovidanosti nebo naopak uzavrenosti (travi vice ¢asu o samoté, jsou méné
ochotni zapojovat se do ¢innosti, které diive délali radi)

e Spanek - spi méné nebo je patrna zména ve spankovém rezZimu

e Péce o vlastni osobu - napi. neprevléka se do Cistého, zanedbavani osobni

hygieny
Zdroj: Foudation for Prader-Willi research. PWS Mental Health Guidebook [online]. s. 23

Lidé s PWS jsou velmi citlivi na stres. Dokonce i zdanlivé malé zmény v jejich
prostredi (napf. zména ucitele/opatrovnika/pecovatele, nemoc blizkého,
pribuzného...) maji potencial vyvolat priznaky duSevniho onemocnéni (napf. slySeni
hlasti, deprese). Tyto priznaky obvykle lze tispésné 1écCit pomoci vhodnych 1éki. Rodiny
a pecujici by méli byt o piiznacich psychickych onemocnéni informovani a méli by byt
podporeni k véasnému vyhledani psychiatrického vysSetteni pti podezieni na jakoukoli

psychickou poruchu.#>

3.8 Mortalita

Ocekavana délka Zivota osob s mentalnim postizenim se v poslednich letech
vyrazné prodlouZila, coZz ma za nasledek i rostouci pocet starSich dospélych
s mentalnim postiZenim. Proto Ize predpokladat, Ze se bude zvySovat i priimérny vék
osob s PWS. Donedavna se mélo za to, Ze preziti paté nebo Sesté dekady Zivota je u
Klientli s PWS velmi neobvyklé. I dnes jsou zpravy o osobach s PWS starsich 50 let spiSe
vzacné. AvSak jsou znamy pripady, kdy se lidé s Prader-Williho syndromem doZili 64,

68, 69 az 71 let.46

45 CASSIDY, Suzanne B a Daniel ] DRISCOLL. Prader-Willi syndrome. European journal of human genetics:
EJHG [online].

46 SINNEMA, Margje, Constance T.R.M. SCHRANDER-STUMPEL, Marian A. MAASKANT, Harm BOER a
Leopold M.G. CURFS. Aging in Prader-Willi syndrome: Twelve persons over the age of 50 years. American

journal of medical genetics. Part A [online]. s. 1327
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Starnutim u osob s Prader-Williho syndromem se zabyva studie Aging in
Prader-Willi Syndrome: Twelve Persons Over the Age of 50 Years. Tato studie
probéhla v Nizozemsku v roce 2011 a zkoumala starnuti dvanacti osob s PWS, které
byly starsi 50 let. Ve véku 40 let u nich zaznamenali zhorseni funk¢nich schopnosti.4”
Zhorseni obvykle zacalo poklesem hladiny energie a zhorSenim mobility. BEhem dne
pocitovali vétsi potfebu odpocinku. Predpoklada se, Ze u osob s PWS dochazi

k predCasnému starnuti, coZ miiZze souviset s niZ$imi hladinami estrogenu,

z

testosteronu a riistového hormonu. To ale v dnesni dobé jiz resi substitu¢ni 1é¢ba.

Podpora starsich klienti s PWS v rezidenc¢nich zatizenich by méla odpovidat
vys$sSimu stupni zavislosti na péci a snizujici se mobilité. Personal by mél byt vybaven
znalostmi o charakteristikdch syndromu specifickych pro dany vék a mél by byt

vysSkolen v tom, jak zaclenit tyto poznatky do stavajicich metod prace s klienty s PWS.

Pro zdravotniky je dtilezité védét, Ze potiZe souvisejici se staiim a starnutim
jsou u této populace bézné. Proto se doporucuje pravidelny dohled nad jejich
zdravotnim stavem. Lékari by se méli zamérit na piitomnost kardiovaskularnich,
dermatologickych a ortopedickych onemocnéni a pritomnost diabetu. Zvlastni
pozornost je potieba také vénovat osteoporéze a problémim se spankem. Kombinace
poruch termoregulace, snizené schopnosti zvracet a vysoké tolerance bolesti, které
jsou pro klienty s PWS typické mohou maskovat pocatecni priznaky zavaznych
onemocnéni. Znalosti o rizikovych faktorech, zdravotnich a socialnich, souvisejicich s
vékem mohou vést ke zlepSeni prevence a véasné diagnoze potencialné zhorsujicich se

stavli. Tim mohou prispét ke zlepSeni kvality Zivota dotCenych osob. 48

[ kdyz se diky dobré lécbé prodlouzila o¢ekavana délka zivota lidi s PWS, je
stale krat$i neZ u béZné populace. Mezi nejcastéjsi priciny umrti patii srdecni selhani,
komplikace diabetu a dychaci potize v disledku obezity. 77,9 % umrti bylo

neocCekavanych a 72,1 % bylo nahlych. To miiZe souviset s vysokym prahem bolesti

47 SINNEMA, Margje, Constance T.R.M. SCHRANDER-STUMPEL, Marian A. MAASKANT, Harm BOER a
Leopold M.G. CURFS. Aging in Prader-Willi syndrome: Twelve persons over the age of 50 years. American
journal of medical genetics. Part A [online]. s. 1332

48 SINNEMA, Margje, Constance T.R.M. SCHRANDER-STUMPEL, Marian A. MAASKANT, Harm BOER a
Leopold M.G. CURFS. Aging in Prader-Willi syndrome: Twelve persons over the age of 50 years. American

journal of medical genetics. Part A [online]. s. 1332
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béZnym pro osoby s PWS. Kviili tomu nepociti nebo neohlasi zavazné piiznaky, dokud

neni prilis pozdé.*?

49 PROFFITT, Jennifer, Kathryn OSANN, Barbara MCMANUS, Virginia E. KIMONIS, Janalee HEINEMANN,
Merlin G. BUTLER, David A. STEVENSON a June-anne GOLD. Contributing factors of mortality in Prader-

Willi syndrome. American journal of medical genetics. Part A [online].
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4.Péce o klienty s PWS

J,Vcasnd diagnéza PWS je diileZitd pro tucinnou, dlouhodobou Iécbu a
multidisciplindrni pristup md zdsadni vyznam pro zlepsSeni kvality Zivota, prevenci

komplikaci a prodlouZeni jeho délky.“>0

4.1. Lécba Prader-Williho syndromu

V soucasné dobé neexistuje zadny lék na Prader-Williho syndrom. VétSina
dosavadnich vyzkumi se zamétuje prevazné na lécbu specifickych priznakd, napiiklad
na nedostatek rlistového hormonu, ktery se vyskytuje témeéf u vSech déti a mnoha
dospélych s PWS. V ¢ervnu roku 2000 byla 1é¢ba rlistovym hormonem oficialné
schvalena Federalnim uradem pro kontrolu 1é¢iv (FDA) ve Spojenych statech pro
pouziti u pacientd s Prader-Williho syndromem. Rlistovy hormon je G¢inny nejen pii
podpore ristu, ale také pri sniZzovani mnozstvi tukovych tkani, zvySovani objemu
svalové hmoty, zlepSovani rozloZeni hmotnosti, zvySovani vytrvalosti a zlepsSeni
mineralizace kosti. Studie navic naznacuji jeho pozitivni Gi¢inky i na kognitivni vyvoj a

chovani osob s PWS.51

4.2. ReZimova opatreni u PWS
Jedinci s Prader-Williho syndromem maji mnohé individualni potreby, které
neni dobré opomijet, a zajistit jim tak, bezpecné a podporujici prostredi pro Zivot. Péce

o klienty s PWS se da rozdélit do nékolika nasledujicich oblasti.

4.2.1. Pristup k jidlu

V rodindach je iplné odepteni fyzického pristupu k potravindm spise neobvyklé
(alarm, uzamceni celé kuchyné). VétSina rodin osob s Prader-Williho syndromem
aplikuje nékteré z nasledujicich moznosti. VyuZivaji napriklad zamky, specifické
zplUsoby skladovani potravin nebo razné systémy likvidace zbytkd potravin. Na
zamykani potravin existuji velmi rozdilné nazory. Nékteré rodiny se snazi o dosaZeni
bez zamkového prostredi, protoZe zamykani vnimaji jako znak institucionalniho

prostredi, jeZ se neshoduje s jejich pojetim domaci péce. Jiné rodiny vSak zamykani

50 ELENA, Grechi, Cammarata BRUNA, Mariani BENEDETTA, Di Candia STEFANIA a Chiumello
GIUSEPPE. Prader-Willi Syndrome: Clinical Aspects. Journal of obesity [online].

51 Foudation for Prader-Willi research. The Importance of Growth Hormone Therapy for PWS. [online].
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potravin vnimaji jako ulevu od extrémniho stresu zptisobeného tim, kdyz se jejich dité

ocitne v situaci, kdy ma pristup k jidlu a piti.52

Food security (potravinova bezpecnost) znamena vytvoreni takového
prostredi, kde jsou potraviny uloZzeny mimo dosah osob s PWS. Food security by se
mélo ridit prislovim: ,Sejde z oci sejde z mysli.“ Odstranéni pokuSeni vzit si jidlo vede
k zahnani mySlenek na jidlo. Diky tomu se mohou lidé s PWS lépe soustredit i na jiné

véci. Usnadniuje se tim také dodrZovani diety, ktera je pro osoby s PWS velice diilezita.

s\

Kromé uschovavani potravin se food security vyznacuje tim, Ze vytvari
prostredi, kde neexistuje Zadna nejistota ohledné toho, co presné a kdy bude k
dispozici. Diky tomu jsou lidé s PWS schopni se uvolnit a méné na jidlo myslet.
Predvidatelnost jidelnicku prispiva ke sniZovani uzkosti, kterou jidlo u osob s PWS
vyvolava. Dale se potravinova bezpecnost projevuje tim, Ze nemaji nadéji ziskat jidlo
navic. Sance na ziskani dalich potravin mimo stanoveny jidelni¢ek totiz opét
zplsobuje stres. Proto kdyZ osoby s PWS nemaji Zzadné pochybnosti a Zddné nadéje
ohledné jidla, nemohou byt ani zklamani. Maji pouze takova ocCekavani, ktera se

spolehlivé naplni.>3 To pomaha eliminovat mnohé z behavioralnich problémi.5*

4.2.2. Zaméstnavani, aktivity

Zapojeni lidi s PWS do raznych aktivit je jednim ze zplisobli kontroly
behaviordlnich problém@ a hyperfagie. Tento postup lze vysledovat napri¢ vSemi
rodinami. ,Zaméstnavani“ mize mit mnoho podob. Patrny je dliraz na fyzickou aktivitu
a aktivni Zivotni styl, napriklad jizda na koni, plavani, gymnastika atd. Rodice také
vyuzivaji rtzné samostatné aktivity: skladani puzzle, feSeni hadanek (zejména
slovnich), sbirani raznych predmétd, pocitani, vyroba Sperki nebo kopirovani texti
(napft. sportovnich vysledkii/¢isel v loterii). AvSak nékteré z popsanych cinnosti

mohou preriist v obsese. ,V nékterych pripadech rodice vyjadrili obavy a hovorili o

52 ALLEN, Kerry. Managing Prader-Willi syndrome in families: An embodied exploration. Social science
& medicine (1982) [online]. s. 464.
53 Prader-Willi Syndrom Association New Zealand. Food Security for PWS. [online].

54 PWSAUK, The Behaviour Phenotype in Prader-Willi Syndrome [online].
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problémech s nalezenim rovnovdhy mezi zvldddnim behaviordlnich problémii

souvisejicich s jidlem a zvladdnim jejich obsesi.“>>

4.2.3. Denni rozvrh

Denni rozvrh je skvélym ndastrojem, ktery pomaha osobam s PWS.
Predvidatelny rozvrh sniZuje uzkost, podporuje soustfedéni a pozornost a umoziuje
osobé s Prader-Williho syndromem snadnou orientaci v pribéhu dne. Denni rutina a
rozvrh neznamenaji, Ze kazdy den musi byt presné stejny, znamena to pouze, Ze
udalosti dne je treba predem zkontrolovat, aby osoba s PWS védéla, co miize
ocekavat.56

Obrdzek 6 Ukdzka tydenniho rozvrhu

SAMPLE WEEKLY SCHEDULE:

Monday Tuesday Wednesday Thursday Friday Saturday Sunday

AM

* \Weigh * \Weigh e \Weigh *  Weigh *  Weigh *  \Weigh *  Weigh

* Breakfast |e Breakfast | » Breakfast e Breakfast e  Breakfast e Breakfast | e Breakfast

e Chore e Chore e Chore e Chore s Chore * Chore e Chore

* Change * Laundry e Pick up & dust * Exercise * Vacuum * Exercise * Exercise
linens * Exercise bedroom *  Snack Bedroom * Spack * Snack

*  Exercise * Snack * Exercise *  Game/ *  Exercise * Game/ e Church

* Snack e Game/ * Snack Activity *  Snack Activity

e Game/ Activity e Game / Activity e Game/
Activity Activity

PM

¢ lunch * Llunch * Lunch e Lunch * Llunch * Lunch * Llunch

« QOuting * Quting * Quting *  Quting * Quting * Quting * Quting

e Snack * Snack * Snack e Snack *  Snack * Snack *  Snack

s  Shower s Shower s«  Shower / Nail o Shower s Shower s  Shower s Shower

e  Supper « Supper care e Supper * Supper * Supper *  Supper

s Shortwalk | ¢ Shortwalk | * Supper e Short walk s Short walk s Shortwalk | « Short walk

* Bedtime * Bedtime e Short walk s Bedtime * Bedtime * Bedtime * Bedtime
rituals rituals + Bedtime rituals rituals rituals rituals rituals

Zdroj: PWSA of WI. Activity Planning and Exercise for Adults with Prader-Willi Syndrome. [online].

4.2.4. Zvladani problematického chovani

Problematické chovani se sklada z mnoha aspektd, mezi které u osob s Prader-

Williho syndromem patii:>7

e PotiZe se socialnimi dovednostmi: jedinci s PWS maji potiZe s navazovanim
kontakttli s okolim. Dvoji diagndza s autismem je pomérné casta.
e Jsou velmi détsti a sebestfedni: Stejné jako mladi teenageri, postradaji

respekt, soustiredi se hlavné sami na sebe.

55 ALLEN, Kerry. Managing Prader-Willi syndrome in families: An embodied exploration. Social science
& medicine (1982) [online]. s. 465.

56 PWSA of WI. Activity Planning and Exercise for Adults with Prader-Willi Syndrome. [online].

57 PWSAUK, Challenging behaviour in PWS [online].
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e Obtize s reflexi disledkd vlastniho jednani: mozZnad se omluvi, ale
pravdépodobné to udélaji znovu, na véci velmi rychle zapominaji a nejsou
schopni se z nich poucit.

e Jazykové potize, problémy s porozuménim: nékteri lidé s PWS maji potize s
feci a jazykem, ale jejich porozuméni mtiZe byt mnohem lepsi, jini se naopak
jevi jako velmi dobre artikulujici, jejich porozuméni vSak nemusi byt na
stejné urovni.

e Tendence naslouchat/vztahovat se pouze k lidem s autoritou (skutecnou

nebo domnélou).
Mezi vnéjsi spoustéce problematického chovani patri:s8

a) Zmény v dennim rezimu/jidle, zména prostiedi nebo neoCekavané udalosti.
b) Pritomnost jidla nebo pachy z vareni.

c) Strety nazorid mezi ostatnimi lidmi v blizkém vztahu k nim.

d) Neschopnost dosahnout svého.

e) Individualni spoustéce.

f) Zivotni stresy, jako je Sikana, ztrata blizké osoby, vztahy.

Problémové chovani, nékdy popisované jako ,zachvaty vzteku“ nebo
»Zufivost“, pravdépodobné souvisi s nezralym emocnim vyvojem osob s PWS. Je velmi
obtiZné rici, pro¢ k takovému chovani dochazi, ale s nejvétsi pravdépodobnosti se jedna
o smés vSech vlivli zminénych vyse. Zachvaty vzteku se projevuji: kiikem, nadavanim,

hazenim véci, ublizovanim si, placem a agresivitou vici ostatnim lidem.>?

Mnoha vybuchtim Ize predejit vytvorenim vhodného prostredi. To zahrnuje
vytvoreni struktury dne, netlacit na osoby s PWS, vZdy jim poskytnout dostatek casu,
zajistit food security, dbat na to, aby vSichni, kdo prijdou do kontaktu s ¢clovékem s PWS
dodrZovali vSechna pravidla, kterd se daného jedince tykaji. Je dobré pomoci osobé
s PWS osvojit si relaxacni techniky jako je hluboké dychani, poslech hudby, pouZzivani
anti stresovych mickt. MliZe byt uzitecné predem probrat situace, které jsou pro lidi s

PWS obtiZné a vytvorit plan, jak se s danou situaci vyrovnat.0

58 PWSAUK, Challenging behaviour in PWS [online].
59 PWSAUK, Challenging behaviour in PWS [online].

60 PWSAUK, Behaviour management Adults [online].
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VétSina rodicl a pecovateld, ktefi jsou v kazdodennim kontaktu s jedincem

sV

s PWS dokazi rozpoznat znamKy nardstajici agitovanosti. V tu chvili je nejlepsi pokusit
se vybuchu zabranit. Je dobré mluvit klidnym hlasem, nedavat najevo podrazdéni,
rozzlobeni nebo netrpélivost. Pomaha odvést pozornost od tématu nebo situace tim, Ze
se feC prevede na jiné téma, které je pro danou osobu s PWS diilezité a zajimavé.
Vhodné je také chvalit a pripominat, jak dobte zvladli predchozi, obdobné situace.
MiZe pomoci, aby Sli na nékolik minut na klidné misto a poslouchali relaxa¢ni nebo
uklidiiujici hudbu. Dilezité je se vyvarovat vétam: ,Neopovazuj se ted zacit kricet!”
nebo ,Prestari se chovat jako maly!“. Casto je lep$i nefikat viibec nic, aby se predeslo

mozné hadce.b!

Nékdy se stane, Ze i pires veskeré vynalozené usili k vybuchu dojde. Vybuch
miiZe byt rizny, od kiiku a jeceni, které mize trvat deset minut, ale i dvé hodiny, az po
nasilné a agresivni chovani. Bohuzel neexistuji Zddna rychla a jednoducha teseni, jak

vybuch zvladnout.62

4.2.5. Cviceni

Lidé s PWS se rodi se sniZenym svalovym tonusem. Maji vétsi podil tukové
tkané, a to i pti zdravé hmotnosti. Proto je pro né daleko ,snazsi“ pribrat na vaze. Pokud
osoby s PWS dodrZuji diety s omezenym piijmem energie, hrozi, Ze se jejich svalova
hmota sniZi stejné jako podil tukové tkané. Proto lidé s PWS potiebuji chranit pred

ubytkem svalové hmoty. Toho lze dosahnout pouze pohybem a cvicenim.

Zacatky cviceni u klienti s PWS mohou byt naroc¢né, zejména pokud v détstvi
pravidelné necvicili. Lidé s PWS se neradi pousti do néceho, co je pro né nové nebo
namahavé. Aby bylo cviceni u¢inné, musi byt pravidelné. Toho lze nejlépe dosahnout
tim, Ze se cviceni stane soucasti jejich béZného denniho reZimu. Nejlepsi je, kdyZ se
provadi kazdy den ve stejnou dobu. Za snahu a dokonceni cviceni je tfeba hodné
chvalit! Pochvala musi byt upfimnd. Je vhodné zacit pomalu a intenzitu cviceni

postupné zvySovat. Jako motivace ke cviceni mohou slouZit vizualni cvicebni plany.63

61 PWSAUK, Behaviour management Adults [online].
62 PWSAUK, Behaviour management Adults [online].

63 Famcare for families with PWS: Exercise for People with Prader-Willi Syndrome (PWS) [online].
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Pozitivni vliv na dodrzovani cviceni mize mit i soutézivost, napiiklad podpora toho,

aby ¢lovék s PWS soutézil sam se sebou a snazil se neustale prekonavat.

Prace na dosaZeni cile mlze byt velmi uziteCnda zejména pro zahajeni
pravidelného cviceni. Pro osoby s PWS je vyhodné do denniho pohybového rezimu
zaradit posilovaci cviky, které jim pomohou navysit poCet svalovych vlaken, a aerobni
cviCeni, jeZ zapojuje do pohybu celé télo. To je dilezité pro zlepSeni kondice a pro
spalovani kalorii. Pfikladem aerobniho cviceni je chlize, tanec, plavani nebo jizda na

kole.64

64 Famcare for families with PWS: Exercise for People with Prader-Willi Syndrome (PWS) [online].
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5. Specifika pobytovych sluzeb

Poskytovani pobytovych sluzeb pro dospivajici a dospélé s Prader Williho
syndromem se pred koncem 70. let 20. stoleti vaznéji nereSilo. Do té doby se
nepredpokladalo, Ze by se jedinci s PWS mohli doZit plnoletosti. Prirozenym
disledkem véasné diagndzy, vhodné vyzivy a regulace hmotnosti je, Ze jedinci s Prader-
v USA zacaly vznikat rezidencni zatizeni pro dospélé s Prader-Williho syndromem.6>
Prvni pobytova sluzba, ktera se specializuje na klienty s PWS vznikla v Ceské republice

azvroce 2021.66

Diky lepsi zdravotni péci bude pravdépodobné nariistat i pocet lidi s Prader-
Williho syndromem, ktefi preziji své rodice. Nebo mohou nastavat situace, kdy jejich
rodice budou prili$ stari na to, aby se o né postarali. Proto je vhodné zamyslet se nad
otazkou moznosti socidlniho bydleni pro klienty s PWS. V prvni radé je treba zvazit,
jaké socialni sluzby, budou pro klienty nejvhodnéjsi. To se miiZe lisit od osoby k osobé,
ale je nepravdépodobné, Ze by nékdo s PWS mohl Zit mimo domov bez urcité formy

dohledu.67

Zakladem kazdého tuspésného socidlniho zatizeni/socidlni sluzby je dobie
s Prader-Williho syndromem. Klicem kvytvoreni dobfe fungujici sluzby je silny
vedouci, ktery musi prokazat schopnost resit problémy osob, kterym je poskytovana
sluzba, problémy persondalu a prokazat odborné znalosti v oblasti $koleni a kou¢ovani
a byt motivaci ostatnim. Vedouci musi ziskat respekt nejen personalu, klientd, ale i

jejich rodich.o8

65 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome.
s. 381.

66 Chrdnené bydleni - Prader-Willi spolek [online]

67 Prader-Willi Syndrom Association New Zealand. Residential care and supported living 18-25 years
[online].

68 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome.
s. 387-388.
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5.1. Spoluprace s rodinou

v

Pro mnoho rodin je umisténi jejich ditéte do Ustavni péce velmi emocionalné
narocny ukol. I proto je Gcast rodiny prvnim krokem k tispésSnému umisténi a zaclenéni
do rezidenc¢niho zatizeni. Je tfeba vSe s rodinou projednat upifimné a otevirené. K tomu

muze pomoci sada nasledujicich otazek:

Na co se ma zeptat rodina:®°

Jak dlouho tato sluzba funguje?
Jaké ma sluzba zkusSenosti s podporou klientti s Prader-Williho syndromem?
Jakymi Skolenimi Vasi zaméstnanci prosli?

Jakym zpisobem je provadén dohled nad pifimym podplrnym personalem?

SAE-

Jakd je mira fluktuace pracovnikii piimé podpory a vedoucich pracovnikii?

Domovy s ¢astou obménou personalu nejsou vZdy nevhodnéjsi pro klienty s PWS,

ktef{ maji radi stabilitu ve svém Zivoteé.

6. Jakje nakladano s finan¢nimi prostiedky klientti?

7. Jaké jsou zasady Vasi sluzby ohledné 1éki a jejich podavani?

8. Jaka pohotovostni opatfeni jsou zavedena pro piipad mimotradnych zdravotnich
udalosti nebo udalosti spojenych s behavioralnimi problémy?

9. Jakym zplisobem miize rodina kontaktovat vedouciho sluzby béhem nouzové
situace mimo béZnou pracovni dobu?

10. Jaka je frekvence Vasi komunikace s rodinou?

11. O jakych zaleZitostech jste povinni informovat rodic¢e/opatrovniky?

12.]Jaka je politika Vasi sluzby tykajici se navstév? Mohou rodiny prijit na navstévu bez
ohlaseni?

13.]Jaké denni aktivity jsou obyvatelim domova k dispozici?

14.]Jak se jidlo podava a vari? Je dobré pozadat o jidelni listek.

15. Co se stane, kdyZ vas syn nebo dcera nezapadne nebo se v budoucnu zméni

jeji/jeho potreby? A co nastane v pripadé€, kdy budou mit pracovnici dané socialni

sluzby pocit, Ze to nezvladnou?

16.Jaky je postup pro podavani stiznosti?

69 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome.
s. 383.
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Na co se ma zeptat poskytovatel socialni sluzby:7°

1. CoVaSerodina ocekava od tohoto umisténi? PovaZujete napriklad toto umisténi za
odlehcovaci sluZbu nebo kratkodobou pomoc pro vasi rodinu, nebo ocekavate, Ze
se sluzba stane trvalym domovem Vaseho syna/dcery?

V pripadé, jakych zalezitosti/incidentl byste chtéli byt okamzité kontaktovani?
Jaké dny/Casy upiednostiiujete pro schiizky tymu?

Jaké formé kontaktu davate prednost?

ook W N

Pokud nedojde k Zadnym zavaznym udalostem, jak casto byste chtéli byt

informovani?

6. Jak Vam miliZeme pomoci pti pripravé na stéhovani a prechodu vaseho syna/dcery
do nového domova?

7. Jaka jsou vase ocekavani ohledné zptlisobu reSeni konflikti?

8. Popiste prosim Vase preference ohledné navstév lékare — kdo je bude planovat,
piejete si jich castnit?

9. Jaké metody zvladani behavioralnich projevii Prader-Williho syndromu u vaseho
syna/dcery preferujete?

10.Jaké intervence byly u vasSeho syna/dcery uspéSné? Jaké jiné intervence jste
vyzkouseli, ale ukazaly se jako neucinné? ,Kvalitni poskytovatel socidlni sluZby se
obvykle rdad pouci ze zkusenosti rodicti o potirebdch jejich syna nebo dcery.“71

11. Pouzivate v soucasné dobé néjaky plan podpory Zadouciho chovani?

12. Budete potifebovat pomoc pracovnikii ohledné dopravy Vaseho ditéte na rodinné
navstévy?

13.Kdo jiny z rodiny miize VaSe dité navstévovat? Kdo si je mlze vzit mimo zarizeni
na denni/noc¢ni navstévy?

14. Prejete si, aby Vam béhem rodinnych navstév byly pribaleny jidelnic¢ky, které by

Vam mohli pomoci s dodrzovanim diety Vaseho ditéte?

KdyzZ je osoba s PWS prijata do vybrané sluzby, musi rodina a poskytovatel

socialni sluzby pracovat jako tym, aby byla klientovi s Prader-Williho syndromem

70 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome.
s. 384.

71 Prader-Willi Syndrom Association New Zealand. Residential care and supported living 18-25 years
[online].
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poskytnuta co nejlepsi péce a podpora pri zaclenovani do nového prostredi. Jakékoli
zjevné neshody, mohou Kklienti s PWS vyuzivat k vyvolavani konflikti a k manipulaci.
Pokud se objevi problém, zastupci rodiny a poskytovatel socidlni sluzby by méli
vynaloZit vesSkeré usili vedouci kjeho vyreSeni. To ma zasadni vliv na zajisténi
bezpecného prostiedi, v némz se jedinec s Prader-Williho syndromem miiZe naucit

novym dovednostem, ziistat zdravy, v bezpeci a dosdhnout co nejlepsi kvality Zivota.”2

5.2. Food security v pobytové sluzbé

Pro vytvoreni uspéSného a bezpecného rezidencniho programu pro klienty
s PWS je tifeba zajistit nékolik klicovych faktorii, mezi které, stejné jako v rodinach,
patii zajiSténi potravin. Z téchto divodi pobytové sluzby vyuzivaji naptiklad zcela
uzamcenou kuchyn nebo zamykaji lednici a skiiné. NezaleZi tolik na zptisobu zajisténi

potravin jako na dlisledném dodrzovani vSech stanovenych opatieni. 73

Existuje rada zplsobi pripravy a rozdélovani jidel a svacin. Urc¢eni toho, co je
v konkrétnim prostredi nejlepsi, zavisi na filozofii, prostorovych moznostech a poctu
osob, které v ném ziji a pracuji. VSechna zarizeni vSak spojuje potifeba presnych
jidelnicki a receptti. Z téchto divodu je vhodné, aby i ti, kdo vari a pripravuji jidlo, byli
dostatecné vySkoleni ktomu, aby dokazali spravné odmérit mnoZstvi potravin v

souladu s predepsanymi kaloriemi.”4

U klientli s PWS by méla byt vidy dodrzovana specidlni dieta. Tu by mél
v idedlnim pripadé sestavovat dobre informovany dietolog, ktery se orientuje ve vSech
aspektech Prader-Williho syndromu. Casto se také miize stat, Ze nékolik osob Zijicich
spolecné ma rozdilné kalorické pozadavky. Kreativni dietolog pro né mize sestavit
jidelnicek, ktery bude chutny, zdravy a bude odpovidat predpisiim 1ékaie. Dale se
doporucuje, aby persondl absolvoval Skoleni, které zahrnuje zakladni pokyny a
pozadavKky na stravovani klientd s PWS. Ty pomohou pracovnikiim ¢init kompetentni

rozhodnuti v pripadech, kdy se vyskytne néjaka neoCekavana situace.

72 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome. s.
385.
73 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome. s.
385.
74 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome. s.
386.
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Dietolog také miize provadét pravidelné domaci navstévy za ucelem sledovani
hmotnosti klientli dané sluzby. Diky tomu pak upravuje jidelnicky presné dle potieb
Klientl. Strava je pro osobu s Prader-Williho syndromem nesmirné dtlezita, proto je
dobré podporovat pozitivni vztah s dietologem. Ten miZe vyznamné prispét k

dodrZovani predepsané diety.”>

Dodrzovani diety u klientd s Prader-Williho syndromem je celoZivotni tkol.
Existuji kontroverze o presné kalorické potiebé osob s PWS, ale obecné se doporucuje
60 % z doporucené denni davky. Mezi dalsi navrhované pristupy patii pouziti vysky:
10-12 kalorii/cm pro udrzeni hmotnosti a 6-8 kalorii/cm pro sniZeni hmotnosti.
Vyvazené mnozstvi Kalorii pro podporu celkového riistu bez nadbytec¢nych kalorii,
vyzaduje pravidelné vyhodnocovani. ProtoZe i malé zvyseni kalorického prijmu mize

mit za nasledek vyrazné zvySeni hmotnosti.”®

5.3. Zvladani problematické chovani v pobytové sluzbé

Kazdé chovani ma svij dlivod, proto je dllezité byt pozorny a vnimavy a
pochopit jeho spoustéce, tedy co k nému vede a co ho stupniuje. Je podstatné zjistit,
jakou funkci dané chovani plni. Spoustéc je zrejmy nejcastéji v situacich, kdy je chovani
bezprostiredni reakci na konkrétni neuspokojenou potiebu. V tomto pripadé je mozné
podniknout kroky k vyreSeni tohoto konkrétniho projevu problematického chovani.
Nékdy vsak spoustéc jasny neni. Problematické chovani se miize dit i bez zjevného
divodu. V takovém piipadé je tfeba se zamyslet nad tim, co se v posledni dobé danému

klientovi stalo nebo se m3 stat.””

Ve vSech pripadech je dulezité zabranit tomu, aby bylo konkrétni chovani
v budoucnu pouZivano jako prostiedek slouZici k dosaZeni cile. Odhaleni priiny tedy
zabranuje tomu, aby se takové chovani opakovalo a tim bylo ,prizivovano“. Zejména

v pobytovych zatizenich, proto pracovnici vedou zaznamy o behavioralnich

75 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome. s.
391.
76 SMITH, Chris. Prader-Willi Syndrome. [online].

77 PWSAUK, Behavioural challenges - communication and social skills [online].

39



problémech jednotlivych klientl. K zapisu mohou vyuzit metodu ABC (Antecedent =

Piedchazejici, Behaviour = Chovani, Consequence = Dusledek).”8

Vramci této metody jsou zaznamenany udalosti, které problematickému
chovani predchazely. Dale zapis obsahuje popis problematického chovani a co bylo
jeho dlisledkem. Timto postupem je mozné identifikovat potencidlni potrebu, ktera za
danym chovanim stala. V priibéhu casu lze tak identifikovat trendy v chovanim a
stanovit postupy, aby se témto situacim piedchazelo.

Obrdzek 7 Priklad spatného zdpisu problematického chovdni

Name of individual Jonny M Staff members name: Lisa B.
Role
Date/Time | Situation/Place | Antecedent Behaviour Consequence Identified need
1t Feb 20 | The day room J M was He kicked off | J M was sent to his
-PM waiting for his | and started room
Mum hitting out at
Donna

Zdroj: PWSAUK, A closer look at challenging behaviour [online].

Obrdzek 8 Priklad sprdvného zdpisu problematického chovdni

Name of individual Jonny M Staff member name Lisa B

Role Key worker

Date | Situation/setting | Antecedent Behaviour Consequence Identified
& conditions need
time Tangible
Place peopla What was What did the What was the result of the Attention
environment, happening just | person do? behaviour - what did yvou do? | Pain
conditions before? What did the person do? Escape
Sensory
1st The day room - J M was He got upset | went over to J M and Possibly:-
Feb It was really hot waiting for his and angry suggested we sit down and Tangible
20 as no one had Mum - she was | then started have a chat. He was still Attention
16.00 | closed the over 30 hitting a angry and wouldn't stop Escape
blinds minutes late member of shouting so | called for
There was a lot and he had to kitchen staff someone else to help me and
of noise from wait until she who was we took him to his room to
visitors came to have bringing out calm down whilst reassuring
his tea with tea for another | him that he could have his
her visitor. tea and we would try and call
mum.

Zdroj: PWSAUK, A closer look at challenging behaviour [online].

VySe uvedené obrazky jsou prikladem metody zapisu ABC. Ze zapisu se lze
dozvédét jméno klienta a pracovnika, ktery situaci resil, ¢as, kdy se incident stal. Dale
také obsahuje popis prostredi, kde k problému doSlo, co mu predchazelo, jak se

problematické chovani projevilo a jak pracovnik situaci resil. V poslednim sloupci jsou

78 PWSAUK A closer look at challenging behaviour [online].
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vypsané moZné neuspokojené potreby klienta, které pravdépodobné byly spoustéctem
dané situace. Prvni zdznam neni prili§ podrobny a nelze z néj jasné vycist, co vedlo
k popsanému problematickému chovani, kterym v tomto pripadé byla fyzicka agrese
klienta viici pracovnikovi kuchyné. Druhy obrazek je prikladem dobré praxe. Obsahuje

mnozstvi podrobnosti a 1ze z néj presné pochopit danou situaci.”?

Dilezité je také dodrzovani peclivého zapisovani v§emi zaméstnanci. Protoze
pokud napriklad zaméstnanec, ktery pracuje na uterni sméné, odejde bez radného
zdokumentovani, zaméstnanci pracujici ve stfedu nemusi mit k dispozici vSechny
informace potiebné kpraci sjednotlivymi klienty. Nedostatecna dokumentace je
problematicka také proto, Ze vede k nedtsledné aplikaci pravidel pracovniky a je
znakem toho, Ze persondl nepracuje jako tym. Ddle je moZné, Ze nedtsledné zapisy

povedou k manipulaci ze strany osoby s Prader-Williho syndromem.8°

5.4. Motivace klienti s Prader-Williho syndromem
Zakladni soubor pravidel domacnosti, ktera plati pro vSechny stejné, stanovuji
zakladni normy prijatelného chovani. V zavislosti na struktufe a jedinecnosti pobytové

sluzby miiZe mezi takova pravidla patfit napiiklad:

1) Na pozadani opust'te sviij pokoj.

2) Na domacnost se nesmi nosit zadné jidlo.

3) Zadné sménovani, plij¢ovani nebo vypiij¢ovani jakychkoli piredmétd.

4) Dvefre do pokojli nechte vzdy zamcené.

Na zakladé evaluace kognitivnich schopnosti osob s PWS, vcetné toho, jak

chapou priciny a nasledky rtznych situaci (tj. kdyZ udélam x, nastane y), klienti s
Prader-Williho syndromem nejlépe funguji, kdyz maji k dispozici jasny plan Zadouciho
chovani, ktery jim stanovuje nejen konkrétni nasledky plynouci z poruseni pravidel, ale

i odmény za jejich dodrzovani.8!

79 PWSAUK, A closer look at challenging behaviour [online].

80 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome. s.
390.

81 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome. s.
389.
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Proto sluzby urcené klientii s Prader-Williho syndromem vyuzivaji riiznych
variaci motivacnich systémi, jejichz funkcnost je podloZena dlouholetou praxi. Dobry
motivacni systém by mél byt individualizovany a mél by zohledniovat jedinecné
potieby, silné a slabé stranky a prani jednotlivych klientl. NiZe popsané systémy se

ukazaly jako dobre fungujici.

1. motivacni systém s zZetony

Zakladnim predpokladem této strategie je, Ze za dodrZovani stanovenych
pravidel klient ziskava ,Zetony“. Ty vSak mohou za poruSeni pravidel nebo za
nezadouci projevy chovani ztratit. Zetony mohou dostat jednak za splnéni riiznych
ukold nebo v predem stanovenych casovych intervalech. Nejlépe funguje, kdyz je
Zetonem hmatatelny predmét, aby mohl byt klientovi viditelné predan a ponechan a

v pripadé Zadouciho chovani nebo za poruseni pravidel odebran.82

2. Systém urovni

Tato strategie funguje na principu ziskavani riznych privilegii v zavislosti na
mife dodrZovani stanovenych pravidel a pozitivniho, Zddouciho chovani. Nejnaro¢néjsi
pravidla jsou ocenlovana nejzadanéjSimi privilegii pro daného klienta. Tento pristup
nejlépe funguje u téch, kteti dokazi pochopit budouci cile a podle nich planovat, tedy
informované se rozhodovat o své ochoté vyhovét pozadavkiim pracovniki a o

dodrzovani pravidel tak, aby ziskali poZadované odmény.83

3. Bodovy systém

Tento pristup je podobny systému, ktery vyuZzivd k motivaci Zadouciho
chovani Zetony. Rliznym ocekavanim je prifazena bodova hodnota. Body se nasledné
promitaji do privilegii jednotlivych osob s PWS. Tento plan funguje nejlépe u klientd,
ktef{ nevyZzaduji konkrétni Zeton jako symbol dodrZovani pravidel, ale pro kterého je

systém urovni prilis abstraktni.84

82 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome. s.
389.
83 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome. s.
389.
84 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome. s.
389.
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4. Systém vyuzivajici k motivaci kalorie8>

Vv

Tento systém podpory Zadouciho chovani je nejsloZitéjsim z uvedenych. Jedna
se o velice komplexni pristup, ktery je strukturovany tak, aby pomdahal klientlim nejen
s dodrZovanim dietnich opatfeni, diky kterym se sniZuje pravdépodobnost vyskytu
nepriznivych zdravotnich problémi, jako je osteoporédza, obezita, cukrovka a
gastrointestinalni problémy. Ale také k podpore Zadouciho chovani. Tento systém
vyuziva jako nastroj motivace kalorie. Bonusové kalorie klienti mohou pouZit jako

ménu k ndkupu potravin navic.

Tento program dava diraz na vzdélavani klienti v dovednostech jako je
planovani jidel, véetné vypoctu kalorii a pripravé jidel. Kazdy z klientti ma k dispozici
kaloricky list, ktery obsahuje zakladni pridél kalorii na jedno jidlo a také ¢ast pro
sledovani ziskanych bonusovych kalorii. Extra kalorie jsou nabizeny jako posilujici
prostiedek za dokonceni cviceni a dodrzovani pravidel, stejné jako za absenci

problémového chovani.

Bonusové kalorie se ukladaji do ,banky“ motivacnich kalorii, ktera funguje
podobné jako bankovni knizka. Kazdy klient miiZe tyto kalorie pouzit dle svého
uvazeni. Jakmile jsou kalorie pouZity, jsou z banky odecteny. Kalorie nemaji Zadné
datum spotreby. Lékar vSak stanovuje limit kalorii, které lze pouZit na jedno jidlo, aby

se predeslo prejidani.

Tato opatreni maji vést k eliminaci kradeZi jidla. V pripadé kradeze potravin
musi klienti vratit spotfebované kalorie a zaplatit pokutu 25 kalorii z motivac¢ni
kalorické banky. Napftiklad pokud klient ukradne a zkonzumuje sacek chipsii o hodnoté
100 kalorii, musi 100 kalorii vratit a zaplatit pokutu 25 kalorii. Z banky mu je odeCteno

125 kalorii.8é

Dal$im cilem tohoto programu je naucit klienty zvladat problematické chovani

a naucit je strategiim smérujicim k deeskalaci situace. Mezi né patii napiiklad vyzadani

85 BEDARD, Kasey E., Annette K. GRIFFITH, Mark A. LISTER a Mark A. SWAIN. Behavioral and Dietary
Management for Adults with Prader-Willi Syndrome in a Residential Setting. Advances in
neurodevelopmental disorders [online].

86 BEDARD, Kasey E., Annette K. GRIFFITH, Mark A. LISTER a Mark A. SWAIN. Behavioral and Dietary
Management for Adults with Prader-Willi Syndrome in a Residential Setting. Advances in

neurodevelopmental disorders [online].
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prestavky. V pripadé eskalace chovani se pouziva postup time-out v klidném a
bezpecném prostoru, kde je zajiSténa bezpecnost daného klienta i ostatnich. BEhem
tohoto time-outu jsou vyzvani, aby si sami nastavili ¢as na 5 minut a po tuto dobu se
vénovali napiiklad vybarvovani nebo dechovym cvi¢enim. V priibéhu této doby jsou
klienti monitorovani, ale zaroven jsou ignorovani, aby se minimalizovala

pravdépodobnost posileni neZadouciho chovani.

Pokud i po 5 minutach problematické chovani stale pokracuje, postup se
opakuje. Jakmile jedinec dokon¢i sezeni, je slovné pochvalen a vyzvan, aby se vratil k
planovanym c¢innostem. V ¢asovém intervalu, kdy klient vykazuje problémové chovani,
neziskdva motivac¢ni Kkalorie. Pokud vsSak klientspomoci persondlu ovladne
problematické chovani (napriklad zachvat vzteku), kalorie za tento interval normalné
dostane. Dle vyzkumu tento program u klientl vedl k vyznamnému sniZeni hmotnosti
a ke snizeni poctu kradezi jidla, stejné jako vSech projevi problematického chovani.

Mezi jeho nevyhody patti velka narocnost na pracovniky.8?

5.5. Socializace klientu

Socialni dovednosti a socialni vazby jsou dtlezité pro kazdého z nas. Nejde jen
o pratelstvi s ostatnimi, ale také o schopnost komunikace, reSeni problémi a
rozhodovani se v sociadlnich situacich. ObtiZe souvisejici se socidlnim chovanim
narusuji celkovou pohodu clovéka. Vétsina klientd s PWS potrebuje pomoc prii
osvojovani socialnich dovednosti. Déti a dospéli s PWS jsou obvykle sociadlné
motivovani, ale maji problém se ucit pomoci pozorovani socidlnich interakci ostatnich.
Dadle je pro klienty s Prader-Williho syndromem obtiZné brat ohled na pocity druhych:
»ne proto, Ze by jim na nich nezdleZelo, ale spise proto, Ze maji potiZe vZit se do situace
nékoho jiného, v ramci toho mohou mit problémy pochopit, jak to, co rikaji, ovliviiuje

ostatni.“88

Lidé s PWS touZi po pratelstvi. Jednim ze zptisobi, jak toho mohou dosahnout
je budovanim dovednosti, které jim pomohou spravné reagovat na socialni podnéty. Ty

je pro né totiZ velmi naroc¢né precist. To je dlivod, pro¢ pracovnici a vyucujici

87 BEDARD, Kasey E., Annette K. GRIFFITH, Mark A. LISTER a Mark A. SWAIN. Behavioral and Dietary
Management for Adults with Prader-Willi Syndrome in a Residential Setting. Advances in
neurodevelopmental disorders [online].

88 Foudation for Prader-Willi research. Social Skills and Prader-Willi Syndrome [online]. s. 2.
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Vanderbiltovy univerzity vyvinuli program Building Our Social Skills (Budovani naSich
socialnich dovednosti). Program BOSS byl navrzen tak, aby pomohl mladym lidem s

PWS lépe zvladat socialni situace.

Ucebni plan BOSS zkoumda zaklady (ABC) efektivni komunikace, ktera

klientim s PWS pomaha udrzet vzajemné socialni vztahy:8?
A - Vzdy se chovejte klidné a zdvorile.
B - Bud'te jasni a upfimni ohledné vasich potreb.
C - Délejte kompromisy. Naslouchejte potfebam druhych a snazte se najit reseni.
D - Neprerusujte ostatni.
E - UdrZujte o¢ni kontakt.

KaZdé setkani v rdmci tohoto programu se zaméruje na jiny aspekt socialnich
interakci. Tim se prohlubuji znalosti Ucastnikli ohledné porozuméni verbalni i
neverbalni komunikaci. Sezeni poskytuji dostatek prilezitosti k nacviku rozhovort a
sociadlnich interakci. Program BOSS vyZaduje dva nebo vice facilitadtorii a je vhodny pro
skupiny tii az Sesti klientd s PWS. Facilitatori zajistuji bezpecny, neodsuzujici prostor
pro nacvik socialnich dovednosti tak, aby ¢lenové skupiny mohli oteviené vyjadrovat

své pocity a spolecné fesit ndro¢né problémové situace.

Program BOSS obsahuje tficet lekci, které jsou presné popsany v pracovnim
sesité. Ten je spolu s dopliikovymi materidly volné ke stazeni na strankach Foudation
for Prader-Willi research. Jednotlivé lekce se zaméruji na uCeni se o zdmérech a
motivaci druhych, uCeni se technikam resSeni konfliktli, stanovovani primérenych
ocekavanich, Cteni vyrazi tvare druhych, prace na navazovani o¢niho kontaktu, pomoc

pri prevzeti odpovédnosti a odpusténi druhym atp.?°

89 Foudation for Prader-Willi research. Helping young people with PWS build socials skills. A Guide for
Parents and Clinicals. [online].

90 Foudation for Prader-Willi research. BOSS. Building our social skills. [online].
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6. Prader-Williho syndrom v Ceské republice

V Ceské republice existuje pouze jedna specializovana pobytova sluzba pro
Klienty s Prader-Williho syndromem. I z téchto dlivodii je u nas nejcastéjsim zplisobem
péce o osoby s PWS péce v domacim prostredi. Ta je velice narocna, jelikoZ ovliviiuje
cely rodinny systém. Rodiny s détmi s PWS vnimaji svou kvalitu Zivota jako horsi
v porovnani srodinami déti sjinymi komplexnimi zdravotnimi potiZemi. Rodiny
nejcastéji hovori o obtizich v ramci fungovani rodiny, o problémech v komunikaci a o
zvySeném poctu konfliktli. Tyto rodiny se Castéji setkavaji s depresemi, s pocity izolace,

hnévu a dalsimi obavami.®?!

Zvladani symptoma PWS vyzaduje zmény v dennim rezimu celé rodiny, véetné
nepietrzitého dohledu, zamykani lednic a skiinék s potravinami. DlleZitou soucasti je
také dodrzovani dietnich opatieni, piizpisobovani se porucham kognitivnich funkci a
behavioralnim problémim jejich déti s PWS. Je také dtleZzité adekvatné reagovat a
vyrovnavat se s emocnimi vybuchy, které jsou pro tento syndrom charakteristické.
Sourozenci osob s chronickym onemocnénim jsou povazovani za rizikovou populaci.
Podle studie zabyvajici se dopadem Prader-Williho syndromu na kvalitu Zivota rodiny,
devadesat dva procent sourozencli osob s PWS vykazovalo priznaky posttraumatické

stresové poruchy.??

vz

Rodice déti s PWS zazivaji vyssi iroven stresu ve srovnani s béZnou populaci.
Pri¢iny rodicovského stresu jsou mnohostranné. Mezi hlavni zdroje stresu patii
partnerské neshody, pesimismus a maladaptivni chovani déti s PWS. Rodice
znepokojuji také negativni psychosocialni diisledky syndromu na jejich dité, a to
zejména moznost zhorSeni postiZeni a jejich osamélost. Lidé, ktefi se musi vyrovnavat
s mnoha stresory najednou, castéji disponuji podstatné mensim poctem copingovych

strategii, s nimiZ mohou celit vyzvam, které stresujici udalosti ptinaseji. "UdrZovdni

91 MAZAHERI, M. M., R. D. RAE-SEEBACH, H. E. PRESTON, M. SCHMIDT, S. KOUNTZ-EDWARDS, N. FIELD,
S. CASSIDY a W. PACKMAN. The impact of Prader-Willi syndrome on the family's quality of life and
caregiving, and the unaffected siblings' psychosocial adjustment. Journal of intellectual disability
research [online]. s. 862

92 MAZAHERI, M. M., R. D. RAE-SEEBACH, H. E. PRESTON, M. SCHMIDT, S. KOUNTZ-EDWARDS, N. FIELD,
S. CASSIDY a W. PACKMAN. The impact of Prader-Willi syndrome on the family's quality of life and
caregiving, and the unaffected siblings' psychosocial adjustment. Journal of intellectual disability

research [online]. s. 861
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rodinné integrity, vzdjemnd spoluprdce a optimisticky pristup ke vzniklé situaci, patii

mezi nejuZitecnéjsimi copingové strategie".?3

6.1. Socialni sluzby pro PWS

Podle Koncepce podpory transformace pobytovych socidlnich sluZzeb v jiné
typy socialnich sluZeb, poskytovanych v piirozené komunité uzivatele a podporujici
socidlni zaclenéni wuzivatele do spole¢nosti by mélo postupné dochazet
k deinstitucionalizacie socialnich sluzeb. Tedy k prechodu smérem k poskytovani

socialnich sluzeb v prirozeném prostredi. Coz by mélo v praxi znamenat: %4

e vytvoreni koordinované sité sluzeb, které klientim umozni Zivot v prirozené
komunité. Tim by se minimalizoval dosud preferovany zpiisob poskytovani
socialni sluzby prostiednictvim tstavni socialni péce.

e zménu dotacni politiky, a to odklon od rozsahlého budovani dstavni socialni
péce a vétsi podpora rozvoje terénnich a ambulantnich sluZeb.

e ,rozpousténi“ stavajicich pobytovych zarizeni do sité sluzeb v komunité.

e misto vystavby nebo ndkladné rekonstrukce stavajicich ustavnich zarizeni
budou financ¢ni zdroje smérovany k podpoie vzniku chranénych byt a domt v

prirozené zastavbé.

Ale lidé s PWS pottebuji trvaly dohled. Zivot v pfirozeném prostfedi nebo
v chranéném byté, neni pro né redlny, a to z mnoha divodi. Chranéné bydleni je
moZnosti podpory, kterad je v souladu se soucasnou socidlni politikou pro osoby se
zdravotnim postiZenim. Jedna se o relativné novy koncept socialni péce pro OZP a
vyZaduje peclivé planovani. Musi zahrnovat vhodné a smysluplné denni aktivity,
dohled, planovani nakupu potravin a rozpoctu a spolehlivé podptirné systémy, které
by mély byt schopny rychle reagovat na Krizové situace, jako je velky nartist hmotnosti

nebo psychické problémy ¢i domnélé krize ze strany klienti s PWS. Prestoze

93 TVRDIK, Tatiana, Debbie MASON, Karin M DENT, Lisa THORNTON, Sidney N HORNTON, David H
VISKOCHIL a David A STEVENSON. Stress and coping in parents of children with Prader-Willi syndrome:
Assessment of the impact of a structured plan of care. American journal of medical genetics. Part
A [online]. s. 974.

94 MPSV: Koncepce podpory transformace pobytovych socidlnich sluZeb v jiné typy socidlnich sluZeb,
poskytovanych v prirozené komunité uZivatele a podporujici socidlni zaclenéni uZivatele do
spolecnosti [online].
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podporované bydleni mize fungovat, PWSA UK se dozvédéla o mnoha pripadech, kdy

se tak nestalo.95

Nevvhody chranéného bydleni pro klienty s PWS:%6

e Nedostatecna nebo nekonzistentni podpora klientii s PWS.

e Nedostatek personalu nebo personal, ktery neni vySkolen v oblasti PWS. Ve Velké
Britanii zemrel v chranéném bydleni kvili zdravotnim problémim souvisejicim
s obezitou klient, ktery za pét mésict ptibral 45 kilogram?i.

e Nedostatecna pozornost umisténi chranéného bytu a skutecnosti, Ze osoba s PWS
nema kapacitu odolat pokusSeni, napt. bytova jednotka je v blizkosti obchodu s
obcerstvenim nebo supermarketem; kuchynské vybaveni a jidlo plné pristupné
osobam s PWS.

e Personal nemusi byt schopen tspésné zvladat obtizné chovani klienti s PWS,
protoZe jeho nacasovani a rozsah je nepredvidatelny. Od poskytovatele
chranéného bydleni se proto vyzaduje zajisténi nepietrzité podpory, v opacném
pripadé miZe dojit ke krizové situaci.

e Osoby s PWS jsou velmi zranitelné, hranice mezi samostatnosti a nezavislosti a
potiebou ochrany je velmi kiehka, hrozi napriklad zneuZiti jejich touhy po jidle za
ucelem financniho a sexualniho vykoristovani.

o Nékterilidé s PWS maji vyssi intelektualni droven, neZ je jejich schopnost fungovat

v socidlnim prostredi, coz miiZe vést k pireceniovani jejich schopnosti.

Z toho vyplyva, Ze Kklienti s PWS nejvice profituji z pobytovych sluZzeb
s neustalym dohledem specializovanych pracovnikd, ktefi se orientuji v problematice
Prader-Williho syndromu. O tom svéd¢i i vypovéd maminky ditéte s PWS, ktera
v rozhovoru uvedla, Ze: , Potrebovali jsme co nejstabilnéjsi program a systém. Zvolili jsme
tedy denni staciondre. Za téch nékolik let jich uz Jakub vystridal nékolik, vZdy bylo a je
ndroc¢né prizptsobit prostredi specifickym potiebdm vyplyvajicim ze syndromu, zejména
zamezit pristup k jidlu a zvladat emocni vykyvy, které prichdzeji ndhle. Nékde jsme se

pravé proto setkali s odmitnutim. Zkusili jsme vyuZit i respitni pobyty v riiznych socidlnich

95 Prader-Willi Syndrom Association New Zealand. Residential care and supported living 18-25 years
[online].
96 Prader-Willi Syndrom Association New Zealand. Residential care and supported living 18-25 years
[online].
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zarizenich, ve vétsiné vsak pobyt dopadl tak, Ze ho ukoncili predcasné, nebo rekli, Ze uz

nikdy vic."7

6.2. Prader-Willi spolek

V CR mohou rodiny s détmi s PWS najitr oporu v Prader-Willi spolku, ktery
vznikl v roce 2003. Jedna se o sdruzenim pacientii s Prader-Williho syndromem a jejich
rodin s poslanim: ,prosazovat a hdjit zdjmy pacienti a clenti, vytvdret podminky pro
zlepSovdni a zajisténi kvalitniho Zivota, péce a podporovat zajisténi tcinné lécby. 8
Spolek dava prostor pro setkavani rodicli stejné postizenych déti. Mnohym z nich je
dnes jiZ pres osmnact let. Spolek také slouzi k prvni orientaci v problematice PWS.%?

Dale Prader-Willi spolek pro své Cleny dvakrat rocné poiada setkani a rizné dalsi

benefi¢ni akce.

Jednim z dalsich cilti je vytvorit specializované chranéné bydleni pro dospélé
s Prader-Williho syndromem. ,jejich zarazeni do domdcnosti v béZnych chrdnénych
bydlenich nebo domovech je problematické (a nékolikrdt jsme slyseli, Ze vyloucené), a to
vzhledem ke specifikiim PWS, zejména nezvldddni kontroly jidla a poruchdm chovdni. “100
Jejich usili se vyplatilo, a tak vlednu 2021 byla v Domové Maxov zrizena pobytova

sluzba pro dospélé klienty s Prader-Williho syndromem.

6.3. Domov Maxov

Domov Maxov byl zaloZen v roce 1963 jako Ustav socialni péce pro mladeZ
s mentalnim postizenim v Hornim Maxové. Zpocatku zde Zilo osm déti, o které se
staralo osm radovych sester z Institutu Blahoslavené Panny Marie. V nasledujicim roce
byla prestavéna byvalda némecka skola, do které se nastéhovalo celkem Ctyricet
chlapcti. Ti byli rozdéleni do tfi skupin podle tehdy platné klasifikace osob s mentalnim

postiZenim.

,Program dne tvorily télocvicné aktivity, sebeobsluzné cinnosti a smyslové

vychovy (smyslovd, recovd, rozumovd). Pro manudlné zrucné obyvatele byly pripraveny

97 VERICHOVA, Hana. In: RICHTEROVA, Martina. ROZHOVOR: Jakub (29) trpi vzdcnou genetickou
poruchou. Kviili neukojitelnému hladu musi byt pordd pod dozorem [online].

98 PRADER-WILLY], z.s. - Prader-Willi spolek, informace o syndromu. [online]

99 Prader-Willi spolek - Prader-Willi spolek, informace o syndromu Prader.Willi [online].

100 Chrdnéné bydleni - Prader-Willi spolek [online]
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pracovni cinnosti vrdmci ustavu (prddelna, kuchyn, udrzba) nebo pro BiZuterii
(dratkovani) a Plastimat. Sestry sesnaZily vést chlapce k sebeobsluze, vytvoreni
zdkladnich hygienickych ndvyki, pomoci a soucitu s ostatnimi. Program byl casto
zpestiovdn vylety, zdjezdy na hrady, zamky a jind kulturni predstaveni (cca 10 zdjezdui
zarok), 1x 2roky ucasti na spartakiddé, sportovnich hrdch, 1x 2 roky kulturnim

a sportovnim predstavenim dovednosti na Zofiné a na jinych kulturnich vystoupenich.“101

Vroce 2021 zde byla vytvorena ve spolupraci s Prader-Willi spolkem nova
domacnost, specialné vytvoiena pro klienty s PWS. Domacnost se jmenuje Slunecna.
Podle zdkona o socidlnich sluzbach se jedna o domov se zvlastnim reZimem. Jeji
kapacita je 5 uZzivateld. Je urcena pro osoby s PWS od 18 let, ktefi potiebuji z dlivodu
dlouhodobé neptiznivého stavu neustdly dohled druhé osoby. Sluzba nabizi
individualni pristup ke Kklientiim, jasné strukturovany denni fad a podporu jejich
fyzické kondice. Dale také Domov Maxov nabizi intenzivni podporu ve stravovacim

rezimu a motivuje klienty k dosaZeni co nejvyS$si miry samostatnosti.102

101 Historie Domova - Domov Maxov [online]

102 Zasady - Domov Maxov [online]
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Prakticka cast
7. Metodologie

7.1.Cil a vyzkumna otazka

Cilem mého vyzkumu bylo zjistit, jakym zpilisobem probiha prace s klienty
s Prader-Williho syndromem v Ceské republice, v Domové Maxov, a jaka jsou specifika
prace s touto cilovou skupinou. Mym osobnim cilem byl vhled do problematiky péce o
klienty s PWS, 1épe poznat jednotliva opatreni, které je nutné zavést, aby pro né bylo
zajiSténo bezpecfné prostredi. Zamérila jsem se hlavné na ta opatreni a postupy prace,
které tuto sluzbu odliSuji od jinych zarizenich pro osoby se zdravotnim postiZenim.
Cilem vyzkumu je také zddraznit komplexnost péce o tyto klienty, protoZe Zivot v
prirozeném prostiedi nebo v chranéném bydleni, ¢i pobytové sluzbé, ktera nebyla

vytvorena pirimo pro klienty s PWS, neni pro né z mnoha diivoda realny.

Hlavni vvzkumna otazka:

Cim je péce o klienty s PWS specifickd?

Diléi vyzkumné otazky:
1. Jakd reZimovd opatreni tato pobytovd sluzba v praxi pouZivd?

Prader-Williho syndrom je doprovazeny iadou velmi specifickych symptomij,
které nejsou bézné pritomny u jinych postizeni. Z tohoto diivodu prace s klienty s PWS
vyZaduje radu reZimovych opatreni, ktera jsou tak podstatnou slozkou péce o né. Avsak
literatura o téchto opatrenich hovofi ¢astéji v souvislosti péce v rodiné. Cilem je zjistit,
jak to funguje v pobytové sluzbé, zda také aplikuji reZimova opatreni, pripadné, jakou

maji podobu.
2. Jaké problémy klientii pracovnici r'esi nejcastéji?

Prader-Williho syndrom je doprovazen typickym problémovym chovanim,
které je v odborné literature nazyvano jako fenotyp chovani PWS. Avsak syndrom
Prader-Willi je spektralni poruchou. Jedinci s PWS se od sebe mohou vyrazné lisit.
se kterymi problémy presné se pracovnici Domova Maxov setkavaji, jelikoZ to miliZe
zadsadné pozménit charakter sluzby. Z toho pak vyplyvaji metody prace s klienty a

zplsoby reseni krizovych situaci.
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3. Jaké specifické motivacni techniky pracovnici v Domové Maxov s klienty s PWS
pouZzivaji?

V zahranicni literatufe se lze docist o radé zajimavych technik, které

pracovnici pri praci s nimi mohou vyuzivat. Jedna se o nastroje na podporu socializace

klienti s Prader-Williho syndromem, na podporu zadouciho chovani. Proto mé zajima,

zda néjaké takové techniky vyuziva i Domov Maxov, pripadné jaké.

7.2. Metoda vyzkumu

Pro dosaZeni cile své diplomové prace jsem se rozhodla vyuzit kvalitativni
vyzkum. ,Kvalitativni pristup je zkoumdni jevii a problémii v autentickém prostredi
s cilem ziskat komplexni obraz téchto jevii zaloZeny na hlubokych datech a specifickém
vztahu mezi badatelem a tUcastnikem vyzkumu. Zdmérem vyzkumnika provddéjiciho
kvalitativni vyzkum je za pomoci celé rady postupii a metod rozkryt a reprezentovat to,

jak lidé chdpou, proZivaji a vytvareji socidlni realitu.“103

Rozhodla jsem se pro kvalitativni vyzkum, jelikoZ umoznuje ziskat podrobny
popis zkoumaného fenoménu a lepsi vhled do situace. Mezi jeho nevyhody se nejcastéji
uvadi to, Ze ziskana znalost nemusi byt zobecnitelna na populaci ¢i jiné prostiedi a také
mensi objektivita, jelikoz v kvalitativnim vyzkumu mohou byt vysledky snadnéji

ovlivnény vyzkumnikem a jeho osobnimi preferencemi.104

7.3. Technika sbéru dat

K ziskani dat jsem vyuZila metodu strukturovaného rozhovoru s otevienymi
otazkami. ,Strukturovany rozhovor s otevienymi otdzkami sestdvd z rady peclivé
formulovanych otdzek, na nézZ maji jednotlivi respondenti odpovédet. “19> Strukturovany
rozhovor jsem zvolila proto, Ze takto ziskana data se snadnéji analyzuji a redukuje se
pravdépodobnost, Ze se ziskana data budou od sebe vyrazné odliSovat. Jeho nevyhodou
je: ,restrikce na predem dand témata. Omezeni je ddno i tim, Ze riiznym respondentiim

klademe stejné formulované otdzky a tim prehliZime situovanost rozhovoru. “*%

103 SVARICEK, Roman a Klara SEDOVA. Kvalitativni vyzkum v pedagogickych véddch. s. 17
104 HENDL, Jan. Kvalitativni vyzkum: zdkladni metody a aplikace. s. 52
105 HENDL, Jan. Kvalitativni vyzkum: zdkladni metody a aplikace. s. 172

106 HENDL, Jan. Kvalitativni vyzkum: zdkladni metody a aplikace. s. 173
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Otazky do rozhovoru jsem vytvorila na zakladé hlavni vyzkumné otazky,

kterou jsem bliZe specifikovala tfemi dil¢imi otdzkami. Z nich jsem nasledné odvodila

devét otazek do rozhovoru. Tyto otazky mi umoznily ziskat co nejpresnéjsi odpovédi

na hlavni vyzkumnou otazku a naplnit tak cil praktické ¢asti mé diplomové prace.

Postup ziskani otazek do rozhovoru je vidét v nize uvedené tabulce transformacnich

kroka.

Tabulka 3 Tabulka transformacnich krokii

Zakladni vyzkumna otazka

Dil¢i vyzkumné otazky

Otazky do rozhovoru

(@)

im je péce o klienty s PWS

specificka?

Jaka rezimova opatreni
tato pobytova sluzba

v praxi pouziva?

01: Jak probiha béZzny den
klienta ve Vasi
domacnosti?

02: Jakych aktivit se
klienti mohou acastnit?

03:]Jak je ve Vasem
zarizeni reSena food
security (potravinova
bezpelnost)?

Jaké problémy klientt
pracovnici res{

nejcastéji?

04: S jakym
problematickym
chovanim se u Kklienti
nejcastéji setkavate?

05: Jakym zptsobem
reSite problematické
chovani klientt?

06: Jak spolu klienti
navzajem vychazi?

Jaké specifické
motivacni techniky
pracovnici v Domové
Maxov s klienty s PWS

pouzivaji?

07: Pouzivate ve Vasi
sluzbé néjakou specifickou
techniku, které Vam
pomaha klienty motivovat
k dodrzovani denni
rezimu, povinnosti atp.?

08: Pokud ano, miiZete ji
prosim bliZe specifikovat?

09: Jaka pozitiva nebo
negativa Vam aplikace

této techniky ptinasi?

Zdroj: vlastni
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7.4. Charakteristika vyzkumu

Vyzkum probihal v Domové Maxov s pracovniky domdacnosti Slune¢na. Tato
domacnost se jako jedina v CR specializuje na klienty s Prader-Williho syndromem.
Domacnost Slunec¢na je dle zdkona o socialnich sluzbach domovem se zvlaStnim
rezZimem. Po dikladném zvazeni vSech moZnosti, jsem se rozhodla umozZnit
zaméstnanclim odpovédét na otazky pisemné. K tomuto rozhodnuti jsem dospéla na
zakladé zjisténi preferenci zaméstnancii Domova Maxov, domacnosti Slune¢na. Otazky

jsem jim zaslala v pisemné podobé pomoci e-mailu.

Tato forma ziskdvani odpovédi byla ohleduplna i ke specifickym
charakteristikdm Prader-Williho syndromu. Klienti s timto syndromem se velice téZce
vyrovnavaji se zménami v navyklém reZimu dne. Pritomnost ciziho ¢lovéka na
domacnosti by mohla v klientech vyvolat stres, ktery u nich mize byt spoustétem

problematického chovani.

Nevyhodou pisemného odpovidani na otazky rozhovoru miize byt napiiklad
vzajemné nepochopeni vyzkumnika a komunikacniho partnera. Tomu jsem se snazila
predejit peclivou formulaci otazek, aby byly jednoznacné, piipadné jsem je doplnila o
kratké vysvétlivky, které slouZily k uptesnéni otazek a k lepSimu porozuméni. Tento
zpusob také negativné ovliviiuje mnozstvi ziskanych dat, jelikoZ jsem se nemohla
zameéstnanci doptavat na zajimavé informace, které se v odpovédich objevily. Otazky

do rozhovoru jsou uvedené v kapitole Prilohy.

7.5. Vzorek respondenti a jejich popis

Vyzkumu se zucastnilo pét zaméstnanci Domova Maxov, domacnost Slunec¢na.
Jednalo se o tri Zeny a dva muze. V ramci Domova Maxov se tito pracovnici nazyvaji
privodci. VSichni zdcastnéni maji vzdélani dle zadkona o socidlnich sluzbach -

pracovnik v socialnich sluzbach.

Pro ucely této prace budou nazyvani jako komunikac¢ni partneri (KP). Pro
odliseni jednotlivych vypovédi v analytické Casti, jsem kazdému z nich priradila ¢islo -
KP1 aZ KP5. Cisla jim byla prifazena nahodné, aby byla pracovnikiim zajist&na co
nejvétSi anonymita a nebylo je nijak mozné identifikovat. Pocet komunikac¢nich
partnert jsem urcila na zakladé teoretické saturace dat. Sbér dat jsem tedy ukoncila ve

chvili, kdy jsem se z rozhovort jiZ nedovidala Zddné nové informace.
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7.6. Zpusob vyhodnoceni dat

Ziskana data z rozhovortl jsem ndasledné vyhodnocovala. Pri vyhodnocovani
dat jsem se inspirovala metodou zakotvené teorie. Zakotvend teorie je teorie induktivné
odvozend z procesu zkoumdni jevu, ktery reprezentuje. To znamend, Ze je vytvorena a
prozatimné ovérena prostiednictvim systematického shromaZdovdni udaji o
zkoumaném jevu a analyzy téchto udaji1.197 Zakladateli této teorie jsou Strauss a Glaser.

Pomoci metody zakotvené teorie se z dat kvalitativniho vyzkumu vytvaii nova teorie.

V analytické ¢asti jsem provedla oteviené kodovani dat. Kédy jsem nasledné
prevedla na jednotlivé kategorie, které jsem vyuZila pri interpretaci dat. Kategorie a
jim odpovidajici otazky v rozhovorech jsem nasledné graficky zpracovala v programu
Microsoft Word - SmartArt. V posledni fazi jsem odpovédéla na stanovené dilci

vyzkumné otazky. V zavéru analytické ¢asti jsem shrnula odpovéd’ hlavni vyzkumné

otazky, jeZ jsem také zpracovala graficky v programu SmartArt.

7.7. Etika vyzkumu

Komunika¢ni partnefi byli predem seznameni s tématem mé diplomové prace.
Dale jsem jim vysvétlila cil vyzkumu a seznamila s tim, jak budou rozhovory probihat.
Ucast ve vyzkumu byla dobrovolna. Pracovnici domacnosti Slune¢na znéj mohli
kdykoli vystoupit ¢i neodpovidat na obtiZné nebo nepiijemné otazky. To bylo stvrzeno
podpisem informovaného souhlasu. Jeho vzor se nachazi v kapitole prilohy. VSem
zucastnénym je v ramci vyzkumu zajisténa anonymita. V praci nejsou obsazeny zadné
osobni udaje. Vyzkum probihal se svolenim reditele Domova Maxov Ing. Stanislava

Petrovice.

107 MIOVSKY, Michal. Kvalitativni pristup a metody v psychologickém vyzkumu. s. 226
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8. Kvalitativni analyza dat

,Pri kvalitativni analyze dat jde o systemické nenumerické organizovdni dat
s cilem odhalit témata, pravidelnosti, kvality a vztahy. Termin nenumericky se zde
vztahuje jednak na data, jednak na prdci s nimi.“1%8 Zakladem kvalitativni analyzy dat je
vytvareni vyznamovych kategorii a jejim tiCelem je prinést evidenci o tom, Ze dany jev
existuje a jakym zplsobem je strukturovan. Proto vzdy kvalitativni analyza obsahuje
popisné prvky a je svym zplisobem linearni. Kvalitativni analyza prostupuje celym

vyzkumem, neni rozdélena do jasné vymezenych fazi.109

8.1. Otevrené kodovani

V prvni fazi zpracovavani dat jsem pracovala s pomoci otevieného kédovani.
Otevirené koédovani je technika, kterd byla vyvinuta v ramci analytického aparatu
zakotvené teorie, avSak diky své jednoduchosti a zaroven ucinnosti je pouZivana ve
velmi Siroké skale kvalitativnich projekti. V textu rozhovort jsem vyhledavala
jednotliva slova, sekvence slov, véty ¢i odstavce. Timto zplisobe jsem vytvorila
mnozstvi jednotek, kterym jsem priradila kody. ,Kéd je slovo nebo krdtkd frdze, kterd

néjakym zpiisobem vystihuje urcity typ a odlisuje jej od ostatnich. 110

Nasledné jsem kody podle podobnosti nebo jiné vnitini souvislosti zacala

seskupovat do kategorii. Kategorii jsem vytvorila celkem sedm:

ReZim dne

Aktivity klient

Food security

Problematické chovani

Reseni problematického chovani

Vztahy mezi klienty

N o 1k W

Motivacni techniky

Jednotlivé kategorie a jim odpovidajici kddy jsou zaznamenany v nasledujici tabulce.

108 SVARICEK, Roman a Klara SEDOVA. Kvalitativni vyzkum v pedagogickych véddch. s. 207
109 SVARICEK, Roman a Klara SEDOVA. Kvalitativni vyzkum v pedagogickych véddch. s. 207-211
110 SVARICEK, Roman a Klara SEDOVA. Kvalitativni vyzkum v pedagogickych véddch. s. 212
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Tabulka 4 Seznam kategorii a kédii

vylety, dovolena, dny obyvatele, péce o

’

domacnost, zaméstnani.

KODY KATEGORIE
Harmonogram, zmény, projednavani,
dopoledni aktivity, odpoledni aktivity, ReZim dne
osobni aktivity.
Socialné terapeutické dilny, pohybové
aktivity, spolecenské akce Domova Maxov,
Aktivity Klient

Zamkové prostiedi, dohled, omezeni
samostatného pohybu, dané casy jidel,

priprava jidel, konzumace jidla.

Food security

Osobnostni vlastnosti, sebeposSkozovani,
fyzicka agrese, verbalni agrese, kradeZze,
obsese jidlem, manipulace, vybuchy,

neklidy.

Problematické chovani

Krizové plany, bodovy systém, predchazeni
rizikovym situacim, Setrnd sebeobrana,
restrikce, domluva, ventila¢ni techniky,
odvedeni pozornosti, dodrzovani struktury
dne, medikace, podavani presnych

informaci.

Reseni problematického chovani

Osobnostni rysy, vychova, Zivot v komunité,
zarlivost, Zalovani, manipulace, zavist,
provokace, sexualita, partnerské vztahy,
vzajemna tolerance, individualismus,
hadky, vzajemné kradeze, sebestrednost,

respekt.

Vztahy mezi klienty

Motiva¢ni bodovy systém, den obyvatel,
edukace, odmény, vyhody, nevyhody.

Motivacni techniky

Zdroj: vlastni
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8.2. Kategorizace
1. ReZim dne
Prvni rozsahlou kategorii, ktera z dat vyplynula byl reZim dne. Ten je pro

klienty s Prader-Williho syndromem velice dtileZity, zejména jeho piresné dodrZovani.

2. Aktivity klientii

Dals$i vyznamnou kategorii tvorily aktivity klientd, které jednak zpestiuji Zivot
klientd s PWS na Maxové, ale jsou i vyznamnym nastrojem pro uspésnou praci s nimi.
Pestra nabidka aktivit, v€etné téch pohybovych pomaha zvladat mnohé ze symptomu

Prader-Williho syndromu.

3. Food security

Jednim z hlavnich znakl péce o klienty s PWS je food security (potravinova
bezpecnost), jelikoZ osoby s PWS trpi hyperfagii. Pokud hyperfagie neni kontrolovana
vede kobezité a dalSim zdravotnim komplikacim. Kromé specifik zachazeni
s potravinami sem spadaji napriklad i pevné casy jidel, coZ potvrzuje vyznam prvni

kategorie - ReZim dne.

4. Problematické chovani

Mezi vyznamné kategorie, které vychdazi zrozhovor(, se radi i kategorie

Problematické chovani. Problematické chovani je neoddélitelnou souc¢asti PWS.

5. ReSeni problematického chovdni

Z kategorie Problematické chovani vyplyvad Kkategorie pata, Reseni

vevs

Williho syndromem.

6. Vztahy mezi klienty

Klienti spolu Ziji v komunité, vjednom byté, travi velké mnozZstvi ¢asu pohromadé,
muzi a Zeny nejsou od sebe oddéleni. Proto z dat vyplynula vyznamna kategorie Vztahy

mezi klienty.

7. Motivacéni techniky

Posledni a nejvétsi kategorii tvorily motivac¢ni techniky, které k praci s klienty
s PWS neodmyslitelné patri. Pomahaji s dodrzovanim denniho reZimu, motivuji klienty

k aktivitdm v ramci domacnosti a podporuji bezproblémové chovani.
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8.3. Zpracovani odpovédi

1. kategorie - Rezim dne

Tato poloZka reprezentuje odpovédi na otdzku O1: Jak probiha bézny den klienta ve

Vasi domacnosti?

Vsichni komunikacni partneri uvedli, Ze den Kklientd probiha na zakladé
denniho a no¢niho harmonogramu. KP4 dodavj, Ze: ,harmonogram je odvisly od toho,
zda je vSedni den nebo vikend (svdtek).” KP3 totiZ vysvétluje, Ze : ,Harmonogramy maji
dva, na vsedni dny a na dny volna - sobota, nedéle, svdtky a letni prdzdniny.” Dodrzovani
denniho harmonogramu je vyznamnou casti prace sklienty s Prader-Williho
syndromem. To velmi hezky vystihuje KP2. ,KaZdd zména v dennim harmonogramu
musi byt dopredu probrdna s uZivateli, pracujeme s uZivateli tak, aby byli schopni
akceptovat zmeény, ne vZdy jsme schopni nékteré zmény ozndmit dopredu a Zivot
nenaddlé zmény prindsi.“ Vypovédi vSech komunikacnich partnert ohledné aktivit,
které denni a no¢ni harmonogram obsahuje, jsou shrnuty v nasledujicich dvou

tabulkach.
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Tabulka 5 Denni harmonogram

DENNi HARMONOGRAM
6:30 Prevzeti sluzby
6:45-7:00 Buzeni uZivateli, vaZeni, vareni kavy
7:30 Odchod pro snidané, snidani a priprava do dilen
8:00 Doprovod do dilen
8:00-10:00 Dilny, pripadné aktivizace na domacnosti
10:00-10:30 Svacina, doprovod zpét do dilen
11.30 Odchod pro obéd
12:00-15:00 c())((ji;)(())ll:((lirrllii (lj(illilcli;,pfipadné predem domluvena aktivita, nebo
15:00 Svacina v jidelné
15:30-17:00 Odpoledni aktivity, prochazky
17:00-18:00 Vareni odpoledni kdvy, napliiovani volného ¢asu s uZzivateli
18:00 Odchod pro vecere
18:30 Predani denni smény
Zdroj: vastni
Tabulka 6 Noéni harmonogram
NOCNi HARMONOGRAM
18:30 Prevzeti smény

Podavani 2. vecere, dohled nad tklidem po veceri
19:30 Priprava nasténky - sluzby, vecerni hygiena, veCerni program

(povidani, sledovani TV, hry)

PO-CT - 22:00
Vecerka .

PA,SO - 23:00
6:30 Predani smény

Zdroj: vlastni
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2. kategorie — Aktivity klienti

Tato polozka reprezentuje odpovédi na otazku 02: Jakych aktivit se klienti mohou

ucastnit?

MnoZstvi aktivit, které v rozhovoru uvedli komunika¢ni partnefri, a kterych se
klienti s Prader-Williho syndromem mohou na Maxové ucastnit, jsou znazornény ve

schématu ¢islo 1 Aktivity klientd.

Klienti s PWS se mohou v Domové Maxov ucastnit socidlné terapeutickych
dilen, které jsou, jak uvadi KP3 ,,...zavdzdny smlouvou.“ KP2 a KP3 popisuji druhy dilen,
jez jsou Klientlim k dispozici: malirska dilna, keramika, tkalcovska dilna, direvo dilna,
prirodni dilna, zacvikova dilna/nacvik pracovnich navykt. KP1 dodava, Ze se dilny

konaji pravidelné dle rozvrhu.

KP3: ,Skoro vsechny aktivity/akce, co probihaji na Maxové, jsou nabidnuty
nasim klientiim. V ramci celého Maxova, to jsou riizné spolecenské aktivity/akce, jako
treba masopust, sportovni den, kavdrnicka, besidky...“ Dalsimi aktivitami, které Maxov
poradd jsou Maxovskd pout, trikralové koledovani, carodéjnice, rozsviceni
stromecku, spole¢né tancovacky, animoterapie. Klienti domdacnosti Slune¢na se
téchto akci ucastni ,...podle mozZnosti sluzby a obsazenosti smén s prihlédnutim k
pripadnym rizikiim jako je jidlo na akcich.” (KP1) Mezi dalsi rizika spolecnych aktivit
s ostatnimi klienty Maxova patfi ,...nedodrZovdni harmonogramu z tad ostatnich

uzivatelii DoMa“, jak popisuje KP2.

Dale komunikalni partneri poukazali i na mnozstvi aktivit, kterym se klienti
s PWS vénuji spolu s ostatnimi ze své domacnosti jako jsou prochazky, hrani her,
malovani, kresleni a cviceni na domacnosti, kde maji k dispozici ,,...rotoped a béZici
pas“ (KP4). Dale takeé pro klienty s PWS poradaji pracovnici domacnosti Slunec¢na
jednou za mésic vylety a jednou do roka jezdi na dovolenou na 5 dnti, jak uvadi KP1

a KP4.

Klienti jsou podporovani i v nacviku pracovnich dovednosti, jak popisuje
KP2.,Dvé divky dochazeji 1x tydné do zaméstndni do Centra Aura v Josefové Dolu, vZdy
s doprovodem pruivodce, kde probihd ndcvik, aby mohly pracovat bez naseho dohledu.”
Do této kategorie také patri: zacvikova dilna, péce o domacnost, prani osobniho pradla.
(KP2).
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Schéma 1 Aktivity klientt

Socidlné t,erapeuticke KP1, KP2, KP3, KP4, KPS
dilny
— Prochazky KP1, KP3, KP4
— Koupani v 1été KP1
— Akce Domova Maxov KP1, KP2, KP3, KP4, KP5
OE — Dovolena domacnosti KP1, KP4
S
(D]
E - Den obyvatel KP2, KP4
> |
b
'; — Aktivity na domacnosti KP2, KP3
= oy
kv,
S® —  Vylety domacnosti KP1, KP3, KP4
— Cviceni na domacnosti KP4
. Skola KP4
— Vareni na domacnosti KP5
— Zameéstnani KP2

Zdroj: vlastni
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3. kategorie — Food security

Tato polozka reprezentuje odpovédi na otazku 03: Jak je ve Vasem zarizeni reSena

food security (potravinova bezpecnost)?

Zvypovédi vSech komunikac¢nich partnert vyplyva, Ze je na domdacnosti
Slune¢na vytvoreno zamkové prostredi, coz jak uvadi KP1 doslova znamen3, Ze:
»potraviny v lednici i ve spiZi jsou na domdcnosti pod zdmkem, a tudiZ klientiim dostupné
pouze pod dohledem priivodce.” Potravinova bezpecnost je zajisténa i tim, Ze: ,se strava
pripravuje v kuchyni a klienti si ji prindseji a konzumuji na domdcnosti.“ (KP4) KP2
upozornuje na fakt, Ze domacnost Slunecna je ,.... domdcnost se zvldstnim rezimem®,
Proto: ,...klienttim neni umoZnén volny pohyb. Pfi pohybu ve vnéjsim prostiedi jsou pod
dohledem priivodcil.” (KP1). Do food security lze zaradit i pevné dané casy jidel, o
kterych komunikac¢ni partnefi hovotili v prvni otdzce. Zajimavy pohled na
potravinovou bezpecnost uvadi KP2, ktery hovoii o vareni s klienty. ,2x do mésice se
na domdcnosti vari a pece - vZdy za predem domluvenych pravidel a pod dohledem

privodcti.”

Schéma 2 Food security

Zamy;i\l?iln lie;inlc a KP1, KP2, KP3,
i ; KP4, KP5
potravinami
Omezeni volného KP1 KP2
pohybu ,
Priprava jidla
) kuchyni KP3, KP4
Food \ ) \ |
security § ) ) .
4 onzumace jidla na
domécnosti KP3, KP4
e KP1, KP2, KP3,
Dané casy jidel KP4, KPS
Vareni s klienty
pod dohledem KP2
pracovnika

Zdroj: vlastni
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4. kategorie - Problematické chovani

Tato polozka reprezentuje odpovédi na otazku O4: S jakym problematickym

chovanim se u klientii nejcastéji setkavate?

Z vypovédi komunikacnich partneri vyplyva, Ze je skala problematického
chovani u Kklienti s Prader-Williho syndromem opravdu Sirokd. V odpovédich se
objevuje nékolik druhii problematického chovani. Lze je shrnout do nékolika
nasledujicich skupin. Jednu z nich tvori problémy vyplyvajici z osobnostniho nastaveni
klientd s PWS: naladovost, tvrdohlavost, trvani si na svém, uzkosti, absence empatie.
Casté jsou u nich také zachvaty vzteku, zutivosti a place. Ty mohou vytstit az do agrese,
slovni (krik) a fyzické (napadeni). Toto chovani je ¢asto impulzivni.

U osob s Prader Williho syndromem se vyskytuje i sebeposkozovani. KP2 ho
popisuje jako ,.. trhdni ras, strhdvdni strupt, rypdni na pazich vsim ostrym.”
Problematické chovani se tyka i vzajemnych vztaht mezi klienty. Dle KP1 se jedna o:
».provokace a hddky mezi klienty, naschvdly.” KP2 dodava, Ze je mezi klienty velmi
Casta zavist, ,,...zdvidi si uplné vs§echno/ véci, vztahy, odjezdy k rodiné a samozi'ejmé vse
okolo mnoZstvi a sloZeni stravy.” KP2 uvadi, co nejCastéji problematické chovani
zplsobuje. ,Nejasné poddvané informace ze strany privodct, veskerd komunikace
ohledné stravy/ je to velmi citlivé a diileZité téma lidi s PWS, vZdy se musi vénovat

dostatek ¢asu k témto rozhovorim.”
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Schéma 3 Problematické chovani

Tvrdohlavost,

naladovost, KP1, KP2, KP3,
negativismus, zavist, KP4

absence empatie

\-

J
Obsese jidlem ]7 KP2, KP4
Mapipulfat’ivnl | KP4
jednani
Agresivita KP1, KPZ, KPS,
J KP4, KP5
PTOblematiCke Zachvaty vzteku, KP1 KP4 KPS
£ place, kriku ’ ’
chovani '
Sebeposkozovani KP2, KP3, KP5
Uzkosti KP3
Neklid, napéti KP2
Kradeze KP1

Provokace, hadky KP1
mezi klienty

Zdroj: vlastni
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5. kategorie - Reseni problematického chovani

Tato polozka reprezentuje odpovédi na otazku 05: Jakym zptlisobem reSite

problematické chovani klient?

VSichni komunikacni partnefi se shodli na tom, Ze nejdtlezitéjsi je prevence
problematického chovani. Do prevence spada vyuzivani motiva¢niho bodového
systému, dodrZovani struktury dne, ale i dostatecna fyzicka aktivita. Podle KP2 je dale
pii praci s klienty s PWS dtlezité dbat na ,,...presné a pravdivé informace, vyZadovat

zpétnou vazbu, zda vSemu opravdu porozuméli.”

Jak uvadi KP3: ,Nécemu se dd predchdzet, ale ne vSemu.” KP4 zdlraznuje
dtlezitost ,vcasné intervence pri ndstupu vzteku a agresivity.” Coz potvrzuje i KP1.
Z odpovédi komunikac¢nich partnert vyplyva, Ze v této fazi je vhodné vést s klientem

rozhovor, pokusit se ho navést na jiné myslenky ¢i mu nabidnou néjakou aktivitu.

Pokud dojde ke krizi, napriklad k agresivnimu chovani ze strany Kklienta,
postupuje se dle krizovych plant, jak uvadi KP1, protoze ,kazdy klient je jiny a md svd
specifika.” KP2 dale uvadi Ze ,,...pokud uZivatel svym agresivnhim chovdnim ohroZuje své
okoli nebo sebe, pristupujeme k pouZiti Setrné sebeobrany a uZivatele drZime do doby
uplného zklidnéni, poté celou situaci s nim opét probereme.” Tento postup ve svych
odpovédi potvrdili i KP1 a KP4. O ventilaci nahromadéného napéti jako o nové
metodé prace s agresi u klientli s PWS se ve svych odpovédi zminuji KP2 a KP3.

,Zacinaji se vymyslet ventilacni techniky, kazdému zvlast.” (KP3)

Schéma 4 Reseni problematického chovdni

( PREVENCE h ( ZMIRNENI h (KRIZE h

e Podavat pf‘esné SITUACE (napt. agresjvni chovéani
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porozumeéni |$ aktivitu |$ sebeobrana

* DodrZovat o ZKusit pfivést na * Medikace
strukturu dne jiné myslenky  Ventilace

e Motivacni e Rozhovor nahto,madéného
bodovy systém napéti

e DostateCna

\ fyzicka aktivita ) \ ) \_ )

Zdroj: vlastni
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6. kategorie — Vztahy mezi klienty

Tato polozka reprezentuje odpovédi na otdzku 06: Jak spolu klienti navzajem

vychazi?

Kazdy z komunikacnich partnert odpovédél na tuto otazku trochu odlisné, ale

shoduji se v naroc¢nosti udrzeni pozitivnich vztahti mezi klienty.

KP1: ,KaZzdy klient je specificky, nékdo s ostatnimi vychdzi 1épe, nékdo hiir. Nekdy se k
sobé chovaji hezky, nékdy velmi osklive. Klienti si mezi sebou casto zdvidi. To miiZe byt
i zdroj velkych neklidii. Predhdni se, kdo bude mit drive informace. Nékdy mezi nimi
dochdzi ke krddeZim nebo i k poskozovdnim véci. Vzdjemnym hddkdm ¢&i rozeprim,
provokacim. Interakce mezi nimi je nejcastéjsi zdroj neklidii. I v pripadé prdtelskych

vztahti na sebe dokdZi Zalovat. Bydli u nds muZi i Zeny pospolu na jedné domdcnosti a

dochdzi tak i k touze po partnerskych vztazich, k Zdrlivosti.”

KP2: ,Po dvou letech nasi sluzby se jiZ dokdZi tolerovat, koukaji i na potreby ostatnich,
ale je to velmivzdcné, vse vétsinou délaji ticelové, pouze pro sviij prospéch. Kazdy z nich
jejiny a prindseji si do nasi sluzby ndvyky z domova. Nékdo druhému uvari tieba kdvu,
aby mu udélal radost, ale jiny toho neni viibec schopen. O prdtelstvi se nedd viibec
mluvit, vZdy pouze, pokud za to budu néco mit. Na nas$i domdcnosti vznikl hned na
pocdtku vztah mezi uZivatelkou a uZivatelem, ale opét se maji rddi a chtéji byt spolu
pouze kdyZ vi, Ze to ubliZi nékomu jinému, nebo Ze z tohoto vztahu néco vytéZi pro sebe,

domlouvaji se, kdo md, co tomu druhému tajné dovézt, nebo co chce od pana vsechno

nakoupit za darky.”

KP3: ,Vzhledem k tomu, Ze mame namichané Zeny s muZi, tak to neni tuplné klidné
souziti. Panuje tu manipulace, zdvist, vzdjemnad provokace. Ale i pratelstvi, sexualita,

postupné i néjaky ten respekt.”

KP4: ,Vztahy mezi klienty jsou riiznorodé a zdvisi na jejich osobnostech a
schopnostech. Kazdy z nich je jedinecny a md své vlastni osobnostni rysy, zdjmy a
preference. Hodné zdleZi na prostredi, ve kterém vyriistali a na jejich vychové. Obcas je

tézkeé to ukocirovat!”

KP5: ,ZdleZi na jednotlivci, kazdy je jiny. Nékdo nemd problém Zit v komunité, jiny ano

a doZaduje se pozornosti. Do budoucna by bylo rozumné oddélit zeny a muze.“
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7. kategorie — Motivacni techniky

Tato polozka reprezentuje odpovédi na otazky:

07: Pouzivate ve Vasi sluzbé néjakou specifickou techniku, které Vam pomaha

klienty motivovat k dodrZovani denni reZimu, povinnosti atp.?

VSichni komunika¢ni partnefi se shodli na Bodovém systému, jako na
nejvyznamnéjsi technice motivace klienti s PWS na jejich domacnosti. Jak KP2 uvadi:
»--na nasi domdcnosti mdme bodovy systém a je to to nejlepsi, co jsme mohli zavést.”
KP5 uvadi jako dal$i motivacni prostredek den obyvatele, pri kterém si klienti
mohou zajit na obéd a kdvu, na nakupy, prochazku, na vylet... KP3 to jeSté rozsituje:
,0 odmény - kdva za prochdzku... Ale také i poviddni o diileZitosti dodrZovdni

povinnosti v ramci bézného Zivota.”

Schéma 5 Motivacni techniky
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Zdroj: vlastni
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08: Pokud ano, miiZete ji prosim bliZe specifikovat?

V této otazce vSichni komunikacni partneri popisovali Bodovy systém, ktery
v domacnosti Slunecna pouzivaji. KP1, KP2, KP4 a KP5 ve svych odpovédich uvedli 5
kategorii, ze kterych se Bodovy systém sklada. Témi jsou strava, aktivity, povinnosti na
domacnosti, zivot v komunité a péce o sebe a své véci. Pravidla ziskavani bodd popisuje
KP4: ,...Denné miiZe byt klientovi pridéleno maximdlné Sest bodii.” Body vsak mohou
klienti i ztratit. ,Pokud se klient zachovd nevhodné ¢i neni aktivni, neni mu bod v dané
sekci pridélen, napr. pokud se chovd nevhodné, nemd bod za souZiti v komunité. Pokud
odmitne tcast na domluvenych aktivitdch, nedostdvd pridélen bod.” (KP1). Motivace
Bodového systému spociva v tom, Ze: ,...jsou tak moc soutézivy a ziskdnim 200 bodii
maji den uZivatele, tak se velmi snaZi dodrZovat vSechna nastavend pravidla na nasi
sluzbé.” (KP2) Den uZzivatele/obyvatele dle KP3 znamenad, Ze: , ten den, si klient
napldnuje, jak chce a se svym klicovym priivodcem si ho uZiji. MiiZe to byt vylet s

obédem, ndkupy, oblibend kavdrna, kadernice, masaz atd.”

Schéma 6 Bodovy systém

Péce o sebe

a své véci
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Zdroj: vlastni
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09: Jaka pozitiva nebo negativa Vam aplikace této techniky prinasi?

7

Jak uvadi KP4: ,Dle mého ndzoru pozitiva prevaZuji.“. Pozitiva a negativa
bodového systému, kterd se objevovala vriznych formulacich témér u vsSech
komunikacnich partnerti, jsou graficky zndzornény v niZze uvedeném schématu.
K negativiim bodového systému jesté KP4 ptidava: ,nutnost jednotného postupu a

permanentni dolad’'ovdni systému.”

Pozitiva a negativa bodového systému velice dobfe shrnuje vypovéd KP1
L,Systém klienty motivuje byt aktivni Ci se krotit pri pripadnych neklidech, nedokdze
vSak zcela zamezit negativnim projeviim chovdni. Je motivaci pro klienty, ti se maji
Ceho drZet, porovndvat se s ostatnimi. Jsou velice soutéZivi, nechtéji byt pozadu oproti
ostatnim. U nékterych klientti miiZe byt projev chovdni, bud v§echno, nebo nic. V
takovém pripade, kdy klient vi, Ze se nécim provinil a nemtiZe jizZ v dany den ziskat bod,
bojkotuje ostatni aktivity a chce mit stav bodii 0. V takovych pripadech je systém pro

danou chvili demotivacni.”

KP1 také poskytnul porovnani stavu pred a po zavedeni bodového systému.
,Dochdzi k razantni korekci nevhodného chovdni Ci k podpore aktivity klientii.
Dokdzeme porovnat obdobi pred zavedenim systému a po jeho spusténi, rozdily v

chovdni klientii jsou obrovské.“

Schéma 7 Pozitiva a negativa bodového systému

POZITIVA BODOVEHO NEGATIVA BODOVEHO
SYSTEMU SYSTEMU

e Zdroj motivace  Vyvolava zavist a hadky

e Pomaha k sobéstacnosti e ZvySené naroky na pracovniky
e Jasna pravidla  Neklidy pti odebrani bodt
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Zdroj: vlastni
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8.4. Odpovédi na vyzkumné otazky

1. DVO: Jaka rezimova opatieni tato pobytova sluzba v praxi pouziva?

Na zakladé odpovédi ziskanych vrozhovorech spracovniky domacnosti
Slune€na se mezi rezimova opatieni fadi disledné dodrZovani rezZimu dne. Klienti se
ridi 2 dennimi harmonogramy. Prvni se pouZiva ve vSedni dny a druhy ve dnech volna,

napriklad o vikendech, svatcich ¢i prazdninach.

Klienti s PWS jsou zapojeni do mnoha aktivit. U¢astni se jak spole¢enskych
akci, které porada Domov Maxov pro vSechny své klienty, tedy i klienty bez PWS. Dale
se klienti uc¢astni socidlné terapeutickych dilen, které jsou zahrnuty v harmonogramu
dne. Nékteri klienti mohou také dochazet v doprovodu pracovnikii domacnosti
Slunec¢na do zaméstnani. Spole¢né se staraji o svou domacnost, chodi na prochazky,

jezdi na vylety a jednou roné jedou na spolecnou dovolenou.

Z rozhovort vyplyva, Ze tzv. food security neboli potravinova bezpecnost je
zajiSténa zamykanim lednice a skiini s potravinami. Jidlo je pro né chystano ve
spole¢né kuchyni Maxova, kde si ho klienti vyzvedavaji a nosi si ho na svou domacnost.
Dale sem spada omezeni klientii ve volném pohybu. Domacnost Slunecna je dle zdkona
o socidlnich sluzbach domovem se zvlastnim rezimem. Klienti maji také stanoveny

presné casy jidel, jak vyplyva z denniho a no¢niho harmonogramu.

2. DVO: Jaké problémy klientu pracovnici res$i nejc¢astéji?

Na zakladé rozhovort lze fici, Ze klienti s PWS vykazuji znaky velkého
mnozstvi problematického chovani, které vyplyva z charakteristik jejich syndromu.
Pracovnici se u nich nejcastéji setkavaji s tvrdohlavosti, naladovosti, negativismem,
zavisti a absenci empatie. Dale se potykaji s projevy agrese, at uz slovni nebo fyzické.
U Kklientl se také vyskytuji zachvaty vzteku, kiiku a plaCe, manipulativni jednani a

sebeposkozovani. Pracovnici uz také museli feSit kradeZe.

Mezi klienty pracovnici pozoruji provokace a hadky, coZ souvisi s problémy
spolecného souZiti mezi klienty. Ty vyplyvaji i z toho, Ze na domacnosti bydli muZi a
zeny dohromady, coZ nékteri z dotdzanych pracovnikli vnimaji negativné. Neshody v

ramci spolecného souZiti jsou dany i tim, Ze klienti s PWS jsou sebestredni, jak se
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ukazalo zodpovédich pracovnikli domdacnosti Slune¢nda, proto je pro né obtiZné

navazat pratelstvi, jelikoZ si ¢asto zavidi.

VSichni z komunikacnich partnert se shodli na tom, Ze nejdtleZitéjsi je v jejich
praci projeviim problematického chovani predchazet. Ale jak jeden z nich podotknul,
ne vSemu se da predejit. V takovych situacich pracovnici pak postupuji dle krizovych
plant a v pripadé fyzického napadeni vyuzivaji prvky Setrné sebeobrany. Pro tyto
chvile také zkousi vyuZivani ventilacnich technik, které v soucasné chvili pro kazdého

z jejich klientd vymysleji.

3. DVO: Jaké specifické motivacni techniky pracovnici v Domové Maxov s klienty

s PWS pouzivaji?

Tou hlavni motiva¢ni technikou vyuZivanou pri praci sklienty s PWS
v Domové Maxov je Bodovy systém, jak vyplynulo z odpovédi vSech dotazanych. Jedna
se o program, ktery ma za tukol klienty motivovat k dodrZovani spole¢nych pravidel
domacnosti Slunec¢na. Klienty za dodrzovani pravidel ziskavaji body, denné mohou
ziskat 6 bodu. Pri nasbirani 200 bodii mohou klienti mit den obyvatele se svym
klicovym pracovnikem, coZ je pro né obrovskou motivaci, jelikoZ jsou velmi soutézivi,
jak vyplyva z dat, kterd jsem diky rozhovorlim ziskala. Pfi poruseni pravidel jim nemusi
byt body pridéleny. Pravidla lze rozdélit do péti nasledujicich kategorii: strava, aktivity,

povinnosti na domacnosti, Zivot v komunité a péce o sebe a své véci.

Dle slov pracovnik(, vyhody tohoto systému prevladaji. Je zdrojem motivace.
Dale nastrojem, ktery pomahd klientlim k sobéstacnosti. Stanovuje jasna pravidla, ¢imz
odstranuje u klientti nejistotu, minimalizuje pocet nesplnénych o¢ekavani klientti. Diky
tomu piedchazi neklidiim klientd s PWS a dalSim formam problematického chovani.
Mezi jeho negativa dle pracovniki patfi to, Ze miiZe byt zdrojem zavisti mezi klienty a
vyvolavat hadky. Jeho vyhodnocovani mtze byt pro pracovniky naro¢né. Odebirani

bodl muze u klientl vyvolat neklid.
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HVO: Cim je péce o klienty s PWS specificka?

Ze strukturovanych rozhovort, které jsem s pracovniky domacnosti Slune¢na
uskutecnila, vyplynulo, Ze prace/péce o klienty s PWS je z jejich zkuSenosti specificka
tim, Ze je treba dbat na dodrzovani denniho reZimu, jeZ maji klienti stanoveny.
V dennim harmonogramu jsou uvedeny aktivity, kterym se klienti vénuji. Aktivity a
dodrZovani reZimu jsou soucasti food security, jelikoZ reZim dne stanovuje piesné casy
jidel a aktivity pomahaji odvést myslenky klientli na jidlo. Food security (potravinova
bezpecnost) je dale posilnéna uzamcenim potravin. Dlisledné dodrzovani rezimu dne,
zameéstnavani klientli aktivitami a vytvoreni bezpetného potravinového prostiedi
patii do prevence problematického chovani, které pracovnici v rozhovorech
popisovali. Problematickému chovani je tifeba predchazet i z divodi udrzeni
pozitivnich vztaht mezi klienty domacnosti Slunecnad. KdodrZovani vSech vyse
uvedenych pravidel, klienty s PWS motivuje Bodovy systém, ktery ale sam mize byt
zdrojem neklid{i, tedy problematického chovani. Z toho vyplyva, ze prace s klienty je
velmi komplexni. VSechny slozky se navzajem ovliviiuji. To je zachyceno na schématu

Cislo 8 - Specifika prace s klienty s Prader-Williho syndromem.

Schéma 8 Specifika prdce s klienty s Prader-Williho syndromem
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Zdroj: vlastni
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Diskuze

Cilem praktické c¢asti mé diplomové prace bylo zjistit, jakym zplsobem
probiha prace s klienty s Prader-Williho syndromem v Domové Maxov, na domacnosti
Slunecna. Jedna se totiz zatim o jedinou pobytovou sluzbu, ktera je zamérena piimo na
klienty s PWS v Ceské republice. Cilem vyzkumu bylo lépe poznat jednotliva opatieni,
jeZ je nutné zavést, aby byla sluzba pro klienty s PWS mistem, které pro né bude
bezpecné, a ve kterém budou moci dlouhodobé Zit. Proto jsem si jako hlavni
vyzkumnou otazku zvolila: ,Cim je péce o klienty s PWS specifickd?“. Abych na ni
mohla lépe odpovédét, bliZe jsem ji specifikovala tiemi dil¢imi vyzkumnymi otazkami:

o o
?

,Jaka reZimova opatreni tato pobytova sluzba v praxi pouziva?“, ,Jaké problémy

klientii pracovnici resi nejcastéji?“, , Jaké specifické motivaéni techniky pracovnici

v Domové Maxov s klienty s PWS pouZivaji?“

Prace s klienty s PWS v Domové Maxov je specificka tim, Ze vyZaduje zavedeni
souziti jejich Kklient. V prvni radé je treba zamérit se na dodrzovani denniho
harmonogramu, ktery maji klienti s PWS na domacnosti Slune¢na neustale k dispozici,
Diky nému dopfedu vi, co maji ocekdvat. Neocekdvané zmény ¢i poruseni

harmonogramu dne mohou u téchto klienti vést k problematickému chovani.

Daéle je tfeba také zajistit fadu aktivit, které klienty zaméstnaji, ale zarovet je i
motivuji. Napriklad den obyvatele je aktivitou, kterd je pro né velkou motivaci
k dodrzovani pravidel, harmonogramu dne ¢i kucasti na béZnych, kazdodennich
aktivitdch, a to diky tomu, Ze je soucasti bodového systému. Bodovy systém je
specificka motivacni technika, jenZ se vdomové Maxov uplatiiuje. Bodovy systém
klienty vede k dodrZovani spolecnych pravidel na zakladé mozZnosti ziskavat body. Pti

dosazeni 200 bodli mohou Kklienti jit v rdmci dne obyvatele na vylet, do restaurace...

Po zavedeni Bodového systému pracovnici u klientli zaznamenali vyrazné
zlepSeni v chovani. Problematické chovani je jednim z charakteristickych znakt
Prader-Williho syndromu, a proto s nim musi v Domové Maxov pracovat. Z rozhovort
pravidel, ktera byla pro klienty s PWS stanovena. V piipadé eskalace krizové situace,
napriklad pti agresivnim chovani, kdy klient ohroZuje sebe anebo své okoli, vyuzivaji
pracovnici prvky Setrné sebeobrany. Pro tyto situace v soucasné chvili pracuji na
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vytvoreni ventilacnich technik, které by jim mély usnadnit tyto situace resit. Prace
s klienty s PWS je charakteristicka i obtiznym souziti klientd s PWS, coz miize vést

k dal$im projeviim problematického chovani.

Prace s klienty s PWS je tedy specificka svou provazanosti, pochybeni v jedné
oblasti miize byt spoustécem napiiklad problematického chovani, které pak nasledné
negativné ptlisobi na ostatni klienty a narusi tak jiz velmi kiehké souziti téchto osob.
Z literatury vyplyva, Ze pro dobrou praci s klienty s PWS je tfeba mit i dobré znalosti
problematiky Prader-Williho syndromu. Lepsi pochopent je totiz klicem k porozuméni

specifickych potreb téchto klienta.

Na vyznam dodrZovani reZimu dne a stanoveni rozvrhu aktivit upozoriuje i
literatura, ze které vyplyva, Ze stanoveni rezimu dne u klient s PWS snizZuje uzkost,
podporuje soustredéni a pozornost. Aktivity zase odvadi klientovy myslenky na jidlo a
umoznuji mu tak mit i jiné zajmy. Projevem hyperfagie je totiz i tfeba obsese jidlem,
poti‘eba o jidle neustale hovotit ¢i byt ujistovan, kdy bude podavano dalsi jidlo. Témto
projeviim zabraniuje harmonogram dne tim, Ze jim jasné stanovuje Casy jidel. Ze
stejného divodu je vyhodné dat klientlim presny jidelnicek, jak doporucuje naptiklad
¢lanek Food Security for PWS.111

Problematické chovani, které dotazani pracovnici u klientd s PWS pozoruji,
odpovidd behaviordlnimu fenotypu PWS, ktery popisuje ¢ldnek The Behaviour
Phenotype in Prader-Willi Syndrome.112 Je zajimavé, Ze se v rozhovorech pfi otazce o
zvladani problematického chovani nevyskytla zminka o dileZitosti peclivého zapisu
takového chovani, u jednotlivych klientl. Ze zapist Ize totiz vysledovat diivody, kviili
kterym k chovani doSlo. Diky znalosti pric¢in problematického chovani lze stanovit
ucinna preventivni opatreni. Zapisy jsou také zarukou toho, Ze budou jednotlivi
pracovnici postupovat vzdy stejné a budou dodrzovat jednotna pravidla. Kvalitni
zapisy také podporuji spravné fungovani tymu. Této problematice se vénuje kapitola
s nazvem Residential Care for Adults with Prader-Willi Syndrome v knize Management

of Prader-Willi Syndrome113 a €lanek A closer look at challenging behaviour.114

111 prader-Willi Syndrom Association New Zealand. Food Security for PWS. [online].
112 pWSAUK, The Behaviour Phenotype in Prader-Willi Syndrome [online].
113 BUTLER, Merlin, Phillip D. K. LEE a Barbara Y. WHITMAN. Management of Prader-Willi Syndrome

114 PWSAUK, A closer look at challenging behaviour [online].
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Z literatury je ziejmé, Ze obdoby zminéného Bodového systému jsou velmi
oblibenou metodou prace s klienty s PWS. Je mozné se docist o fadé takovych systémf.
Nékteré jsou jednoduché a pracuji s fyzickymi Zetony. Existuji i skute¢né propracované
programy, napriklad Systém vyuZivajici k motivaci kaloriel!>. Ten vyZaduje velké tusili
jednak od pracovniki, tak i od klientd, jelikoZ vyZaduje znalost kalorickych ddaji
jednotlivych potravin, vedeni kalorické banky a jeho soucasti jsou i pokuty. Bodovy
systém pouzivany v Domové Maxov se od nich odliSuje svym délenim na jednotlivé
kategorie (strava, aktivity, povinnosti na domacnosti, Zivot v komunité a péce o sebe a
své véci), za které klienti dostavaji body. V jinych systémech jsou body naptiklad
prifazovany dle casovych interval, ve kterych nedoslo k poruSeni pravidel ci

k problémovému chovani, napriklad kazdé dvé hodiny.

Jeden z dotazanych pracovnikii uvedl jako nevyhodu Bodového systému, Ze: ,v
pripadé, kdy klient vi, Ze se nécim provinil a nemiiZe jiZ v dany den ziskat bod, bojkotuje
ostatni aktivity a chce mit stav bodii 0. V takovych pripadech je systém pro danou chvili
demotivacni.” Tento problém by mohlo reSit uplatiovani pravidla ze Systému
vyuzivajictho k motivaci kalorie. V tomto systému se uplatiiuje pravidlo, kdyZ klient
s podporou personalu zvladne situaci vyreSit/zabranit jeji eskalaci, naptiklad pomoci
relaxaCnich technik zastavi dal$i stupniovani zachvatu vzteku, kalorie (v pripadé
bodového systému bod) za danou kategorii ziskad a neni tedy penalizovan. Domnivam
se, Ze by tento postup mohl u klient podpofrit ic¢innost ventilacnich technik, které pro
klienty s PWS v Domové Maxov zavadéji a zaroven by to mohlo zabranit vzniku vyse

uvedené situace.

Piinos této prace spociva v tom, Ze se zaméruje na praci s klienty s Prader-
Williho syndromem v socidlnich zatizenich, jelikoz vétSina dostupnych zdroji, v této
oblasti, se vénuje hlavné genetickému podminéni tohoto syndromu ¢i zdravotnim
komplikacim, které Prader-Williho syndrom na sebe vaZe. Z mnohych studii vyplyva,
ze se zvysuje oCekavana délka doziti téchto klientt, a tedy lze predpokladat, Ze bude
pribyvat i pocet zadjemcl o socialni sluzby pro klienty s PWS. Péce o né je opravdu

naroCna. Proto je tfeba zvySit povédomi o praci s témito klienty a prispét tak k rozvoji
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sluZeb na né specializovanych. Myslim, Ze ma tato prace v budoucnu potencial na dalsi
rozpracovani. Bylo by treba zajimavé zamérit se na aplikaci programu Boss (program
podporujici vytvoreni vztahi mezi klienty s PWS) v ¢eskych podminkach a ovérit, zda
funguje i vnaSich podminkdch. Anebo se zamérit na rtizné metody, jak zvladat
problematické chovani u klientl s Prader-Williho syndromem a jak mu efektivnéji

predchazet.
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Zavér

Teoreticka ¢ast mé diplomové prace prinasi zakladni poznatky o Prader-
Williho syndromu. Jedna se o velmi variabilni genetické onemocnéni postihujici vice
télesnych systémd. Jeho symptomy vykazuji velkou proménlivost a klinické projevy se
méni v pribéhu zivota klienta. PWS vznikd ndhodné na genetickém podkladu v

dlsledku selhani exprese paternalné zdédénych genii na 15. chromozomu.

VétSina znakd tohoto syndromu je pripisovana dysfunkci hypotalamu.
Hypotalamicka dysfunkce je zodpovédna za nespravnou regulaci pocitu hladu a sytosti.
Z tohoto dtvodu lidé s PWS trpi hyperfagii, tedy neukojitelnym hladem. Pokud neni
hyperfagie kontrolovang, rozviji se u osob s PWS obezita, v disledku, které se u nich
Casto vyskytuji riizné pridruzeni zdravotni problémy, napi. diabetes mellitus II. typu.
Dale je pro tento syndrom charakteristicka hypotonie, tedy slaby svalovy tonus. U osob
s PWS se vyskytuji vyvojové a kognitivni poruchy, poruchy chovani a ¢asto i psychické

problémy.

Témto priznakiim je tfeba vénovat zvySenou pozornost pri péci nebo praci
s lidmi s PWS. Je tfeba zajistit jim bezpecné prostiedi, kde budou prospivat. Proto je
dilezité dbat na dodrzovani diety a uschovavat potraviny, aby se predeslo obezité. Dale
je tfeba jim poskytnout dostatek aktivit, aby nemuseli neustale na jidlo myslet. Jidlo
byva Casto spoustécem projevli problematického chovani, jelikoz vlidech s PWS
vyvolava uzkost. Poruchy kognitivnich funkci vedou k problémtim se socializaci. Proto
souziti s osobami s Prader-Williho syndromem byva narocné, jelikoZ se nedovedou vZit

do situace druhych.

Diky péci, ktera je v dneSni dobé dostupna, se lidé s PWS dozivaji mnohem
vyssiho véku neZ v minulosti. Z tohoto dlivodu Ize usuzovat, Ze se pocet osob s Prader-
Williho syndromem bude zvySovat a zaroven bude cast€ji dochazet k tomu, Ze klienti
vyzkumy upozornuji na velkou zatéz, jezZ péce o osoby s PWS znamena. Proto je treba
vénovat této specifické skupiné pozornost a vybudovat sit’ socialnich sluzeb, které

budou brat ohled na vSechna specifika prace s touto skupinou.

V Ceské republice se zatim specializuje na Prader-Williho syndrom jen jedno
zarizeni. Je jim Domov Maxov, kde také probihal vyzkum mé diplomové prace. Jeho

cilem bylo zjistit, ¢im je péce o klienty s PWS specificka a ¢eho je treba si vSimat pfri
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vytvareni bezpecného prostredi pro tyto klienty. Z rozhovort s pracovniky Domova
Maxov, domacnost Slunecna, kde klienti s Prader-Williho syndromem ziji, vyplynulo
6 hlavnich oblastich, kterym je tfeba pri vytvoreni vhodného prostredi pro osoby
s PWS vénovat pozornost. Jsou jimi: dodrzovani denniho reZimu, mnoZstvi aktivit
klientd, food security (zajisténi takového prostiedi, kde neni jidlo pro klienty s PWS
volné k dispozici), zvladani problematického chovani klientti, vzajemné souziti klienti
a potieba jejich motivace. Kté vyuzivaji v Domové Maxov specidlniho Bodového
systému. VSechny vySe zminéné oblasti jsou spolu navzajem provazané a je tieba je pii

praci s klienty s PWS neopomijet.

Prader-Williho syndrom, a predevsim oblast socialni prace s klienty s Prader-
Williho syndromem, je v Ceské republice znaéné nepopsané a nové téma. Z téchto
divodli jsem pii vypracovavani této diplomové prace Cerpala prevazné
z elektronickych zdroji. Tato prace by mohla byt ndpomocna ke zvySeni povédomi o

této problematice.
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Abstrakt

Tato diplomova prace se vénuje problematice klienti s Prader-Williho
syndromem, pro které Domov Maxov ziidil pobytovou sluzbu. Jedna se zatim o jedinou
takovou sluzbu v Ceské republice. Cilem prace bylo zjistit, jakym zptisobem probiha
prace s klienty s Prader-Williho syndromem v Domové Maxov, a jaka jsou jeji specifika.

Prace je rozdélena na teoretickou a praktickou ¢ast.

Oblast socialni prace sKklienty sPrader-Williho syndromem je v Ceské
republice nové téma. Proto teoretickd Cast obsahuje obecné informace o Prader-
Williho syndromu. Dale se zaméfuje na rezimova opatieni, ktera jsou nutna pro

bezpeci a zdravy vyvoj klienti s PWS a na zplsoby prace s témito klienty.

Praktickou cast tvori kvalitativni vyzkum. Vyzkum probihal formou
strukturovanych rozhovori s péti pracovniky Domova Maxov. Vysledky ukazuji, Ze je
prace sklienty s Prader-Williho syndromem velice komplexni. Sklada se ze Sesti
zakladnich ¢asti, mezi které patii dodrzovani denniho rezimu, mnozstvi aktivit klientd,
food security, problematické chovani klientli, problémy vzajemného souziti klientl a

motivace klientl. VSechny sloZky jsou tizce propojené a navzajem se ovliviiuji.
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Abstract

This thesis addresses the issue of clients with Prader-Willi syndrome (PWS),
for whom Domov Maxov has established a residential service. It is currently the only
such service in the Czech Republic. The primary objective of this thesis was to
investigate the methods employed in working with clients with Prader-Willi syndrome
at Domov Maxov and to identify its specifics. The thesis is divided into two parts:

theoretical and practical.

The field of social work with clients with Prader-Willi syndrome is a new topic
in the Czech Republic. Therefore, the theoretical part provides general information
about Prader-Willi syndrome. It also focuses on the regimen measures necessary for
the safety and healthy development of clients with PWS, along with the ways of

working with these clients.

The practical part consists of qualitative research. The research was conducted
in the form of structured interviews with five staff members of Domov Maxov. The
results reveal that working with clients with Prader-Willi syndrome is highly complex.
It involves six key components. These include adherence to the daily routine, the
number of client activities, ensuring food security, addressing problematic client
behaviour, and managing client interpersonal problems and client motivation. All these

components are closely connected and interact with each other.
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Otazky do rozhovoru

1. Jak probiha bézny den klienta ve VaSi domacnosti?

2. Jakych aktivit se klienti mohou ucastnit?

3. Jakje ve Vasem zatizeni feSena food security (potravinova bezpec¢nost)?

4. Sjakymi druhy problematického chovanim se u klientii nejcastéji setkavate?

5. Jakym zpiisobem reSite problematické chovani klient?

6. Jak spolu klienti navzajem vychazi?

7. Pouzivate ve Vasi sluzbé néjakou specifickou techniku, které VaAm pomaha Kklienty
motivovat k dodrZovani denni rezimu, povinnosti atp.?

8. Pokud ano, miizZete ji prosim bliZe specifikovat?

9. Jaka pozitiva nebo negativa Vam aplikace této techniky ptrinasi?
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Informovany souhlas s poskytnutim rozhovoru a dalSich informaci
pro diplomovou praci: Domov Maxov - specifika pobytové sluzby

pro Kklienty s Prader-Williho syndromem

Drzitel souhlasu: Barbora Kadec¢kova

Predmét a provedeni: Cilem vyzkumu je zjistit, jakym zplisobem probiha prace
s klienty s Prader-Williho syndromem v Domové Maxov a jaka jsou specifika prace

s touto cilovou skupinou.

Vyzkum je provadén v ramci zpracovani diplomové prace na katedie psychosocialnich

véd a etiky na Husitské teologické fakulty Univerzity Karlovy

Vyzkum bude veden formou rozhovoru, ktery bude dale analyzovan a interpretovan.
Doslovny prepis bude dlisledné anonymizovan tak, aby byla zaru¢ena ochrana vsech
osob zminénych v priibéhu rozhovoru a aby nebylo mozné tyto osoby identifikovat.
Zejména budou zménéna vSechna jména osob. Osoby, které poskytnou rozhovor budou

v kapitolach, kde se prezentuji vysledky prace oznaceni jako komunikac¢ni partnefi.

Na obtiZzné nebo nepiijemné otazky nemusite odpovidat a kdykoli miiZete zrusit svou

ucast na vyzkumu.

Zaznam rozhovoru bude Barbora Kadeckova uchovavat u sebe.

V diplomové praci mohou byt pouZity doslovné citace ¢asti rozhovoru.
Prohlaseni:

Souhlasim s poskytnutim rozhovoru.

Rozumim vyse uvedenému textu a souhlasim s jeho obsahem.

Jméno a ptijmeni:
Datum a podpis:

95



