Progresivni svalova dystrofie Duchennova typu (Duchenne Muscular Dystrophy - DMD)

choroba je charakterizovdna destrukci svalovych vldken, v pozdéjsich stadiich postihujici i dychaci
svaly a srdecni sval

vede k tézkému postizeni jedince a jeho pred¢asnému umrti

DMD patti do skupiny svalovych onemocnéni

jedna se tedy o dédi¢né onemocnéni svall kosternich a svalu srdec¢niho
postihuje témér vyluéné chlapce, vyjimecné se mize objevit i u dévéat
Prlibéh, pfiznaky a prognoéza

* vyznacuje se rychlou progresi

* rozvoj choroby trva priblizné deset let

* prvni klinické projevy DMD se za¢nou objevovat kolem 3. a 4. roku Zivota - poruchy chize (zejména
pfi chlzi ze schod(, obtiZe pti vstavani z podlahy, neschopnost skakat ¢i abnormalni béh)

* chlze je nestabilni, kolébava

* objevuje se myopaticka chlize s bederni hyperlord6zou (nadmérné prohnuti v oblasti bederni
patere)

* nasleduje postiZzeni stehenniho a trupového svalstva

* vede ke vzniku myopatického Splhu

* dité obtiZzné vstava a pomaha si tak, Ze Splha rukama po stehnech

* brzy se objevuje i charakteristickd pseudohypertrofie (zvétseni) lytek

* kontraktury Achillovy Slachy zpUsobuji chlzi po Spickach a dité potfebuje oporu
* prestava chodit do schodl, coZ téZce omezuje jeho Zivot

* obvykle po 10. roce véku dochazi k rozsifeni svalové slabosti i na horni koncetiny, dychaci a Sijové
svaly

* kolem 13. roku véku jsou chlapci s DMD upoutani na invalidni vozik a pozdéji na lizko
* je ohroZen rozvojem skolidzy (vyskytuje se u 75 — 90 % nechodicich DMD pacient()

* skolidza zpUsobuje deformity hrudniho kose s naslednym snizovanim funkéni kapacity plic a
rozvojem respiracni insuficience (dechové nedostatecnosti)

Lécba a rehabilitace

zatim neexistuje Uc¢innd terapie DMD , l1écba je zamérena na pravidelnou rehabilitaci, ortopedické
pomucky véetné ortéz, cilené chirurgické zakroky (napf. prolongace Achillovy slachy) prodluzuiji
moznost chlize aZz o dva roky, operacni korekce skolidzy

medikamentdzni |écba: je mozné podplrné podavani kortikoidl, pfipadné anabolickych steroid( a
imunosupresivni [éCby, které mohou pribéh nemoci lehce zpomalit, ani pres intenzivni terapeutické
usili se prognézu nemocnych nepodafilo vyrazné zlepsit.



Psychosocidlni a pedagogicka hlediska

nedostatek bilkoviny dystrofinu ma vliv na vyvoj svalll i mozku (nedokonaly prenos informaci)
to ma negativni dopad na kognitivni funkce:

- jedinci s DMD nedokazi zpracovavat informace spravnym zptsobem a dostatecné rychle

- opozdény vyvoj feci

- problémy s u¢enim

- problémy s poruchami chovani

- kognitivni funkce se pfi DMD nezhorsuji

- prokazana horsi sluchova percepce

- snizena kratkodoba sluchova i vizudlni pamét

Dusledky: narusena schopnost ¢teni, spravného pravopisu a matematickych dovednosti, snizené
pracovni tempo, u 40 % chlapct s DMD byla diagnostikovana dyslexie

Pfednosti: vyborna mechanicka pamét, schopnost zrakové diferenciace (puzzle), abstraktni mysleni,
velmi bohata slovni zasoba.

Vyvoj feci a poruchy uceni

s ee

dUsledky zacnou byt limitujici ve véku kolem 3 az 4 let, opozdén vyvoj expresivni slozky feci,
porozumeéni feci i uziti jazyka

obtiZe s vyvojem feci se mohou projevovat i snizenou schopnosti rozliSovat hlasky ve slovech
problémy pfi pfesném opakovani slysenych slov

porozuméni komplexnéjsim slovnim instrukcim (dlouha souvéti)

Problémy s ucenim

vyskytuji problémy se ¢tenim, hlaskovanim a pravopisem

pfi ¢teni byva nejcastéji nejvétSim problémem rozklad slova na hlasky

rychlost a spravnost ¢teni jednotlivych slov

porozuméni ¢tenému textu

chlapci s DMD dosahuji lepsich vysledkd pri ¢teni potichu nez pfi hlasitém cteni

Poruchy chovani a pozornosti

34-40 % rodicl uvadi, Ze jejich déti trpi vyraznéjsimi problémy v oblasti socialnich vztahl a chovani
déti charakterizuji jako nezralé

vyskyt poruch pozornosti (12-24 % chlapcl byly zaznamenany projevy poruchy pozornosti s
hyperaktivitou — ADHD)



snizena schopnosti soustredit se je spojena i s hyperaktivitou (ADHD), vede ¢asto i k impulzivnimu
chovani

dité neni schopno pozorné poslouchat, zorganizovat si praci, pracovat podle pokynd, spolupracovat
pfi sportech a hrach

déti jednaji dfive nez mysli, coZ jim zplsobuje mnoho konfliktd s rodici, uciteli a kamarady
S DMD jsou spojeny

poruchy emoci a ndlad

deprese a/nebo Uzkostné stavy

impulzivni chovani

snizena schopnost kontrolovat své emoce

Prakticka doporuceni pro pedagogickou praxi

- Hovofit k Zakovi s DMD v kratkych vétach a vyZzadovat po ném, aby instrukce zopakoval vlastnimi
slovy nebo aby ukol pfimo proved!.

- Davat si pozor na ¢asovou souslednost pfi zadavani pokynt zakovi s DMD.

Spatnd formulace: , Az si uklidi$ u¢ebnici matematiky a pouzdro do aktovky a uklidi§ pracovni sesit na
své misto, mGzes si vybrat néjakou knizku ke ¢teni.”

Spravna formulace: ,Za prvé dej si pouzdro a ucebnici matematiky do tasky. Za druhé uklid'si
pracovni sesit na své misto. Pak si mdzZes vybrat néjakou knizku ke ¢teni”.

Asistent pedagoga zaka s DMD by mél:
byt vySkolen v technice parového cteni, ¢teni ve dvojici a poucen o problematice poruch chovani,
davat jasné instrukce a ovéfit si, Ze Zak pochopil, co ucitel od zakd v dané chvili o¢ekava,

ujistit se, Ze Zak rozumi vyznamu klicovych slov v probiraném ucivu (napf. je-li tfeba vyhlaskuje slovo
fotosyntéza v prirodopise)

ucit Zaka formulovat otazky,

podporovat zakovu samostatnost (orientace v rozvrhu, pfiprava pomucek k vyucovani, jidlo, osobni
hygiena apod.).

Obecna doporuceni pro rodice
- Dohlédnout, aby se jejich syn pti davani instrukci na rodice dival.
- Neddvat vice instrukci najednou.

- Neznamé situace: je nutné vysvétlit mu, co se bude dit, co se od néj ocekava (napt. Skolni vylet, ale i
nakupu v supermarketu nebo ndvstévy pribuznych...)

- Vymezit synovi jasné hranice a limity, sdélit mu jasné, co od néj o¢ekavaji. Pokud tyto limity
dodrzuje, hodné ho chvalit!

- Vysvétlit, proc rodice rekli NE.



