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Podékovani
americké Family of SMA za poskytnuti svoleni k prekladu
této brozury do ceského jazyka

Kdo by si mél precist tuto broZuru?

Tato broZura je urcena rodicim a rodindm déti se spindlni
svalovou atrofii (SMA). Také zdravotnici zabyvajici se péci o
nemocné se SMA i Sirokd vefejnost zde mohou najit velmi
uzitecné informace.
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Co je to respiracni péce?

Respiracni péce se tyka funkce plic a jejich zdravi, véetné
dychani.

Pulmonarni znamena vztahujici se k plicim. Pulmonarni
medicina a pulmonologie jsou taktéz obory zabyvajici se
chorobami plic a dychaciho Ustroji.V nékterych zemich
se tyto védni obory nazyvaji hrudni a respiraé¢ni medi-
cina.

Pulmonologové (plicni specialisté) a respiracni terapeuti
pomahaji lidem s dychacimi problémy. Détsti pulmono-
logové jsou plicni specialisté zabyvajici se vyhradné dét-
skymi pacienty.

Proc je respiracni péce tak dulezita pri SMA?
Respiracni (dychaci) problémy jsou hlavni pricinou one-
mocnéni déti se SMA.Jsou nejcastéjsi pricinou Umrti déti
typu SMA | a SMA Il. Intervence respiracni péce jsou
nezbytné pro preziti a pohodli déti se SMA.

Je velmi dulezité, abyste vy, rodice, sledovali dychaci poti-
Ze svého ditéte. Komunikuijte s Iékari a détskymi plicnimi
specialisty, abyste stanovili cile respiracni péée vhodné
pravé pro vase dité (v souladu se Shodnym prohlasenim
o standardech péce pri SMA)

Jak vypada normalni dychani?

Dychame pomoci dvou hlavnich skupin svald: mezizeber-
nich svali a branice. Mezizeberni svaly jsou svaly mezi
Zebry. Tyto svaly pomahaji rozpinat hrudni kos, zatimco
se plice pIni vzduchem (nadech).

Branice je kruhovy sval nachazejici se v dolni ¢asti hrud-
niho kose. Branice pomaha zvétSovat hrudni kos smérem
dold, aby se plice mohly plnit vzduchem (nadech).

PFi normalnim dychani mezizeberni svaly a branice spo-
lupracuji. Rozpinanim hrudniku dovoluji tyto svaly plicim,
aby se plnily vzduchem béhem inspirace (kdyz se nade-
chujeme). Kyslik obsazeny v tomto vzduchu je odvadén
z plic do zbytku téla prostrednictvim krevniho recisté.
Béhem expirace (kdyz vydechujeme) je odvadén z plic
do vzduchu oxid uhlicity.
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Jak dychaiji jedinci se SMA?

Brisni dychani

Déti se SMA dychaji rGzné. Maji ochablé mezizeber-
ni svaly. Jejich branice je silnéjsi, a stava se tak hlavnim
dychacim svalem. Hrudni koS se slabymi mezizebernimi
svaly se béhem dychani navenek nezvétsuje. Branice zU-
stava silnd a tahne hrudni kos smérem doll. Toto zpUso-
buje jev zvany ,,brisni dychani* - kdy se ditéti pri dychani
zvétsuje brisko misto hrudniku.

Zmény hrudniku

normalni SMA Z\Co.novity hrudnik , ’ ’ ,
- e Déti se SMA mohou mit tzv. zvonovity hrudnik, ktery je
ve spodni €asti Sirsi nez v horni. K tomuto dochazi proto,
ﬂ Ze béhem dychani slabé mezizeberni svaly nepomahaji
roztahovat (povolovat) hrudnik v horni éasti, jak je nor-
' Se souhlasem i&hri’h mp. | malni, a branice taha hrudnik a hrudni kos$ dold.

Vpadly hrudnik ¢éili pectus excavatum

U déti se SMA casto dochazi k vyvoji tzv. pectus excava-
tum. PFi tom je sternum, kost uprostred hrudniku, jako-
by vpadlé. Jak tahne branice hrudni kos dold, sternum je
také vtahovano.




Jaké jsou nejcastéjsi respiracni problémy u déti
se SMA?

Svaly hrudniho kose jsou normalné silné. Umoznuiji pli-
cim efektivné prijimat kyslik a vyluovat oxid uhlicity. U
déti se SMA slabé svaly v horni ¢asti hrudniku ztézuji
dychani stale vice a vice. Proto mohou trpét fadou re-
spiracnich problém{, véetné nedostatecného ristu plic a
slabého kasle; zvySeného rizika infekce, véetné virovych
infekei a zanétu plic; problém( s polykanim a nadechova-
nim; poruch spanku spojenych s hypoventilaci.

Nedostateény rust plic

Jak déti rostou, mély by rist a vyvijet se i jejich plice. U
déti se SMA jejich slabé mezizeberni svaly neumoziuji
plicim se spravné vyvinout. Casem jejich plice nedoséh-
nou spravné velikosti a jejich hrudni svaly nebudou tak
silng, jak by byt mély.

Slaby kasel
Kdyz dojde u ditéte se SMA k nachlazeni, onemocni
chripkou nebo virovou respiracni infekci, ¢asto docha-
zi ke zvySeni sekrece (hlenu) z nosu a plic. Silny kasel
pomuze odstranit sekrety a zabrani tak zablokovani dy-
chacich cest.

Déti se SMA nemaji dostatecné silné svaly, aby mohly
silné odkaslat. Kvili slabému odkaslavani hlen zlstava v
plicich a dochazi ke zhorSeni (oslabeni) dychani. Pokud
dojde k ucpani pridusnice a dychacich cest, miize ¢ast
plic kolabovat, coz vede k tzv. atelektaze plic. Hladiny
saturace kyslikem (Gdaj o obsahu kysliku v krvi) také
mohou klesat.Vice informaci o saturaci kyslikem najdete
v kapitole

Riziko infekce a zanétu plic

Pri nedostatecné silném kasli se mohou sekrety pocha-
zejici z nachlazeni, chFipky nebo jiné virové infekce stejné
jako castice vzduchu hromadit v plicich.Vytvareji se tak
idedlni podminky pro rist bakterii, coz mlze vést k za-
nétu plic (pneumonie). Pneumonie znamena zanét nebo
infekei plic zplisobenou bakterii nebo virem.

Existuje nékolik cest, kdy miize
dojit k pneumonii u déti se
SMA:

Prechodem respiracni infekce z
hornich cest dychacich (nachla-
zeni s bolestmi hlavy) do dolnich
cest dychacich a do plic (pneu-
monie).

Kdyz dité vdechne (naloka se)
jidlo nebo obsah zaludku do plic.




Virové respiracni nfekce, RSV

Virové respiracni infekce mohou ohrozit zivot. Prikla-
dem je RSV zplsobena respiracnim syncytialnim virem.
Tento virus se mlze projevovat jako bézné nachlazeni.
Nakazit se mize kdokoli a pro vétsinu déti RSV nepred-
stavuje vic nez osklivé nachlazeni. Avsak pro déti se SMA
muze byt RSV vazna a mlze vést k tézkym dychacim
problémum, dokonce k hospitalizaci.

Podobné jako bézné virézy je RSV velmi nakazliva a nej-
Castéji se objevuje na konci podzimu a v zimnich mé-
sicich. S se velmi snadno z ¢lovéka na &lovéka a ma-
nipulaci s predméty, napf. hrackami, infikovanymi timto
virem. Existuje lék v injekéni podobé, ktery vam muize
predepsat lékaF, pomoci néhoz se mlze zabranit RSV.
Pouziva se pouze u malého poctu déti s velkym rizikem
hospitalizace.

Jako rodi¢e muzete pomoci zabranit nachlazeni, chfipce
a RSV pouzivanim selského rozumu. Napfr. kazdy v domé
by si mél diikladné myt ruce; izolovat infekéni sourozen-
ce od ditéte se SMA a nenavstévovat s vasim ditétem
rusna verejna mista, jako napf. nakupni centra a jesle €i
materskou skolu v obdobi chfipek.

Vice informaci o imunizaci a vakcinach najdete v kapitole
a v kapitole
. Urcité si promluvte se svym lé-
karfem o preventivnich a Iécebnych opatrenich.

Problémy s polykanim, vdechnuti

Déti se SMA mivaji casto problémy s polykanim, které
mohou zplsobit vdechnuti (inhalaci) potravy do plic
v prubéhu pojidani. Navic déti se SMA také Casto trpi
zpétnym tokem kyselin Cili gastroezofagealnim refluxem
a palenim zahy. K refluxu kyselin dochazi tehdy, kdyz se
tekutina nebo jidlo v Zaludku, obsahuijici kyseliny, vraci ze
zaludku pres jicen (polykaci trubice) do Ust. Paleni zahy
je palivy pocit stoupajici ze zaludku nebo ze spodniho
hrudniku nahoru do krku. Spatné polykani v désledku
svalové ochablosti mize béhem dychani ditéte vést ke
vdechnuti tekutiny nebo potravy, ktera stoupa ze zalud-
ku, do plic.Potrava nebo jiné cizi €astice v plicich mohou
zpusobit pneumonii. Pokud dojde k pneumonii v disled-
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ku vdechnuti potravy nebo tekutiny, mluvime o tzv. aspi-
racni pneumonii.

Poruchy spanku, hypoventilace

Béhem spanku normalné dochazi k uvolnéni télesnych
svalQ, véetné svalu dychacich. U déti se SMA toto uvol-
néni dychacich svali muze vést k hypoventilaci. Hypo-
ventilace znameng, Ze dychani je pFiliS mélké nebo po-
malé. Plice neprijimaji (nevdechuji) dostatek kysliku nebo
nevylucuji (nevydechuji) dostatek oxidu uhli¢itého, aby
uspokojily potieby téla. Hypoventilace béhem spanku
byva casto jednim z prvnich znimek dychacich problému
u SMA.

Doporudili jsme vSem rodicim déti se SMA, aby si promluvili se svymi lékari o
vedeni respiracni péce svého ditéte. Kazdé dité je jiné a potrebuje svij vlastni plan
respiracni péce s cili, véetné planu pro jednotlivé faze nemoci. Tyto cile by mély

odpovidat potrebam vaseho ditéte a tomu, co vy povazujete za nejlepsi. Tyto cile
by mély také zohlednovat, co je pro vas jako rodice a osetrovatele a vasi rodinu
prijatelné.

Déti se SMA musi obvykle chodit na pravidelné lékarské
prohlidky kazdych 3 az 6 mésict, kde se sleduje jejich
dychani a zjistuji dalSi problémy. Déti typu SMA Il ne-
museji byt kontrolovany tak casto. Nasledujici doporuce-
ni jsou rozdélena podle 3 funkcnich drovni SMA: nesedi-
ci, sedici a chodici.




U nesedicich by mély byt pravidelné sledovany:

* efektivita kasle

* vyména plynt v€etné hladiny kysliku v krvi

* deformity hrudniho kose (zmény)

* dychani ve spanku pomoci polysomnografie (spankové
studie)

* rentgen hrudniku

* schopnost polykat

* nova nebo neznama dychaci komplikace

U sedicich by mély byt kontrolovany:

* efektivita kasle

* deformity hrudniho koSe (zmény)

* dychani ve spanku pomoci polysomnografie (spankové
studie)

* skolioza

U chodicich se pravidelné sleduje:

« efektivita kasle

* plicni funkce pomoci spirometrie (méreni dychaci ka-
pacity)

* jiné testy zalozené na klinickych symptomech a pozo-
rovanich.

Vsechny déti se SMA by mély byt pravidelné vakcino-
vany, méla by byt zajiSténa primérena podpora vyzivy a
hydratace a mél by byt sledovan gastroezofagealni reflux
(GERD).

Vice informaci o imunizaci a vakcinach najdete v odka-
zech na webovskych strankach Americké akademie pe-
diatrd http://www.app.org. Urcité si promluvte s vasim
Iékarem o lécich a preventivnich metodach, které mo-
hou snizit riziko nachlazeni, chripky a respiracnich infekci
vcetné RSV u vaseho ditéte.Podivejte se také na kapitolu



Dychaci cviky pro rozvoj
plic

Dychaci cviceni, provadéna obvykle doma, mohou détem
se SMA pomoci rozvinout plice.Tyto intervence a cviceni
mohou také détem pomoci zlepsit jejich schopnost vice
naplnit své plice.

Resuscitacni vak a maska

Resuscitacni vak a maska mohou pomoci s dychanim.
Umistite-li masku pres nos a Usta vaseho ditéte, muzete
pomoci vaku poskytnout ditéti vzduch pri nadechovani.
Toto muzete opakovat nékolikrat po dobu nékolika mi-
nut.

Pristroj usnadnujici odkaslavani

Pristroj usnadnujici odkaslavani pomaha vasemu ditéti se
nadechovat a vydechovat. Pristroj tla¢i vzduch do plic
pod definovanym tlakem a pak vysava pod definovanym
tlakem vzduch z plic.

Pro rozvoj plic nastavte pristroj na odkaslavani do rezi-
mu pouze inhalace otocenim vydechového casu do po-
lohy ,,0%. Umistéte masku pres nos a Usta ditéte nebo
pouzijte naustek. Pristroj pak bude ditéti pomahat napl-
novat plice pod definovanym tlakem.




Odkaslavani (nebo cisténi dychacich cest) je nezbytné
pro odstranéni nosnich sekret a vdechnutych &astic.
Podporou G¢innéjsiho odkaslavani se zabrani u déti se
SMA plicnim infekcim a dal$im respirac¢nim komplikacim,
které souviseji se zadrzovanymi sekrety. Odkaslavani Ize
zlepsit pomoci pristroje usnadiujiciho odkaslavani nebo
manualni asistenci.

Pristroj usnadnujici odkaslavani

Pristroj usnadnujici odkaslavani Ize také velmi vhodné
pouzit pro odkaslavani a cisténi dychacich cest. Jak bylo
zminéno vyse, pristroj tla¢i vzduch do plic a pak ho z
plic vysava pod definovanym tlakem. Tento zpUsob po-
maha vyvolat G€inné;jsi kasel vaseho ditéte, ktery je velmi
podobny kasli zdravého ditéte. Obvykle se nechava pre-
stavka |-2 minuty mezi sérii 4-5 dechu. Pristroj muzete
zakoupit u stilého medicinského dodavatele na lékarsky
predpis.

Manualni asistence pri odkaslavani

Manualni znamena ruéni. BEhem manualni asistence pri
odkaslavani rodi¢ nebo jiny oSetfovatel pomoci svych
rukou polozenych na briSko a branici ditéte vytvori jem-
ny tlak smérem nahoru, jakmile dité kasle. Toto pomuze
ditéti posunout branici nahoru a silnéji vydechnout (vy-
dech). Po manualni (nebo mechanické) asistenci pri od-
kaslavani sekrety z Ust ditéte odsajte nebo je dité mlze
spolknout. Pozadejte plicniho lékare nebo respiracniho
terapeuta, aby vam manuadlni asistenci pri odkaslavani
ukazali, dfive nez ji u ditéte provedete.



Vétsina déti se SMA ma pri nachlazenich vice probléma
s odkaslavanim. Nedokazi se u¢inné zbavit sekretd, které
ucpavaji jejich dychaci cesty. K dispozici je nékolik tech-
nik, které pomahaji mobilizovat sekrety nebo odstra-
novat hlen z dychacich cest a plic.Tyto techniky, véetné
hrudni fyzioterapie (manualni a mechanicka), posturalni
drenaze, intrapulmonalni perkusni ventilace (IPV) a vy-
sokofrekvenéni oscilace hrudni stény (terapie pomoci
vesty).

Hrudni fyzioterapie (znama také jako manualni
nebo mechanicka masaz)

Hrudni fyzioterapie je zlatym standardem mobilizace se-
kretl. Pouzivd se k uvolfiovani sekrett, aby mohly byt
snaze vykaslavany. Osetfovatel pfi manualni masazni
technice ( vibrace, poklepavani) vyuziva ruce ditéte a
gravitaci, aby pomohl uvolnit sekrety. MizZete pouzit ob-
licejovou masku nebo dlanové poharky k jemnému po-
klepu na hrudni sténu ditéte. Pokud je toto pro vase dité
vhodné, pozadejte svého zdravotnika, aby vam ukazal, jak
spravné provadét hrudni fyzioterapii.

Osetrovatel pri mechanické masazi provadi vibrace na
hrudni sténé ditéte, aby doslo k uvolnéni sekretu.

Déti vice postizené SMA potrebuji k asistovanému od-
kaSlavani, abyste provadéli hrudni fyzioterapii denné.
Ostatni mohou potrebovat tuto asistenci pouze pfi one-
mocnéni.




Posturalni drenaz

Beéhem posturalni drenaze dité lezi na naklonéném rovi-
né ( pomohou polstare nebo kliny), kdy ma hlavu a hrud-
nik nize nez hyzdé. Gravitace pak tahne sekrety z dolnich
do hornich dychacich cest, odkud je mizeme odsat nebo
vykaslat.

Intrapulmonalni perkusni ventilace ( IPV)

IPV je pristroj, ktery zasobuje plice vzduchem pod po-
zitivnim tlakem definovanou frekvenci a vydava zvuky
jako vlacek. Lék nebo fyziologicky roztok se rozprasuje
(preménuje se v jemnou mlhu, ktera putuje vzduchem),
a tak se dostava ditéti do plic. Tlak a frekvence se nasta-
vuji predem, abychom dosahli hladiny prijemné pro dité.
Pristroj trese a uvoliuje sekrety uvnitf plic, takze se daji
snadnéji vykaslat.

IPV je drahda a mozna neni ani Ucinnégjsi nez jiné levnéjsi
metody, jako je napr. hrudni fyzioterapie k odstranovani
tekutin z plic.

Vysokofrekvencni oscilace hrudni stény nebo te-
rapie pomoci vesty

Toto zarizeni se nosi jako vesta. Jemné otrasa hrudnikem
a uvoliuje sekrety uvnitf plic. Vesta je draha a mozna
neni ani UCinnéjsi nez jiné - levnéjsi metody, jako je napr.
hrudni fyzioterapie k odstranovani tekutin z plic.




Pulzni oximetrie

Méreni pulzni oximetrii ( mnozstvi kysliku v krvi) lze
provadét pomoci jednoduché lehéené svorky nebo oba-
lu podobnému leukoplasti na prstu ditéte ci jeho palci u
nohy. Toto méreni vas bude informovat o tom, jestli se
vase dité dostatecné zbavuje sekretl. Pokud vase dité
dycha obvykle velmi slabé, pomize vam méreni satura-
ce kyslikem ( hladina kysliku v krvi) pomoci pulzni oxi-
metrie, kdyZz je mu dobre, stanovit pocatecni méritko.
Pak mlzZete srovnat toto méreni ze zdravéj$iho obdobi
s mérenim v prubéhu nemoci. 95 % a vice se povazuje za
normalni saturaci kyslikem.

Vice informaci o pulzni oximetrii a saturaci kyslikem na-
jdete v kapitole




Neinvazivni respirac¢ni péce

Neinvazivni znameng, Ze v prubéhu podpory dychéni ne-
jsou pouzity zadné pristroje, které by byly uvnitr téla
nebo by do néj pronikaly.Vse se nachazi vné téla.

Neinvazivni respiracni péce usnadni vasemu ditéti
dychani pomoci neprodysné masky zakryvajici nos
nebo nos a Usta. Maska je spojena s pristrojem,
ktery pomaha s dychanim.

Invazivni respirac¢ni péce

Invazivni znamena, Ze pouzité pristroje jsou uvnitr
téla nebo do néj vnikaji, aby pomahaly s dychanim.
Mohou byt poutzity jehly, trubice, nité a provedena
chirurgie.

Invazivni respiracni péée usnadni vasemu ditéti dy-
chani pomoci dychaci trubice napojené na mechanicky
ventilator (dychaci pristroj). Trubice je do téla zavedena
Usty nebo malou dirkou v krku primo do plic. Nejprve
invazivni respiracni péce pouziva dychaci trubici zvanou
endotrachedlni trubice do Ust. Endotrachealni trubice
muze zpUsobit poskozeni a podrazdéni ust a hrdla, po-
kud je z dychacich cest vytahovana ¢astéji nez par dni az
tydnU. Zavedeni trubice do téla se nazyva intubace.

Pokud je nutna dlouhodoba podpora ventilatorem, lékar
nejspis zavede tracheostomalni trubici. Pfi tracheostomii
[ékar vytvori v krku ditéte malou operacni ranku. Dycha-
ci trubice zvana ,,trach je vlozena skrze tuto ranku, kde
obejde uUsta a hlasivky pfimo do velké dychaci trubice,
znamé jako pridusnice.

Moznosti podpory dychani béhem noci

Déti typu SMA | a SMA Il dychaji béhem spanku velmi
slabé s kratkymi a mélkymi nadechy a vydechy a dochazi
k nedostatecné vyméné kysliku a oxidu uhli¢itého (hypo-
ventilace).V takovém pripadé ma dité v téle velmi malo
kysliku a pFilis mnoho oxidu uhlicitého.



Kdyz jsou hladiny kysliku prilis nizké a oxidu uhlicité-
ho prili§ vysoké, télo nemize fungovat normalné. Aby
se zabranilo hypoventilaci, nékteré déti potrebuji v noci
mechanickou podporu dychani, aby si mohly jejich dy-
chaci svaly odpocinout. Jestlize onemocni nachlazenim
nebo chripkou, nejspis budou potrebovat tuto podporu
i mimo spanek.

Déti s hypoventilaci se po zlepseni vymény kysliku a
spanku v noci méné poti, méné je boli hlava, maji lepsi
chut’ k jidlu, pribiraji na vaze a Iépe se koncentruji.

K dispozici mame 3 zpusoby, jak détem se SMA pomoci s
dychanim béhem spanku. Jsou to BiPAP, mechanicka ven-
tilace a negativni tlakova ventilace (NPV).

2 - urovnova pozitivni tlakova ventilace (BiPAP,
vyslovuj ,bye-pap*)

Pristroj BiPAP poskytuje dvé hladiny pozitivniho tlaku v
dychacich cestach, ktery je dodavan pres nosni masku
nebo masku prekryvajici nos a Usta nebo trubici zespodu
nosu a do nosnich direk. Pristroj poskytuje vyssi tlak a
zvétsuje objem vzduchu, ktery dité vdechne. Kdyz dité
vydechuje, pristroj automaticky tlak snizi, aby se zlepsil
dychaci vzorec.

Pristroj BiPAP dokaze rozpoznat normalni dychaci cyk-
lus ditéte a synchronizuje se s timto cyklem (pracuje
soucasné a se stejnou rychlosti). Pfistroj také za dité dy-
cha, pokud je v hlubokém spanku a dostatecné nedycha.

Obvykle pouzivana nastaveni BIPAP u pacientt se SMA, ktera pomahaji odpocinout

jejich dychacim svalim:

* Pozitivni tlak v dychacich cestach pri nadechu (IPAP) od 14 do 20 cm H2O.

* Pozitivni tlak v dychacich cestach pri vydechu (EPAP) od 3 do 6 cm H2O.

* Respiracni rychlost od 14 do 30 dechil za minutu podle véku a klidové respi-
racni rychlosti.

« Cas nadechu od 0,5 do 1,5 sekundy podle véku a respiraéni rychlosti.

Kontinualni pozitivni ventilace (CPAP) predstavuje od-
liSny typ nastaveni, ktery poskytuje kontinualni mnozstvi
nebo hladinu tlaku. Tento zplsob neposkytuje dostatec-
ny odpocinek pro dychaci svaly. Nedoporucuje se pro
pacienty se SMA.
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Mechanicky ventilator

Mechanické ventilatory nabizeji vice
moznosti a nastaveni nez BiPAP a po-
skytuji lepsi kontrolu dychani. Mecha-
nicka ventilace mize byt napojena na
nosni masku nebo masku pres nos a
Usta nebo na tracheostomalni trubici.
Tento typ podpory dychani Ize pouzi-
vat, kdyz je dité vzhiru anebo spi.

Existuji rizné typy mechanickych ven-
tilatort véetné téch, které |ze prenaset
na rameni nebo mohou byt umistény
na koleckovém kresle. Dostupné jsou
také mobilni externi baterie.

Ventilator s negativnim tlakem (NPV)

Tento typ ventilatoru byl pouzivan pred mnoha lety, obe-
pind hrudnik ve velké externi komore, velmi podobné
,»zelezné plici. Komora je napojena na vakuum, které
odsava vzduch z komory. Jak vzduch odchazi, vznika v
komore negativni tlak, a ten pomaha rozpinat hrudnik a
dostavat vzduch do plic.Ventilator je nastaven na urcity
vakuovy tlak a respiracni rychlost. Prikladem ventilatoru
s negativnim tlakem je Porta- Lung. Nékteré déti stale
pouzivaji NPV, ale tento typ ventilace je dnes zfidkakdy
ordinovan, protoze jsou k dispozici technologicky po-
krocilejsi BIPAP a mechanické ventilatory.

Saci ventil

Toto zaFizeni umoziuje ditéti nebo dospélému clovéku
se nadechnout i na koleckovém kresle z malého naustku
umisténého jako mikrofon pred oblicejem. Naustek je
spojeny s ventilatorem, ktery poskytuje zasobu vzduchu
pro mluveni a dychani soucasné.



Hodnoceni tvorby hlenu a mobilizace sekretu
Déti se SMA mohou mit béhem nachlazeni problémy s
odstranovanim hlenu z plic. Abyste tomuto problému
predesli, provadéjte nasledujici postup v tomto poradi
kazdé 4 hodiny, v pfipadé potreby béhem nachlazent:

* Mobilizace sekretl dychacich cest: provadéjte po dobu
10 - 20 minut. Pouzijte techniku, ktera uvolnuje sekrety,
véetné hrudni fyzioterapie pomoci vasich rukou nebo
dlariovych poharkd; nebo elektrické masaze poklepem
( mechanické masaze poklepem); nebo vysokofrek-
venéni oscilace hrudni stény (terapie pomoci vesty);
nebo intrapulmonalni perkusni ventilace (IPV).

* PFistroj usnadnujici odkaslavani: provadéjte 4 série s 5
dechy, abyste odstranili uvolnéné sekrety. Pak je odsajte
z Ust ditéte.

* Posturalni drenaz: Provadéjte po dobu |15-30 minut. Po-
lohujte dité do sklonu (mUzete pouzit polStire nebo
kliny), kdy ma dité hlavu a hrudnik nize nez hyzdé.

» Opét pristroj k usnadnéni odkaslavani: provadéjte zno-
vu 4 série s 5 dechy, abyste odstranili uvolnéné sekrety.
Poté sekrety z Ust ditéte znovu odsajte.

Pristroj usnadnujici odkaslavani

Pristroj usnadnujici odkaslavani je dulezity prostredek,
nikdy byste ho ale neméli pouzivat presprilis! Pouzijte
ho pokazdé, kdyz dychani vaseho ditéte bude chraplavé
nebo nastanou-li problémy s vykaslavanim sekretd. Po-
kud bude vase dité ztézka vykaslavat sekrety z dolni ¢asti
hrdla, mizZete je také odsat.

Podpora dychani

Nachlazeni déti se SMA oslabuji. BEhem nachlazeni, i
pokud vase dité uz je pripojené na BiPAP nebo jinou
podporu dychani, pouzivejte BiPAP v pribéhu celého
spanku, véetné zdrimnuti béhem dne.Vase dité bude nej-
spiS pri nachlazeni potfebovat podporu dychani, i kdyz
spat nebude. Kontrolujte pomoci pulzniho oximetru, jak
je popsano v nasleduijici kapitole, jestli dité potrebuje byt
pripojeno na BiPAP.
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Pulzni oximetr a saturace kyslikem

Pouzijte pulzni oximetr, abyste zkontrolovali hladinu kys-
liku v krvi svého ditéte, kdyz je dité v poradku a mizete
tak uréit jeho normalni hodnoty. Pak ho pouzivejte opa-
kované, jestlize vase dité za¢ne mit problémy s dychanim.
Pouzivejte ho Castéji, kdyz je vase dité nemocné. Nékdy
neni pravé snadné bez takového sledovani zjistit, zda ma
vase dité dychaci potize. Pulzni oximetr vas upozorni, ze
nastal problém a vase dité potrebuje s dychanim pomoci.

Saturace kyslikem méFi, kolik kysliku je v krvi obsazeno.

Déti se SMA potrebuji dodatecnou podporu dychani,
pokud jejich saturace kyslikem je prilis nizka.

Obecné pokyny pro saturaci kyslikem

jestlize..... pak....

Jestlize je saturace kyslikem nizsi nez 94% ... Pouzijte pristroj usnadriujici odkaslavanti,
abyste odstranili sekrety. Soucasné kontro-
lujte pulzni oximetr.

Jestlize je saturace kyslikem 92% a méné a
pristroj usnadnujici odkaslavani ji nedokaze
ZvySit...

Nejprve pripojte dité na BiPAP nebo jiné
zarizeni podporujici dychani a vycistéte
dychaci cesty; kontaktujte svého osetruji-
ciho lékare.

JestliZe nemuZete zvysit saturaci kyslikem
nad 90% ani pomoci BiPAP a za pokojového
vzduchu...

Zavolejte pohotovost, protoze vase dité nej-
spiS bude muset do nemocnice na intenziv-
ngjsi lécbu.

Dehydratace

Jestlize vase dité zvraci, ma prijem nebo malou chut’ k
jidlu a malo pije, mize byt dehydratovano. U déti se SMA
to mUze predstavovat vaznou komplikaci. Zavolejte své-
mu lékari, jestli pozna tyto priznaky a bude mit podezre-
ni na dehydrataci.




Prevence nachlazeni véetné RSV

Toto jsou dilezita opatreni, kterymi muzete snizit riziko
nachlazeni, RSV a jinych virQ, zvlasté v prvnich nékolika
mésicich Zivota vaseho ditéte:

* Zajistéte, aby si kazdy, kdo se dotyka vaseho ditéte,
predtim umyl ruce.

* Zabrante kontaktu svého ditéte s tim, kdo je nachlazen,
ma horecku nebo rymu.

* Neberte své dité do prelidnénych prostor, jako jsou
nakupni centra.

* Nechodte se svym ditétem do zakourenych mist, ci-
garetovy kouf zvysuje riziko a komplikuje Fadu virovych
infekci.

* Omezte pobyt svého ditéte v détskych kolektivech bé-
hem chfipkového obdobi, zvlasteé v jeslich.

* Ockujte své dité se SMA a sourozence proti chripce.




Jedinci se SMA jsou nachylni k uréitym komplikacim po
operaci vcetné respiracnich infekci a dychacich problé-
mu. Pokud komplikace nastanou, vase dité mozna bude
muset byt intubovano a na néjaky cas pripojeno k venti-
latoru, mozna bude muset byt provedena tracheostomie.
Jak jiz bylo popsano v predeslych kapitolach, pri trache-
ostomii se provede mala chirurgicka ranka do krku, kudy
se zavede dychaci trubice ,,trach®). Trach obejde uUsta a
hlasivky a vede primo do velké dychaci trubice znamé
jako prudusnice. Nejlepsim zplUsobem, jak se vyhnout
komplikacim, je vyhodnotit stav dychani prred a po ope-
raci a prijmout potrebna opatreni.

Hodnoceni pred planovanou operaci (predoperacni)
by mélo zahrnovat:

* lékarskou prohlidku plicnim specialistou
* méFeni respiracni cinnosti a sily kasle

* hodnoceni polykani, pokud je vyzadano
* rentgen hrudniku

* spankova studie, pokud je vyzadana

Plan péce po operaci (po-operacni) bude zaviset na vy-
sledcich predoperacniho hodnoceni a typu operace.

Pokud se objevi bolest spojena s dychanim nebo kaslem,
promluvte okamzité s lékarem o lécbé bolesti vaseho
ditéte. Mélké dychani a slaby kasel doprovazené bolesti
mohou ukazovat na zanét plic.

Jestlize ma vase dité po operaci dychaci potize (véetné
zastavy dychani ve spanku), problémy s vykaslavanim a
chabé svalové funkce, nejspis bude muset jit na jednotku
intenzivné péce.



Jakeé jsou zvlastni potreby
déti typu SMA 1?

Déti typu SMA | Celi mnoha zdravotnim problémdm. Ne-
existuje zadny prostredek, ktery by zvratil nebo zastavil
progresi typu SMA | a neni dostupna zadna lécba. Na
druhou stranu ale mame k dispozici intervence, které
pomohou s dychanim a s problémy se stravovanim, sva-
lovou slabosti, zmirni pribéh nemoci a nepohodli.

Podpora dychani

Kazdé dité se SMA | je jedine¢né a ma ruznou fadu pro-
blému a narokd, co se tyka svalové slabosti a sily. Proto
to, co mohou vasi lékari, terapeuti a vy udélat, abyste po-
mohli s podporou dychani, se mize dité od ditéte ruznit.
Tyto potreby se daji tézko predvidat.

Podpora dychani u déti se SMA | mize zahrnovat radu
intervenci, dokonce i kdyz je jim dobre. Behem nachla-
zeni potrebuje vétsina déti typu | dodatecnou podpo-
ru dychani. Ta muzZe zahrnovat pripojeni na BiPAP nebo
ventilator, i kdyzZ jsou vzhlru a mozna 24 hodin denné,
dokud se nachlazeni nezlepsi. Témér vSsem détem typu
SMA [ se od raného véku ve spanku lépe dycha s BiPAP
nebo ventilatorem s nosni maskou.

Podpora dychani u typu |

Zadna BIPAP
podpora nebo ventilator
dychani s nosni maskou

béhem spanku.

Celodenni
podpora dychani s
nebo bez
tracheostomalni

trubice.



Moznosti respiracni péce a obtizna rozhodovani
Rodice déti typu SMA | Cekaji tézkd rozhodnuti o zplso-
bu respiracni péce. Museji se rozhodnout o ) neinvaziv-
ni respiracni péci, 2) invazivni respiracni péci a

3) paliativni péci.

Pozadejte svého |ékare, aby si s vami oteviené promluvil
o tom, co predstavuji tyto tfi rozdilné pristupy, a soucas-
né o jejich vyhodach a nevyhodach pro vase dité, a co
znamenaji pro vas jako oSetrovatele. Soucasné proberte
se svym lékarem, emu vérite a co je pro vas duleZité.
Co si myslite, Ze by mohlo zlepsit kvalitu a smysl| Zivota
vaseho ditéte?

Nékteri rodice vehementné bojuji o to, aby Iékarska péce
zajistila jejich ditéti co nejdelsi Zivot. Jini chtéji stfedni
Uroven lékarské péce, ktera by minimalizovala riziko ne-
moci a zvySovala silu a pohodli. Jini jsou pro minimalni
pouzivani intervenci a pro pfirozeny prubéh. A nakonec
nékteri rodice vyuzivaji kombinace pristupt. Milujici a
starajici se rodice si mohou vybrat z riznych moznosti,
neexistuje jen jedna spravna nebo nejlepsi cesta.

Co je nejlepsi pro jedno dité, nemusi byt nejlepsi volba
pro jiné. Urcité se svym lékarem prodiskutujte vSechny
moznosti. Sestavte plan postupu pro jednotliva obdobi a
body pro budoucnost véetné doby, kdy se stav dychani
vaseho ditéte zhorsi.Vzdy je lepsi mit néjaky plan a mys-
let dopredu, nez nemit plan a byt zaskocen krizi. Mozna
budete muset v pripadé nouze reagovat rychle a budete
chtit byt pripraveni co nejrychleji. Nezapoménte, ze pla-
ny se mohou kdykoli zménit nebo upravit podle potieb
vaseho ditéte, a pokud vy zménite svij nazor.

Neinvazivni respiracni péce

Budou se vas ptat na neinvazivni respiracni péci pro vase
dité s nosni maskou nebo maskou pres nos a usta. Mas-
ka je pripojena na pristroj BiPAP ( 2-Grovinova pozitivni
tlakova ventilace) nebo mechanicky ventilator, oboji za-
jistuje staly privod vzduchu do plic. Tyto metody a zafi-
zeni jsou obvykle Uéinné, ale rodi¢im je soucasné do-
porucovana kontrola pulznim oximetrem. Mnoho rodicu
zjisti, Ze je potreba byt velmi opatrny pri pééi o své dité
béhem nemoci. Prostudujte si v kapitole

, specialni opatreni v péci o své dite.
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Mnoho déti snasi podporu dychani s nosni maskou velmi
dobre a mohou ji pouzivat neustile. Z ruznych davodu
vsak maska nefunguje dobre u kazdého ditéte nebo ro-
diny. Obvyklymi problémy jsou podrazdéni kize, otlaky,
slaba kondice nebo nékteré dité masku prosté odmita.
Tym plicnich lékart a respiraénich terapeutd ve spolu-
praci s vami najde pro vase dité Feseni. Jestlize vase dité
spatné snasi BiPAP nebo potrebuje podporu dychani 24
hodin denné, budete muset zvolit do respiracniho planu
svého ditéte nasleduijici intenzivnéjsi postupy.

Invazivni respiracéni péce s intubaci

Budou se vas ptat na invazivni postupy vcetné intubace
v pripadé, Ze vase dité bude vazné nemocné, zvlasté pri
nachlazeni. Intubace pomuze vasemu ditéti dychat po-
moci trubice v Gstech. Tato trubice mize byt pouzivana
po dobu nékolika tydnt az jednoho mésice nebo muze
byt provedena tracheostomie (trubice zavedena malou
chirurgickou rankou do krku). Obé trubice jsou pripoje-
ny k ventilatoru, ktery neustale zasobuje plice vzduchem.
Neni potreba Zadna oblicejova maska.

Uvédomte si, Ze kazdy je nachlazenim oslabovan. Vase
dité se muze nebo nemusi z tohoto nachlazeni nebo
chripky uzdravit. Zjistéte u svého lékare, jestli jsou ne-
moc a dychaci problémy docasné a reverzibilni nebo jsou
znamenim, Ze vase dité je postupné celkové oslabovano.

Jestlize je vase dité intubovano po operaci nebo protoze
je akutné nemocné, pro vase dité bude velmi dulezité,
abyste dukladné vydistili dychaci cesty. Toto je obzvlast’
prospésné pri intubaci a okamzité po extubaci (od-
stranéni trubice), kdy dité prechazi zpét na neinvazivni
podporu dychani s nosni maskou. Cilem je dosahnout
normalni rentgen hrudniku a obejit se bez dodatecného
(extra) kysliku pred odstranénim trubice.
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,,Cilem paliativni péce je pridat
Zivot k rokim ditéte, ne jen jed-
noduse roky k Zivotu ditéte...pri-
zplsobit se détskym proZitkim
spiSe nez urychlit smrt”.2

Pokud je vase dité schopno prejit zpét k masce
jako podpore dychani a zacne ji nesnaset ( na-
vzdory nejlepsi snaze Iékaru a respiracnich tera-
peutu), budete postaveni pred nelehka rozhod-
nuti...méli byste...

* patrat po dalSich nazorech lékari a terapeutd, ktefi
maji vice zkuSenosti s neinvazivni podporou dychani u
SMA?

* pokracovat s podporou dychani pomoci intubace?

* upustit od vSech zasah( a nechat nemoci volny pribéh?

* prejit k paliativni péci?

Neexistuje Zadna jediné spravna odpovéd, a jako rodice
mUzete pouze udélat to, co citite, Ze je pro vase dité a
vasi rodinu nejlepsi.Jsou to velmi osobni rozhodnuti a [isi
se u kazdé rodiny.

Paliativni péce
Slovo paliativni znamena uklidiujici, tiSici a protibolestivy.
Vse je o pohodli.

Neni snadné urcit zakladni slozky paliativni péce u déti
se SMA. Lisi se podle ditéte a rodiny. Mozna se budete
rozhodovat, Ze uz déle nechcete prodluzovat Zivot svého
ditéte, kdyz je spojen se spoustou nemoci a utrpeni.Ale
mozna budete chtit svému ditéti pomoci, aby se mu lépe
dychalo pomoci nékterého ze zpUsobl podpory dychani
(jako je BiPAP) a aby se citilo co mozna nejpohodinéji, at’
se déje cokoli.

,,Ve vétsiné téZkych pripadi SMA mohou byt rodice postaveni pred bolestnda rozhodnuti
tykajici se terapii, které podle nich spiSe prodluZuji utrpeni nez ulevuji od nemoci.VZdycky
je vhodné, kdyZ jsou moZnosti ukoncujici Zivot urceny a s rodici a rodinnymi prislusniky ote-
viené diskutovany tak, aby jakakoli rozhodnuti odrdZela jejich méfitka hodnot. Je diileZité,
aby tato jakkoli obtizna diskuze probéhla drive, neZ dojde ke krizi”.3

2 Programové prohlaseni o paliativni péci u déti,
Americkd akademie pediatrd.
3 Shodné prohldseni o standardech péce u SMA.
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Jaké jsou zvlastni potreby
déti typu SMA 1I1?

Déti typu SMA 1l jen vyjimecné potrebuji tracheostomii.

Tyto déti jsou obvykle silné a zvladaji kazdodenné tech-
niky neinvazivni respiracni péce. To znamena, ze pokud
je dité zdravé, mize pouzivat BiPAP nebo ventilitor s
nosni maskou nebo ventilaci s negativnim tlakem béhem
spanku;a kdyz je to nutné, zafizeni usnadnujici vykaslava-
ni. Nékteré déti typu SMA Il nepotrebuiji béhem spanku
Zadnou podporu dychani.

Podpora dychani u typu SMA 1l

BiPAP nebo
. ventilator s nosni
Zadna maskou b&hem span-
podpora ku, pokud je zapotrebi
dychani (jako pri rymé, chripce
nebo jinych onemoc-
nénich).

Péce béehem nachlazeni

Pokud déti typu SMA |l dostanou rymu, mohou potrebo-
vat podporu dychani s maskou mnohem cast€ji a nékdy i
trvale. Beéhem nachlazeni mohou byt slabsi, nez je u nich
obvyklé, ale sila se jim po uzdraveni vrati.

Pri nachlazeni budou tyto déti potrebovat respiracni
péci kazdé 4 hodiny vcetné mobilizace sekretl v dycha-
cich cestach, pouziti pFistroje usnadnujiciho vykaslavani
a posturalni drenaze. Mozna budete pouzivat pFistroj
usnadiujici vykaslavani castéji, abyste odstranili hlen.
Prostuduijte si kapitolu
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Jake jsou zvlastni potreby
déti typu SMA Il1?

Déti typu SMA Il jsou obvykle silné a maji dobré re-
spiracni funkce. Behem onemocnéni vSak mohou potre-
bovat neinvazivni podporu dychani s manualni asistenci
pFi vykaslavani. Zvazte, je-li potreba odsavat z dychacich
cest, provadét hrudni fyzioterapii, oximetrii a postural-
ni drenaz. Neinvazivni podpora dychani kombinovana s
technikami cisténi dychacich cest snizuje nutnost intuba-
ce. Pro typ SMA lll nejsou vhodné tracheostomie.

Nékdy mohou déti i dospéli typu SMA Il mit dychaci
potiZze neznamého puvodu véetné obstrukéni spankové
apnoe a hypoventilace.

Obvykla vysetFeni by méla zahrnovat:

* testy funkce plic (spirometrie, plicni objemy, testy funk-
ce dychacich svald)

* lékarskou pohlidku

* méreni Ucinnosti vykaslavani




Zaver

Souhrn zakladnich dat o dychani

* Problémy s dychanim a respiracni pééi jsou hlavni pFici-
nou nemoci déti se SMA. Predstavuji nejéastéjsi pricinu
Umrti déti typu SMA | a Il.

* Intervence respiracni péce (opatreni podpory dychani)
jsou nezbytné pro preziti a pohodli déti se SMA.

* Déti typu SMA | a Il maji velmi ochablé dychaci svaly.
Diky této ochablosti maji potize s vykaslavanim a cisté-
nim plicnich sekretl a Spatnym dychanim béhem spéan-
ku. Ochablost dychacich svalt zpusobuje téZsi prubéh
nachlazeni, chripky a jinych nemoci.

Déti se SMA dychaji rdzné kvili ochablym dychacim
svalim. Tah jejich silnéjsi branice zplsobuje bfisni dy-
chani, diky kterému dochazi k vytvoreni zvonovitého
hrudniku a vpadlé prsni kosti.

Jako rodice ditéte se SMA budete chtit hned zpocatku
mluvit s lékari véetné détského plicniho specialisty.Vase
dité bude potrebovat individudlni respiracni plan s cily,
véetné cill pro jednotlivé fize nemoci.

Déti typu SMA | Eeli Fadé zdravotnich problému. Je-
jich naroky na podporu dychani se méni a tézko se daji
predvidat. Podpora dychani se stupnuje od zadné pod-
pory k dychacim pristrojim béhem noci s nosni mas-
kou az k celodenni podpore dychani s tracheostomalni
trubici nebo bez ni.

Vétsina déti typu | potrebuje béhem nachlazeni doda-
tecnou podporu dychani véetné dychaciho pristroje 24
hodin denné az do Gplného uzdraveni.

* Rodice déti typu SMA | cekaji slozita rozhodovani o
zpUsobu respiraéni péce. Tato rozhodovani se tykaji 3
klicovych pristupt k péci: neinvazivni respiracni péce,
invazivni respiracni péce a paliativni péce. Rodice by si
méli oteviené promluvit s lékari o téchto rozdilnych
pristupech véetné jejich vyhod a nevyhod pro dité a
rodinu. Milujici a starajici se rodice maji rizné moznosti
a zadna spravna nebo nejlepsi cesta neexistuje.
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* Déti typu SMA Il vzacné potrebuji tracheostomie. Ob-
vykle jsou tyto déti silné a kazdodenné zvladaji techni-
ky neinvazivni respiracni péce.V dobé nachlazeni nebo
nemoci potrebuji béhem spanku nosni masku a pomoc
pri vykaslavani.

* Déti a dospéli typu SMA Il jsou obvykle silné a zvlada-
ji techniky neinvazivni respiracni péce v dobé nemoci.
Mohou mit dychaci potize nejasného puvodu véetné
obstrukéni spankové apnoe a hypoventilace. Pravidelné
zdravotni prohlidky jsou dulezité.

Zakladni body programu respiracni
péce:

1: Posuzovani, hodnoceni a monitorovani

Déti se SMA se museji podrobovat pravidelnym lékarskym
kontroldm obvykle kaZdych 3-6 mésict, aby se posoudilo
dychadni a odhalily problémy. Déti typu SMA Il mohou byt
sledovany méné casto.

2: Dychaci cviceni pro rozvoj plic
Dychaci cviceni, obvykle provddénd doma, mohou détem se

SMA pomadhat posilovat plice.
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3: Vykaslavani a cisténi dychacich cest
Vykaslavani a Cisténi dychacich cest jsou nezbytné k odstra-
fiovani nosnich sekretli a vdechnutych Eastic. Tim, Ze détem
se SMA pomdhdme energicky vykaslavat, zabrariujeme plic-
nim infekcim a dalsim respiracnim komplikacim. Neinvazivni
zdasahy zahrnuji pouZiti pfistroje usnadriujiciho vykaslavani a
manuadlni asistenci pfi kasli.

4: Odstranovani hlenu z dychacich cest

Déti se SMA nedokdZi dostatecné silné kaslat, aby se zbavily
sekretli z hornich cest dychacich, zviasté pfi nachlazenich.
Neinvazivni techniky pro odstrariovani sekrett vcetné hrudni
fyzioterapie (manudlni nebo mechanické poklepavani), po-
sturdini drendZe, intrapulmondlni perkusni ventilace (IPV) a
vysokofrekvencni oscilace hrudni stény nebo terapie pomoci

vesty.

5: Méreni hladiny kysliku
Déti se SMA potrebuji dodatecnou podporu dychani, pokud
jejich saturace kyslikem klesne pFili§ nizko. Pulzni oximetr je

snadny neinvazivni prostfedek, kterym méfime hladinu kys-
liku.

6: Podpora dychani

Détem se SMA usnadriuji dychani invazivni a neinvazivni in-
tervence. Neinvazivni respiracni péce vyZaduje pouZiti nepro-
dy$né masky kryjici nos nebo nos a usta. Invazivni respiracni
péce pouZiva dychaci trubici zavedenou do ust nebo do krku
malou chirurgickou rankou ( tracheostomie).Jak pfi neinva-
zivni tak invazivni podpore dychdni jsou trubice spojeny s
dychacim pfistrojem, ktery pumpuje vzduch do dychacich
cest a plic.

Déti typu SMA | a SMA |l casto potrebuji dodatecnou pod-
poru dychani béhem spanku a v dobé nachlazeni, chfipky a
nemoci.

7: Péce béhem nachlazeni

Pfi nachlazeni mohou mit déti se SMA problémy s odstra-
fiovdnim hlenu ze svych plic. Intervence vcetné mobilizace
sekretu v dychacich cestach vyuZivaji pfistroje usnadriujiciho
vykaslavani, posturdlni drendz a k méreni hladin saturace
kyslikem pulzni oximetrii.
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Families of SMA

8: Perioperativni hodnoceni

Jedinci se SMA jsou ndchylni k urcitym komplikacim po ope-
raci, véetné respiracni infekce a dychacich problémd. Nejlepsi
cestou, jak se vyhnout témto komplikacim, je provést hodno-
ceni respiracniho zdravi pred a po operaci a pfijmout potieb-
na opatreni.

Co to jsou Rodiny SMA?

Vyzkum. Nadéje.

Rodiny SMA (FSMA) je neziskova organizace a nejvétsi
spojeni rodin, klinickych 1ékard a vyzkumnych pracovni-
ka, které spolupracuje s cilem podporovat vyzkum SMA,
pomahat rodindam a vzdélavat laickou a odbornou verej-
nost o SMA. Prostrednictvim Eetnych pobocek v USA
a vice nez 55 000 priznivcd FSMA rocné prispiva milio-
ny dolart na vyzkum SMA. Toto financovani podporuje
zakladni i klinicky vyzkum, vyzkumné programy léciv a
klinické experimenty na velkych klinikach. Hlavnim cilem
FSMA je urychlit vyzkum Gcinné lécby a vyléceni SMA.

Vidy v cervnu FSMA porada Konferenci SMA rodin a
profesionalt. Tam se setkavaji rodiny, klinicti Iékari a vy-
zkumni pracovnici z celého svéta, aby diskutovali o nejno-
véjSich zasadnich objevech ve vyzkumu SMA a zpisobu
péce. Rodice a déti tuto konferenci povazuiji za Gzasnou
udalost spojujici a povzbuzujici vzdélavaci zkusenost.




Projekt
Podpora rodin s onemocnénim SMA
v Ceskeé republice

Projekt Podpora rodin s onemocnénim SMA vznikl
v €ervnu 2007 na zakladé dlouhodobé poptavky lékari
a rodi¢t nemocnych déti.

Koordinatorkou projektu je matka ditéte s postizenim

SMA 1l typu, jejimz ukolem je poskytovat prvni vSeobecné in-
formace o pomoci rodinam po sdéleni diagnézy lékarem. Od-
bornym garantem je As. Mudr. Dana Siskova FTN Praha 4 - Kré
- détska neurologie. Odborny garant zajistuje konzultace po
strance odborné — lé¢ebnych postupt, medikamentézni 1é¢by.

Projekt zahrnuje:
« aktivni internetové Férum s mnoha uziteénymi radami
Jak zit s SMA  http://forum.dumrodin.cz/

* poradani psychorehabilitacnich pobytl pro rodiny
s détmi v ramci celé CR

* ranou péci
* vydavani odbornych publikaci k problematice SMA

* multidisciplinarni tym odbornikd za Gcelem terapeutické in-
tervence ( neurolog, ortoped, pneumolog, anesteziolog,ortotik,
protetik, nutriéni terapeut, fyzioterapeut, ergoterapeut, konzul-
tant rané péce nebo socialni pracovnik, specialni pedagog, psy-
cholog)

* vytvareni Narodniho registru pacienti s SMA

v CR v kooperaci s Doc. MUDr. P. Vondrackem, Ph.D
z Détské neurologie FN Brno,véetné zapojeni

do vyzkumu G¢inné lécby SMA.

* usporadani odborné Konference multidisciplinarniho
tymu SMA a rodin s détmi se SMA

Partnerem projektu Podpora rodin s onemocnénim
SMA je Zdravotné socialni fakulta Jihoceské Univerzity
v Ceskych Budéjovicich.
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Kontakty

Mgr. Helena Kocova

Koordinatorka projektu Podpora rodin s onemocnénim
SMA

Tel: 777 222 425

E-mail: helena.kocova@dumrodin.cz

Mgr. Pavel Dusanek

Koordinator E-learningového vzdélavani ,,Uéime se zvladat
SMA* Rodinné centrum Slany

Tomanova 1671 274 01 Slany

Tel: 312 522 430,773 588 774

E-mail: pavel.dusanek@dumrodin.cz

Mgr. Dagmar Svétlikova
Koordinatorka Rané péce
Stredisko rané péce
Tomanova 1671

274 01 Slany

Tel: 312 522 430, 775558252

Rodinna poradna Slany

Tomanova 1671

274 01 Slany

E-mail: rodinna.poradna@dumrodin.cz
Tel:312 52 67 67

Odkazy:

www.dumrodin.cz

www.forum.dumrodin.cz
http://www.dumrodin.cz/spinalni-muskularni-atrofie.html
www.fsma.org

www.treat-nmd.com
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