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ABSTRAKT

TUMOVA ,Simona.Edukace pacientii v adolescenci s fenylketonurii. Vysoké
Skola zdravotnicka, o.p.s. Stupen kvalifikace: Bakalat (Bc.). Vedouci prace: PhDr. Jana
Hlinovska, PhD. Praha. 2018. 59 stran.

Tématem bakalaiské prace je edukace adolescentu trpicichfenylketonurii.
Teoretickd ¢ast prace charakterizuje pojem edukace a nastifiuje problematiku edukace
v adolescenci. Zabyva se rolemi sestry v eduka¢nim procesu a jejimi postupnymi kroky.
Déle zkouma obdobi adolescence, charakterizuje tento vékovy tisek a zmény, ke kterym
doch&zi. V neposledni fadé se zabyva fenylketonurii, jeji charakteristikou, specifiky
lééby a nutnosti jejiho dodrzovani, ktera se odviji pravé od kvalitni edukace.

Charakterizuje obdobi matefstvi a kojeni pii tomto onemocnéni.

Prakticka Cast je zaméfena na edukaci pacientky v adolescenci s fenylketonurii.
Edukacni proces byl sestaven ze 2 edukacnich jednotek. Obsah byl vytvoien na zakladé
znalosti a védomosti pacientky. Vystup edukac¢niho procesu byly 2 edukaéni karty
s nazvem Komplexni péée u pacientl v adolescenci s fenylketonurii a Zivot adolescenta

s fenylketonurii. Edukace byla efektivni a ptinosna.

Kli¢ova slova

Edukace.Adolescence.Fenylketonurie.Dieta.Matefstvi.Lécba.
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ABSTRACT

TUMOVA ,Simona.Healthcare Education of Adolescent Patients with
Fenyllcetonuria.Medical College. Degree: Bachelor. Supervisior: PhDr. Jana Hlinovska,
PhD.. Prague. 2018. 59 page.

The topic of this bachelor thesis is the education of adolescents suffering from
phenylketonuria. The theoretical part characterizes the term of education and outlines
the issue of the education of phenylketonuria in the adolescent years. It deals with the
role of nurses in the education process and her gradual approach. Furthermore the thesis
examines the time period of adolescent years, characterizes this age range and the
changes, that come along with it. Last but not least it focuses on phenylketonuria itself,
its characteristics, specificities of treatment and the necesity of compliance with the
treatment, which depends on quality education. It characterizes the period of maternity

and brestfeeding during this disease.

The practical part of the thesis is focusing on education of an adolescent patient
with phenylketonuria. The education process has been put together from two
educational units. The content was created based on knowledge of the patient herself.
The output of the educational process were 2 education cards with the headlines
"Complex care of adolescent patients with phenylketonuria” and "The life of an

adolescent with phenylketonuria”. The education was effective, beneficial and helpful.

Key words:

Education, Adolescent years, Phenylketonuria, Diet, Materinity, Treatment.


http://www.vszdrav.cz/cz/leve-menu/akademicti-pracovnici/jana-hlinovska
http://www.vszdrav.cz/cz/leve-menu/akademicti-pracovnici/jana-hlinovska

OBSAH

SEZNAM POUZITYCH ZKRATEK A SYMBOLU
SEZNAM POUZITYCH ODBORNYCH VYRAZU
SEZNAM TABULEK

SEZNAM GRAFU

1V ] 5 TP 12
L EDUKACE ...ttt sttt 15
1.1 METODY A FORMY EDUKAGCE ........cccoooiiiiieseeresisiesesesesssessessssssssessenaees 15
1.2 EDUKACNI PROCES V OSETROVATELST VI ....c..oovoviiiiiiiceeeeeeeenn, 16
1.3 KOMUNIKACE V EDUKACNIM PROCESU ..........cccoovviiiieieieirsesienienieninnd 20
1.4 ROLE SESTRY - EDUKATORKY ...oovuiiiiiiieseseseseseseeeessssesss s 22
1.5 EDUKACE ADOLESCENTU ........coooviiiiiiiieiesseees e 25
2 ADOLESCENCE.........ooiiiieteeeees et es ettt 28
3 FENYLKETONURIE A DEDICNOST ........cooviiiieieeeeeeeseeieeiesesesnesss s, 32
3.1 DIAGNOSTIKA FENYLKETONURIE ........cooiviiieesiseeeeeeeeseseevs s 33
3.2 LECBA FENYLKETONURIE ............coooiiiiiiiissesisieseeesssessesseessssss s, 34
3.3 TEHOTENSTV.....oooviiiiiiiiieeeeeee et en st 38
4  EDUKACNI PROCES U PACIENTA V ADOLESCENCI S

FENYLKETONURI ....c.ooviiieeeeeeeeee et 41
5 ZHODNOCENI EDUKACNIHO PROCESU U PACIENTA V

ADOLESCENCI S FENYLKETONURIT ...coovuvcicvciceeee st 55
6  DOPORUCENI PRO PRAXL...........c.oooiiiiieiieieeiisisistsiesees s sesessesnes st 56
ZAVER ..ottt 57
SEZNAM POUZITE LITERATURY ....ootiiiiiieieeeee sttt sen st 58

PRILOHY



SEZNAM POUZITYCH ZKRATEK A SYMBOLU

AA e rrrrercrereeae e erac e eeaeane kyselina arachidonova

] o tetrahydrobiopterin

LN B | B N Attention  Deficit and
Disorder

3 0 centimetr

CNS L centralni nervovy systém
D] = 1 PPN kyselina dokosahexaenova
EPA. ittt ec e kyselina eikosapentaenova
Jeoeonenonsnsnsnsnsnsesnsnsnsosessssssssssssssnsnsnss gram

M0 eeeeeeeneenreneeansonsesnsanscssansanscnsnses miligram

N o P PP fenylalaninhydroxylaza
LTt aminokyselina fenylalaninu
PKU. . tiiiiiiiiiiiieiiiiniieiieciecnssnssnsescesnns fenylketonurie

MOl einiieiiiiiiiiiiiieiniintineeececnsencanss mikromol

D0, ettt ———— procento
(http://www.nizkobilkovinnadieta.cz/mikromol-mol.html; JOST,

Hyperactivity

2011;

www.jednotky.cz; www.matematika.cz; www.celostnimedicina.cz; MUNTAU, 2014;

KELNAROVA, MATEJKOVA, 2010)


http://www.nizkobilkovinnadieta.cz/mikromol-mol.html
http://www.jednotky.cz/
http://www.matematika.cz/
http://www.celostnimedicina.cz/

SEZNAM POUZITYCH ODBORNYCH VYRAZU

5 — hydroxytryptofan.................. chemicka latka, kterou vytvati télo z tryptofanu
Dopamin.......ccccccevveevieciieesieene, biogenni aminokyselina
Fenilalanin...........cccooovvinnnnns esencialni aminokyselina
Fenylalaninhydroxylaza............. enzym katalyzujici oxidaci fenilalaninu na tyrosin
Glykomakropeptid............cc...... bilkovina obsazena v syrovatce
Hyperfenylalaninémie................ zvySena koncentrace L-fenilalaninu v krvi
Hyperkineze..........ccocevvvevvenenne. nadmérny a mimovolni pohyb
Inaktivita..........coooeoviiciiiicnn necinny

KofaKtor.......cccocoveiniiiiiiee latka, kterd svym spojenim nebo spoluplisobenim

s jinou latkou zesiluje jeji ti€inek

Koncentrace.........cccoevvveeviineenne veli¢ina udavajici  mnozstvi latky  rozpusténé

V jednotce objemu nebo hmotnosti rozpoustédla

Limbicky systém...........cccceevnene. ¢ast mozku vztahujici se k instinktim
Metabolizace..........cc.ccoovvvvennne. latkova pfeména

Postnatalni........c.cccccovveivennenne po narozeni

Preklinicky.......c.ccccooeviviieinenn, pted zjevnym stadiem choroby
Repopulace........c.ccccvvevvecieinnenne. narast

SCreening.......ccooveveveiencicien, pouziti diagnostickych testii k vyhledéani rizikovych ¢i

nemocnych osob
Tetrahydrobiopterin.................. redukovana hydrogenovana forma biopterinu

(LULLMANN, MOHR, HEIN, 2012; ZADAK, 2008; www.lekarsk.slovniky.cz)



http://www.lekarsk.slovniky.cz/

SEZNAM TABULEK

Tabulka 1.......c.cccooviiiieecieee Optimalni koncentrace Phe v krvi

Tabulka 2........cccccooeveiiieiicii, Obsah Phe v potravinach



UVvOoD

Fenylketonurie je metabolické onemocnéni, které je pomérné casté. Od roku
1975 je v Ceské republice dle platné legislativy povinny screening viech novorozencil.
Rocné je diagnostikovano okolo 10 ptipadi onemocnéni. V povédomi populace neni
tato nemoc, tak i jeji 1écba, piiliS znama. Proto muze byt zjisténi tohoto onemocnéni
prorodi¢e Sokujici. Nedodrzenim lécebného rezimu mize mit pro dit¢ velmi vazné
nasledky v podobé mentalni retardace. Dulezitou soucasti zdravotnického personalu je
proto edukace nejen téchto jedinci, ale taktéz i rodinnych pfislusnikt. Edukace je
proces ziskavani novych védomosti znalosti nebo navyku. Jeho cilema vysledkem by
mélo byt pochopeni pfedanych informaci a jejich pouziti ve svém kazdodennim Zivote.
Jako pii kazdém onemocnéni by edukace méla byt velmi dikladné naplanovana a
pfizpisobena nemocnému nebo jeho rodin€. Naprosto nepfipustnd forma edukaéniho
procesu je odbyti nemocného pouze brozurou ¢i letakem. Publikace by méla byt pouze
dopliikem k mluvenému slovu. Edukaéni Cinnost je v dne$ni dob& soucasti nejen
moderniho oSetfovatelstvi, ale taktéz celého zdravotnictvi. Kompetence, o ¢em muze
dany zdravotnicky personél edukovat, jsou uvedeny v platné legislativé nebo vnitinich
smérnicich kazdého zdravotnického zatizeni. Pomoci edukaéniho procesu se nemocny
¢i jeho rodina u¢i novym dovednostem a pomalu dochazi k piebirani zodpovédnosti za
své zdravi. K tomu ale dochazi, jestlize byla zdravotnickym persondlem poskytnuta
kvalitni edukacni cinnost s pfeddnim potfebnych informaci. Nedostate¢né nutné

informace zapficinuji zhorSeni stavu a tim poskozeni zdravi nemocného.

Edukace adolescentl se lisi z nejriznéjSich divodii. V kazdém vékovém obdobi
je edukacni proces specificky a odrdzi se odnejriiznéjSich faktorti. Proto je dulezité znat
také specifika a vyvoj vtomto obdobi, aby byla zvolena vhodnd metoda a forma
edukace. Predavané informace by mély byt pfiméené veéku, aby nepodcenovaly sily
nemocného ¢i naopak, aby nebyly kladeny piili§ vysoké naroky, které nemohou byt
zvladnuty. V obdobi adolescence dochazi k dozravani télesnych i mentélnich funkci,
které je zakonceno dospélosti. Proto by edukace této vékové skupiny meéla obsahovat

informace nejen o povaze onemocnéni a dieté, ale také o t€hotenstvi a kojeni.

V Gvodu bakaldiské prace popisujeme edukacni proces obecné a edukacni proces
adolescentii, zabyvame se obdobim adolescence podrobnéji a v neposledni fadé se

zabyvame fenylketonurii. Pro tuto ¢ast bakalaiské prace jsme stanovili nasledujici cile:
12



CIL 1: Zmapovat aktualni problematiku pacienti v adolescenci s fenylketonurii na

zéaklad¢ reSerSni strategie.
CIL 2: Specifikovat edukaéni process u adolescent s fenylketonurii.

V dalsi Casti bakalarské praci uvedeme Edukacni proces pacienta v adolescenci s
fenylketonurii. Edukace bude obsahovat 2 edukacni jednotky. Vystupem budou 2
edukacni karty, které budou poskytnuty pacientce a na do ambulance. Pro tuto ¢ast jsme

stanovili tento cil:

CIL 3: Detailné popsat edukasni process ve viech 5 fazich u pacienta v adolescenci s

fenylketonurii v klinické ocetrovatelské praxi

CIL 4: Vytvotit 2 edukaéni karty s nazvem: Komplexni oSetiovatelska péée o pacienta v

adolescenci s fenylketonurii, Zivot adolescent s fenylketonurii

Pro tvorbu a konkretizaci tématu bakalarské prace byla pouzita nasledujici

vstupni literatura:

PEROUTKOVA, litka, BINDER, Michael, PECHACOVA, Marta, NEMECKOVA,
Irena, LAKNEROVA, Ivana, RYSOVA, Jana, GABROVSKA, Dana. Vyvoj funkénich
potravin pro osoby nemocné fenylketonurii. VyZiva a potraviny. 2011, 66(1), 7-9. ISSN
1211-846x.

PROCHAZKOVA, Dagmar. Ujizdi nam v 16¢bé& vlak? Lékarské listy. 2010, (25), s. 4.

PROCHAZKOVA, Dagmar. ICIEM nazna&il nové postupy v 1é¢bé fenylketonurie.
Zdravotnické noviny. 2009, 58(42), s. 14. ISSN 0044-1996. Dostupné take
z. http://www.zdn.cz/clanek/iciem-naznacil-nove-postupy-v-lecbe-fenylketonurie-
447513

PROCHAZKOVA, Dagmar, KONECNA, Petra, KOLBOVA, L, STAHLOVA
-HRABINCOVA, Eva, VINOHRADSKA, Hana, HRSTKOVA, Hana. Fenylketonurie
v dospélosti.Ceskoslovenska pediatrie. 2008, 63(11), s. 601-605. ISSN 0069-2328.

Dostupné také z: http://www.prolekare.cz/cesko-slovenska-pediatrie-clanek?id=958
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Hana, KONECNA, Petra, DOLEZEL, Zden&k. Vysetieni sérové koncentrace
prealbuminu a selenu ke sledovani nutricniho stavu pacientis fenylketonurii a
hyperfenylalaninemii.Ceskoslovenskda pediatrie. 2012, 67(3), 170-177. ISSN 0069-

2328. Dostupné také z: http://www.prolekare.cz/cesko-slovenska-pediatrie-archiv-cisel

Puda, Radek, a kol. Potravinové tabulky vyzivovych hodnot: tabulky pro pacienty
s fenylketonurii (PKU) a jinymi dedicnymi metabolickymi poruchami (DMP). [Praha]:
Nérodni sdruzeni PKU a jinych DMP, 2012. 56 s. ISBN 978-80-260-3568-8.

Puda, Radek, Lhotadkova, Markéta a Samkova, Markéta. Miij priivodce fenylketonurii.
2. aktualizované vydani. [Praha]: Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP, 2017. 48
stran.ISBN 978-80-906967-0-9.

SOBOTKA, Pavel. Fenylketonurie. Plzernsky lékarsky sbornik. 2013, 79(79), s. 63-71.
ISSN 0551-1038.
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67(2), 38-40. ISSN 1211-846xX. Dostupné také
z: http://www.vyzivaspol.cz/clanky-casopis/lecebna-vyziva-pri-fenylketonurii.html

Svét PKU [online]. Nutricia + Metabolics [cit. 2018-01-23]. Dostupné
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1 EDUKACE

Slovo edukace je odvozeno z latinského educo, educare, které znamena veést
vpied nebo vychovavat (JURENIKOVA, 2010). Pojem edukace Ize definovat jako
proces soustavného ovliviiovani chovani a jedndni jedince s cilem navodit pozitivni
zmény v jeho védomostech, postojich, navycich a dovednostech (JURENIKOVA, 2010,
s. 9). Pojem edukace tedy znamena proces, pii kterém se vychovavaji a vzdélavaji
osoby, v némz dochazi k védomosti, dovednosti, navykli a schopnosti vlivem
vzdélavacich institucinebo vlivemneformalniho prostfedi, jako jsou napf. média nebo
kamaradi apod. Toto prostiedi ptispiva k ziskdvani nejrizngjsich znalosti nebo ke
zméné v chovani osoby (FALVO, 2010; JURENTKOVA, 2010).

Mezi faktory, které¢ ovliviiuji edukacni proces, se fadi pohlavi, vk, inteligence,
vzdélani, zaméstnani, motivace nemocného jedince, zebfiCek hodnot, smyslové
vhimani, kulturni zvyklosti, sobésta¢nost nemocného, styl uéeni, rodinné prostiedi

a aktualni zdravotni stav nemocného (SVERAKOVA, 2012).

Do eduka¢niho procesu jsou zahrnuti €tyfi Cinitelé, kterymi jsou edukanti a jejich
charakteristika, edukator, eduka¢ni konstrukty a edukaéni prostiedi. Clovék, ktery
edukaci provadi, ve zdravotnictvi nejcastéji sestra nebo doktor, se nazyva edukator
(JURENIKOVA, 2010). Edukator (pedagog) jako cinitel edukace (vychovy) pini nékolik
vyznamnych funkci: planuje, organizuje, realizuje., vyhodnocuje a optimalizuje
edukacni proces (SIKOROVA, 2010, s. 152). Cinnosti lidi, pfi kterych dochazi k uéeni,
se nazyva edukaéni proces. Osoba prohlubujici své vzdélani, védomosti ¢i dovednosti,
se nazyvd edukant. Edukantem muze byt jak klient zdravotnického zafizeni, tak
samotny zdravotnik, ktery prohlubuje své dosavadni znalosti a dovednosti
(JURENIKOVA, 2010).

1.1 METODY A FORMY EDUKACE

Metoda znamena zpusob, jakym jsou piedavany znalosti a dovednosti k osvojeni
urcitych navyki, doslovny pieklad z feckého methodos znamena cesta k né¢emu. Slovo
forma je odvozena z latiny a znamend tvar. V edukanim procesu zna¢i zpusob

usporadani ¢i organizaci vyuky. Mezi metody uceni se fadi prednaska, vysvétlovani,
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demonstrace, cviceni, rozhovor, brainstorming a hrani roli (JURENfKOVA, 2010;
SVERAKOVA, 2012).

Nejcastéji vyuzivana metoda v kontaktu s nemocnym je mluvené slovo. Patii
sem vyklad, diskuze, pfednaska a rozhovor. Vyhodou je uz§i navazani kontaktu sestry
s pacientem, kdy je sestra schopna reagovat na jeho podnéty, dotazy, zmény chovani a
nalad. Pouziva se spisovna Cestina bez slangovych vyrazl a vulgarismii, nemély by byt
taktéz pouzivany obecné neznamé odborné vyrazy. Méla by byt pouzivana ztetelna
vyslovnost, pomala mluva a udrzovani vizualniho kontaktu s nemocnym. MIluvené
slovo je vhodné doplnit tiSténou informaci, aby si pacient mohl znova ptecist, co mu
bylo sdéleno. V edukacnich materialech je tieba dbat na zpracovani textd i vytvarnou

stranku podle cilové skupiny, které bude material uréen (JURENIKOVA, 2010).

K pomickam, které miize sestra edukatorka vyuzivat, patii:
- Audiovizualni prostfedky — CD nebo DVD, které se nejcastéji vyuzivaji pti nacviku
oSetfovatelskych postupti pti rehabilitaénim cviceni.
- Tisténé materidly — plakat nebo vyveéska v Cekdrnach ordinaci ¢i nemocnicnich

chodbéch, letak, brozurka &i obrazky pro déti JURENIKOVAM, 2010).

Formy edukaéniho procesu se mohou dle Jutenikové (2010, s. 34) d€lit podle
Casového rozvrhu, prostfedi, ve kterém edukace probihd, organizacniho uspotadani
edukantli, vzajemného piisobeni edukanta a edukatora, vzajemného stavu systémt, kde
se kond edukacni proces a podle sméru pedagogické akce. Opét pii vybéru vhodné
formy edukacniho procesu musi sestra edukatorka ptihliZet k cili, obsahu, pfipravenosti
a potfebam edukanta. Ve zdravotnickém zafizeni jsou nej€astéjSimi formami edukace

individualni, skupinova a hromadna (JURENIKOVA, 2010; SVERAKOVA, 2012).

1.2 EDUKACNI PROCES V OSETROVATELSTVI

Edukacni proces v piipad¢ zdravotnikli znamena piedavani informaci odbornik
laické vetejnosti. Soucasti tohoto procesu je zpusobeni zmény v pacientové chovani,
muze se jednat naptiklad o zménu v Zivotnim stylu nebo v pohybové aktivité, nacvik
oSetfovatelského vykonu a poucleni pacienta o dodrzovani 1é¢ebného rezimu
(SPIRUDOVA, 2015). Edukace neni totéz, co poskytnuti informaci, tedy informovani

pacienta. Sestry velmi casto hovori o tom, Ze edukuji, ale v redlu pouze informuji.
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Poskytovani informaci pacientovi cili pouze na jeho kognitivni rovinu uceni
(SPIRUDOVA, 2015, s. 106). Cilem edukaéniho procesu zdravotnikil je tedy osvojeni
si novych znalosti a védomosti, ziskdni manudlnich zdatnosti a zrucnosti, ziskani
informaci o provadéni sebepéce, sziti se s onemocnénim, vytvoreni si nového zebticku
hodnot, distojny zpusob zivota, piedchdzeni nemocem nebo zkvalitnéni zivota
nemocného (JURENIKOVA, 2010). Edukacni proces ve zdravotnickém zarizeni md svd
specifika. Zdravotnicka zarizeni se zabyvaji predevsim péci o zdravi svych klientii
a edukace by mela byt soucdsti této péce, proto se musi prizpuisobit systéemu a metodam
péce ve zdravotnickém zarizeni — méla by byt snimi vsouladu (JURENIKOVA,
2010, s. 21).

Ve zdravotnickém zafizeni 1ékafi a nelékaisti zdravotnicti pracovnici informuji
nemocné o jejich onemocnéni, nadchdzejicim zékroku, u¢i je uzpisobovat se novym
zivotnim podminkam a dovednostem. Edukace v nemocni¢nim zafizeni se li§i podle
typu oddé€leni. Také vzdélavani nemocnych se 1isi podle kompetenci edukujicich, které
jsou podrobné uvedeny v nemocni¢nich smérnicich. V praxi se ¢asto vyuzivaji edukacni
standardy pro udrzeni pozadovaného stupné kvality tohoto procesu. Jedna se o predem
naplanovany proces nemocného s konkrétnim onemocnénim. Pfi tomto eduka¢nim

procesu by méli vSichni zdravotnici, ktefi edukuji, dodrzovat obecné zasady:

- edukovat se zajmem a radosti,

- edukator by si m¢l vzdy ujasnit cil edukacniho procesu,

- edukovat v ptijemném a vétraném prostiedi, s teplotou okolo 20°C,

- mentalni ¢innost by méla byt dopliiovana télesnou aktivitou,

- vramci moznosti by meéla edukace probihat v kolektivu, kde je prostor pro
vzajemnou diskuzi nebo zkouseni,

- zapojovat v eduka¢nim procesu obé mozkové hemisféry,

- opakovani probraného u¢iva pokazdé v jiném prostiedi (JURENIKOVA, 2010;
SVERAKOVA, 2012).

V edukaénim procesu hraji dalezitou roli medicinské poznatky a pedagogika,
ktera zkouma jadro a zakonitosti vychovy a vzdélani. Vyznamnou roli hraje také
psychologie, sociologie, etika, andragogika a komunikace. Edukace méa také obrovsky
vyznam Vv primarni, sekundarni a terciarni prevenci. Primarni prevence se zaobird
zdravou osobou, pfedchazeni nemocem, udrzovanim zdravi a zkvalitnénim Zivota.

Sekundarni prevence je vychovné vzdélavaci ¢innost zaméfena na jiz nemocného, kdy
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je edukacni proces orientovany na dodrzovani lécebného rezimu, udrzeni sobéstacnosti,
prevenci recidivy onemocnéni a rozvoji komplikaci s cilem dosédhnout vyléceni
onemocnéni a zabranéni rozvoje komplikaci. Jedna se o edukaci nemocnych s uréitou
diagnozou, kteti by méli v ramci 1é¢ebného procesu zménit své chovani. Podstatou
edukace byva Casto i nacvik uréitého oSetfovatelského vykonu. Terciarni prevence se
orientuje na osoby s trvalymi a nevratnymi zménami zdravotniho stavu, kdy je eduka¢ni
proces zaméfen na zlepSeni kvality Zivota (JURENIKOVA, 2010; SVERAKOVA,
2012).

Vyznamnou roli v edukacnim procesu hraji nejriznéjsi sdruZeni. Poskytuji
nemocnym potifebné informace nebo mizou zprostiedkovat nejriiznéj$i zdravotnické
pomiicky. Podle Ceské asociace pro Vvzacna onemocnéni, ke kterym se fadi
i fenylketonurie, je velmi dilezité rozvijeni sité specializovanych center pro 1é¢bu
téchto nemoci. Diraz by mél byt kladen na zkvalitnéni diagnostiky, informovanosti, a to
i mezi zdravotnickym personalem. Ustiedni je novorozenecky screening. Podle
pruzkumného Setieni agentury STEM/MARK prokézal velmi nizkou informovanost
0 vzéacnych onemocnénich mezi laickou vetejnosti. 60 % dotazovanych respondentt
nebylo schopno uvést jediné onemocnéni, popiipadé si je pletlo s jinymi chorobami.
Pouze 16 % respondentl se jiz s né¢jakym vzadcnym onemocnénim setkaloa spravné ji
uvedlo, oproti tém, ktefi mezi vzacné onemocnéni uvedlo napiiklad AIDS. V CR je
informovanost o vzacnych onemocnénich podobné nizka, jako na jinych mistech

Vv Evropé (ANON, 2014).

Jak jiz bylo feceno, eduka¢nim procesem se rozumi jakakoliv ¢innost, pii Které
se dana osoba uci. Tento proces se uskuteciiuje prostfednictvim edukanta a edukatora.
Piiprava eduka¢niho procesu je velmi dilezitd pro usnadnéni prace zdravotnického
personalu a motivaci nemocného, ktera je pro uspéSnou edukaci dulezitou veli¢inou.
K typim edukace se ftadi zakladni edukace, ktera je provadéna pifi nové
diagnostikovaném onemocnéni, kdy nemocny neni o problematice informovan.
Komplexni edukace je ur€ena uréitym diagnézdm postihujicim nemocné celozivotné.
Taktéz se do ni zafazuji i nékteré oSetfovatelské vykony. Redukace navazuje
na predchézejici znalosti a dovednosti nemocnych, které opakuje ¢i dopliuje o nové

informace.K fazim edukaé¢niho procesu nalezi nasledujici kroky:

- Prvnim krokem eduka¢niho procesu je posouzeni pacienta z hlediska zjiSténi

dillezitych udaji o a urCeni eduka¢nich témat. K dilezitym udajim o pacientovi,
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které musi sestra nebo jiny zdravotnicky personal zjistit, je jeho nazor na hodnotu
vlastniho zdravi, pfipravenost a snaha ucit se, ptijmout zménu dosavadniho zZivotniho
stylu, motivaci, spoleCensko-ekonomické faktory, urovenn vzdélani a v€k pacienta.
Vék hraje v edukaénim procesu dilezitou roli. Edukdtor také zjiStuje uroven
védomosti a dovednosti nemocného pomoci pozorovani nebo rozhovoru.

- Druhym krokem edukaéniho procesu je stanoveni edukaéni diagnozy s upfesnénim
deficitu védomosti u nemocného.

- Tretim krokem eduka¢niho procesu je planovani a formulace druhu edukace
a zpusobu, jakym bude v daném ptipadé probihat. Edukator si planuje cile, metody,
formu, obsah edukace, pomucky a ¢asovy ramec edukacniho procesu.

- Ctvrtym krokem edukadniho procesu je uskuteénéni, kdy dochazi k predavani
informaci, procvicovani ziskanych dovednosti a jejich opakovani. Edukétor dale
v tomto kroku ovéiuje pochopeni predanych informaci.

- Patym krokemje edukace vyhodnoceni ziskanych vysledki. Osoba, ktera edukaci
provadi, musi zhodnotit, zda pacient pochopil cil edukace a osvojil si nové znalostia
dovednosti. Pomoci pisemného testu znalosti, kladenim kontrolnich otazek ¢i
provedeni konkrétniho oSetfovatelského vykonu lze zjistit, zda byla edukace ¢inna

(JURENIKOVA, 2010).

Kazdy edukacni proces by mél mit uréen cil ¢i vysledek, kterého ma byt dosazeno.
Rozdil mezi vysledkem eduka¢niho procesu a cilem by mél byt co nejmensi. Spravnée
formulované cile pomdahaji edukatorovi edukaci klienta dobife naplanovat
(JURENIKOVA, 2010, s. 27). Tyto cile mohou byt kratkodobé a dlouhodobé, dale pak
vys$i a niz$i. Kazdy stanoveny cil by mél byt pfiméfeny schopnostem nemocného
jedince. Jiz pfi stanoveni cile mize dochdzet k demotivaci nemocného, nebot’ miize
dochézet k nesplnéni z divodu piecenéni sil nebo naopak muize dojit k podcenéni sil
nemocného. Cil by mél byt také jednoznacny a nemél by se vykladat n¢kolika riznymi
zpisoby. TaktéZ by mély byt konkrétni a komplexni s piisobenim na vSechny stranky
osobnosti edukanta. Cile jsou formulovany ze strany edukanta s vyty¢enim konkrétni,

pfesné, jasné a jednozna¢né formulace. Edukacni cile 1ze rozdélit na:

- Kognitivni (vzdélavaci cile), které se dale d€li na znalost, porozuméni, aplikace,

analyza, syntéza a hodnotici posouzeni.
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- Afektivni cile jsou zaméfeny na vytvareni postoju, piesvédceni, hodnot a nazort,
nalezi k nim pfijimani ve smyslu vnimavosti, reagovani, ocefiovani hodnoty,
integrovani hodnot a zatazeni systému hodnot do charakterove struktury.

- Psychomotorické (vycvikové) cile, kdy si edukant osvoji uréity druh motorickych
zruénosti a navyki. K témto cilim se fadi imitace, manipulace, zpfesiovani,

koordinace a automatizace (JURENIKOVA, 2010; SVERAKOVA, 2012).

V kazdém edukacnim procesu by se mé¢la dodrzovat didaktickd pravidla ¢i zésady.
Jsou to vSeobecné pozadavky, které vychazeji z principli procesu uceni. K témto
pozadavkl se fadi zdsada nazornosti s pomoci nejriznéjSich didaktickych pomiicek
(napt. film), které usnadiiuji proces uceni. Dalsi zasadou je spojeni teorie s praxi, kdy
ziskané védomosti ¢i dovednosti edukant vyuziva v praxi a vytvaii padu pro motivaci
k jeho dalsi edukaci. K dalsi zasadé patii vyuzivani nejnovéjSich objevi védy
atechniky. Kazdy edukacni proces by mél byt také piizptusoben védomostem
a dovednostem edukanta, schopnostem a zdravotnimu stavu. Na zakladé zjisténych
aktualnich tdajuo edukantovych védomostech a dovednostech je sestra edukatorka
koriguje a dopliuje. Tim dochéazi k zachovani zdravi edukanta na co nejkvalitn€jsi
arovni. Po celou dobu eduka¢niho procesu by méla sestra edukatroka ziskavat
informace, zda edukant poskytnuté informace pochopil. Tyto informace lze ziskat
nejriiznéj$imi zpisoby, naptiklad dotaznikem nebo kladenim kontrolnich otazek. Sestra
edukatorka by také méla umét efektivné motivovat edukanta k aktivnimu se zapojeni
do edukacniho procesu, aby tak umél praktikovat ziskané informace ve svém zivoteé.
Pii planovani a realizaci eduka¢niho procesu by se mélo také dbat na individualini
ptistup k nemocnym. M¢I by také probihat v ur¢ité navaznosti a soustavnosti, aby mohl
edukant navazovat na piedeslé ziskané védomosti a dovednosti. Jestlize je edukant
kladn¢é motivovan k aktivnimu se zapojeni do edukace, je Iépe schopen si zapamatovat
ziskané informace a dokéaze je vyuzit v bézném zivoté 1 s odstupem cCasu. V nyné&jsi
dob& by méla byt stéle Sast&ji brana zfetel také na kulturni odlisnosti (JURENIKOVA,
2010; SVERAKOVA, 2012).

1.3 KOMUNIKACE V EDUKACNIM PROCESU

Neodd¢litelnou soucasti edukace je také komunikace — vzdjemnd vymeéna
informaci. Jejim cilem je co neju¢inngji néco sdélit (JURENIKOVA, 2010).
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Komunikace neni osobnostni charakteristika, kterou bud’ clovek ma, anebo nema, ale je
to celd Fada dovednosti, které je tieba ucit se a naucit (PTACEK, BARTUNEK a kol.,
2011, s. 37). Edukator by vsakmél mit kvalitni komunikaéni znalosti a dovednosti. Na
urovni komunikace zavisi efektivita edukacniho procesu, protoze v prib&hu
komunikace se mohou vyskytnout tzv. komunikaéni Sumy, pii kterych dochazi
k pfedavani nepfesnych informaci. Tyto komunika¢ni Sumy mohou byt zpisobeny
nedostatkem pozornosti a soustfedéni nemocného. Vysoky zajem by mél byt vénovan
také rychlosti te¢i, hlasitosti, pomlkam, vySce hlasu, délce projevu, intonaci a
pfitomnosti embolickych slov, coz znamena vyskyt slov a zvuka navic v rozhovoru

(JURENIKOVA, 2010; ONDERKOVA, 2007).

Rozhovor by mél byt piihodné nacasovan na neruSeném misté a v soukromi.
Efektivita komunikace totiz do jisté miry zalezi na klidu a také na mnozstvi Casu.
Sdéleni musi byt jasné a vystizné bez zbyte¢nych oklik s pouzitim béznych slovnich
obratli, aby jim nemocny porozumél. Informace by nemély obsahovat slozité¢ véty
a odborné terminy a nemély by piesahovat chapani nemocného. Edukator by mél
srozumitelné vyjasnit podstatu véci, davat pozor na dvojsmyslnd sdéleni, pfiliSnou
abstrakci nebo osobni néazory. Sestra edukatorka mimo verbalni komunikace vyuziva
také komunikaci nonverbalni, ke které patiti mimika, gestika, haptika, Kinetika,
posturologie a také jeji image ve smyslu Upravy zevnéjSku. Dulezitad je taktéz
proxemika, neboli komunikace prostfednictvim vzdalenosti mezi dvéma osobami. Tato

vzdalenost je urCena vzajemnym vztahem a lze ji rozd¢lit do Ctyt zon:

- vefejna zona je déna vzdalenosti od 360 — 760 cm a je vyuzivana pii skupinové
vyuce edukantt,

- spolecenska zona je dana vzdalenosti od 120 — 360 cm a probiha v ni projedndvani
neosobnich véci, vyhodou této zony je, ze v zorném poli se vyskytuje celd postava
druhé osoby,

- osobni zéna je dana vzdalenosti od 30 — 120 cm a probiha v ni vétSinou vedeni
rozhovoru s edukantem, tato vzdalenost umoziuje sledovani mimiky a reakci o¢nich
zornic,

- intimni z6na je dana vzdalenosti do 10 az 30 cm a vétSinou do ni vstupuji blizci
¢i pratelé, avSak zdravotnici tuto zonu pfi vykonavani své profese vyuzivaji

napiiklad pii hygienické pé¢i (VYMETAL, 2008; JURENIKOVA, 2010).
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Pomoci mimiky muze sestra edukatorka pozorovat emoce, které odrdzi psychicky
stav edukatora. Gesta pak dopliuji mluvené slovo ¢i ji mizou plné nahrazovat pomoci
znakové feCi. Z postoje a polohy téla miize sestra edukatorka vycist, jak bude edukator
reagovat na edukacni proces. Pomoci pozorovani pohybt téla je obvzlasté pozorovana
rychlost a napéti téla. Zvlastni vyznam mé image sestry ¢i zdravotnického persondlu na
kone¢ny vysledek edukace. V neposledni fadé probiha nonverbalni komunikace pomoci
dotekti. Nejcastéjsim dotekem v bézném zivoté je podani ruky a je také soucasti

b&zného kontaktu edukatora a edukanta (JURENIKOVA, 2010; SVERAKOVA, 2012).

Cely rozhovor by mél byt pfizpisoben reakcim nemocného. Sestra edukatorka
by se mé¢la vyhybat posuzovani a hodnoceni. Taktéz by se méla vyhybat piikazim.
Piedchozi informace je vhodné nékolikrat opakovat a dilezita slova ¢i informace by
mély byt nemocnému poskytnuty i v psané formé. Na zavér rozhovoru by mél byt
vymezen prostor nemocnému ke zopakovani podanych informaci vlastnimi slovy
a prostor ke kladeni otazek nemocného. Tim si zdravotnicky personal ovétuje, do jaké
miry byly vstiebadny informace a tim je dan prostor k upfesnéni a vysvétleni dilezitych

informaci, které nemocnému mohly ujit JURENIKOVA, 2010; SVERAKOVA, 2012).

Pro efektivné vedenou komunikaci by mél mit edukétor jednozna¢né ucileno, co chce
nemocnému sdélit, rozsah sdéleni, oblast sd¢leni a jeho nésledné obohacovani pti
dalSich setkani, kdo vsSechno bude sd€leni nemocnému piedavat, nacasovani pfti
predavani sd€leni, snizeni v§ech stresovych vlivii na nemocného a naplanovani schiizky

(JURENIKOVA, 2010).

1.4 ROLE SESTRY - EDUKATORKY

Role sestry prosla postupem ¢asu vyraznymi zménami. Vyjadiuje spolecensky
status povolani a je postavena na pomoci druhym rodindm ¢i skupinam se zjistovanim
jejich fyzickych, mentélnich a socialnich schopnosti. Sestra ve své profesi nikdy
nevykonava jen jednu roli, ale hned vice roli. Tyto role, které zastavaji, jsou
ovliviiovany do jist¢ miry nejriznéjSimi skute¢nostmi, podle kterych je reagovano

na oblast vzdélani a praxe (HLINOVSKA, NEMCOVA, 2012).

Profesni role sestry pfedstavuje vzorec chovani, ktery je urcen pozadavky dané
profese. Kazda profese také zaujima urcité misto ve spolecnosti a hodnotovém systému
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a tim je vytvarena prestiz povolani. Profesni roli ovliviluje image profese, kterou
reprezentuje ve spolecnosti. Role sestry ve spolecnosti se ménila postupnym vyvojem
oSetfovatelstvi, ktery je dan pokrokem v medicin€, oSetfovatelské péci a pronikdnim
novych znalosti z ostatnich oborti. Profese sestry se stavd samostatnéj$i a dochazi
ke zméné v jejich kompetencich. Role sestry charakterizuji tyto znaky — kolektivni
orientace, univerzalismus a emocionalni neutralita (HLINOVSKA, NEMCOVA, 2012,

s. 53). Pii vykonu své profese vykonava sestra nasledujici role:

- poskytovatelka oSetrovatelské péce,

- Mmanazerka,

- edukatorka nemocného a rodiny,

- advokatka,

- nositelka zmény,

- vyzkumnice,

- mentorka (HLINOVSKA, NEMCOVA, 2012).

Sestra miize zastdavat celou Fadu vyznamnych i méné vyznamnych spolecenskych
roli (HLINOVSKA, NEMCOVA, 2012, s. 54). K zékladnim spoletenskym rolim sestry
patii partnerka a manzelka, matka, a jestlize se jedna o muze, vykonava roli otce. Pfi
vykonu své prace se sestra ¢asto dostava do konfliktu profesionalnich a spole¢enskych
roli. Urcité naroky profese uspokojuje na ukor své rodiny a naroky své rodiny
uspokojuje na Ukor své profese. Tyto konflikty roli mohou u sester vyvolat stres
(HLINOVSKA, NEMCOVA, 2012).

Jak jiz bylo zminéno, s rozvojem moderni spolec¢nosti se kupiedu rozviji
i zdravotnické profese. Role sestry prodélaly od minulosti aZ po sou¢asnost velmi
slozity vyvoj. Od pocatku je sestra povazovana za ¢lena tymu poskytujiciho zakladni
oSetfovatelskou péci nemocnym. Avsak se stile rozsifuji jeji kompetence. K udrzeni
kvalitni oSetfovatelské péée vyzaduje na sestrach nové dovednosti (HLINOVSKA,
NEMCOVA, 2012). Jde o Sirsi spektrum dovednosti, a to zejména ve vztahuk socidlnim
problémiim, které obklopuji a provadzeji stale vice nemoc a zdravi jedince nebo skupiny.
Jde o sociologické poznatky, které pomahaji sestre poznat a pochopit postoje a hodnoty
Jjednotlivcii nebo skupin véetné rodin, dynamiku socialniho systému (sestra — lékar —

pacient) (HLINOVSKA, NEMCOVA, 2012, s. 63).
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V podvédomi laické, ale i odborné vetejnosti je stale upevnéno, ze informace
poskytuje vyhradn¢ 1ékar. Dnes tomu vsak tak neni, protoze sestra je opravnéna podavat
informace v ramci svych profesnich kompetenci, dovednosti a znalosti. O onemocnéni
informuje pacienta a rodinné prislusniky 1ékafr, ktery se pfili§ Casto nezabyva ostatnimi
potiebami nemocného. Sestra mize nemocnym vysvétlovat a objasiovat informace
tykajici se nemocni¢nich tkoni. Aby sestra mohla vykonavat roli edukétorky, je
potiebné, aby méla znalosti na vysoké Urovni z oblasti mediciny a oSetfovatelstvi.
Pacient by si mél osvojit dané dovednosti pomoci edukujiciho zdravotnického
personalu. To znamena, ze by edukator mél dokonale ovladat to, o ¢em informuje a udi.

Edukace musi byt fadn& ptipravena a kvalitné provedena (SVERAKOVA, 2012).

Sestra by méla byt empaticka, respektovat osobnost nemocného, jeho aktualni
zdravotni stav, etnicko — kulturni odlisnosti, intelektualni podminky a socialni status.
M¢la by ovladat spravné verbalni a nonverbalni komunikac¢ni schopnosti, vlohy
edukatorky je navazani pratelského vztahu s pocitem duvéry u nemocného. V roli

edukatorky plni sestra nejrtizné;jsi funkce, ke kterym patii:

- zabezpeceni znalosti a dovednosti nemocného,

- poskytovani informaci nemocnému i jeho rodinnym piislusniktim,

- rozvoj dovednosti a udrzovani idealni arovné jeho zdravi,

- pouceni pacienta,

- poskytuje zkuSenosti od jinych pacientt,

- poskytuje nau¢né materialy a texty,

- poskytuje rady a navody (JURENIKOVA, 2010; SVERAKOVA, 2012).

Nezli za¢ne sestra edukovat, musi si uvédomit, kdo bude edukovan, pro¢ bude
nemocny edukovan, co se musi nemocny nauéitkdy edukovat, jak se bude
edukovat,za jakych podminek bude edukovat a sjakym océekdvanym vysledkem
se bude edukaéni proces vykonavat (JURENIKOVA, 2010).
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1.5 EDUKACE ADOLESCENTU

Eduka¢ni proces détije velmi specificky a prizptisobuje se veku, psychické
zralosti, jazykové urovni a zdravotnimu stavu ditéte. Je zaméfen nejen na dite, ale
i kjeho zdkonnym zastupcim. Dfive, nez se zafne s ditétem pracovat, musi byt
vyzadan souhlas jeho rodic¢iinebo zakonného zastupce. Dals§i moznosti je nejprve
piipravit rodi¢e a poskytnout jim navod, jak maji oni sami dit¢ informovat. Rodice maji
také pravo odmitnout dit¢ predem informovat (SEDLAROVA a kol., 2008;
SIKOROVA, 2012).

Je-1i adolescent nezletily, jsou potfebné informace a rozhodnuti sdélovana take
jeho zakonnym zastupciim. Neznamena to vSak, ze zdravotnicky personal s nezletilym
adolescentem nekomunikuje, protoze takovato komunikace je velmi nezbytna.
Zdravotnicky persondl se také Casto potyka se situaci, kdy jsou rodice nezletilého
rozvedeni a rodi¢, kterému bylo dité svéfeno do péce, si nepieje, aby byl druhy rodi¢
informovan. Avsak rodi¢, kterému nebylo dité svéteno do péce, neni zpravidla zbaven
rodi¢ovskych prav a tim prdvem byt informovan. V tomto ptipad¢ tudiz nelze uznat

pozadavek, aby druhy rodi¢ nebyl informovan (PTACEK, BARTUNEK a kol., 2011).

Edukacni proces této vékové skupiny lze rozdélit do péti fazi. Prvni fazi je faze
pocatecniho posouzeni a diagnostiky, kdy sestra edukatorka zjist'uje stupenn védomosti,
dovednosti ¢i n€kterych navyku. Snazi se odhalit postoj samotného ditéte ¢i adolescenta

a jeho rodicl. V této fazi se zjistuji informace jako:

- osobni Gdaje (pfijmeni, jméno, vek),

- bio - fyzické znaky (stavba téla, rodinné predispozice, psychomotoricka uroven),

- socialni zazemi (rodinna anamnéza, dochazka do neformalnich skupin, schopnost
spoluprace s tymem),

- stupen inteligence (poznavani, vnimani, chapani, pamét, stupenn védomosti
a dovednosti, pfedstavivost a fantazie),

- uroven mluveného slova (slovni zadsoba a schopnost vyjadrit se),

- emocionalni stranka (reakce, dominantni nalada a naladovost),

- moralni troven (vztah k mraviim, Skole a povinnostem a chovani),

- pracovni stranka (pfistup k praci, pracovni rysy, pracovni zdatnosti),

- zajmy (oblast zajmd, pievladajici zajmy a profesionalni smér) (SIKOROVA, 2012).

25



Ziskané informace umoziuji sestie edukatorce sestavit edukacni diagndzu.
V druhé fazi — fazi projektovani se naplanuje cil, kterého ma byt dosazeno, jsou
zvoleny metody, formy a obsah edukac¢niho procesu s cilem dosaZzeni ptedchazeni,
snizeni ¢i uplného odstranéni potencionalnich zdravotnich problému. Cil, kterého méa
byt edukaci dosazeno lze rozdélit na kognicitvni a psychomotorické. Tyto cile by mély
byt konkrétni. Metodu edukace sestra edukatorka voli podle obsahu a formy edukace,
zdravotniho stavu, fazi eduka¢niho procesu nebo piipravenosti sestry edukatorky.
Podoby ¢i formy edukace, které jsou podavany nemocnym, jsou voleny s dostateCnym
predstihem. Forma miize byt individudlni, individualizovana, skupinova ¢i hromadna.
V této fazi sestra edukatorka planuje vyuziti nejriznéjSich materialné technickych
pomticek, audiovizualni techniky apod. TaktéZ jsou planovany a ptipravovany tzv.
evalua¢ni formy, pomoci kterych jsou vyhodnocovany a provéfovany ziskané

védomostia dovednosti. V zavéru druhé faze si sestra edukatorka klade otazky:

- Jaké jsou predbézné znalosti o daném tématu?

- Co z ucebni latky bude nejobtizngjsi?

- Jakym zptsobem se budou adolescenti privadéet k ¢innorodosti?

- Jakym zplsobem budou adolescenti motivovani?

- Jakym zptsobem bude zajiSténa casova a obsahova navaznost uciva?

- Jakym zplsobem bude zajistén odstupniovany a individualni ptistup?

- Jaky bude ¢asovy ramec lekce a zda bude potieba dalSich lekci?

- Kolik &asu se bude moci vénovat jednotlivym lekcim? (SIKOROVA, 2012)

Treti fazi je faze realizace, kdy sestra motivuje edukanta, na kterou navazuje
sdélovani informaci s naslednou fixaci, kdy se ziskané¢ védomosti a dovednosti opakuji
a dale procviCuji. Po této fazi sestra sleduje, do jaké miry jsou edukanti schopni
aplikovat ziskané poznatky do praxe. Ve ¢&tvrté fazi dochazi k upeviiovani
a prohlubovani poznatkii a v paté fazi sestra hodnoti vysledky eduka¢niho procesu
pomoci zpétné vazby (SIKOROVA, 2012).

Sestra edukatorka, ktera hovoti sadolescentem by méla mit na rozhovor
dostatek Gasu, nesmi spéchat, myslet na jiné véci a byt netrpéliva. Uspéch piipravy
zélezi hlavné na pocitech, které v ditéti béhem rozhovoru pievladnou. Pro dobrou
pfipravu je nejpodstatnéjSi zplsob komunikace. Rozhovor je zapocat vlastnim
predstavenim se, navazanim spoluprace spravnym oslovenim ditéte, kdy by mélo byt

zjisténo, jak dit¢ oslovuji rodice nebo jak chce dit¢, aby bylo oslovovano,
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a vysvétlenim, za jakym G¢elem k nému sestra pfichazi. Vyznamnou roli hraje spravné

nacasovani edukace (SEDLAROVA a kol., 2008).

.....

Dité by si mélo samo vybrat. Sestra edukatorka za¢ne rozhovorem, vse ditéti vysvétli,
a ma-li zajem, je mu umoznéno prohlédnout si zblizka originalni zdravotnické
pomicky a nazorné si je vyzkouset. Pokud je dit¢ Gizkostné a ma strach, mélo by se
zjistit, ¢eho se boji, co vSechno vi a chape-li nutnost 1é¢by. Edukace by se méla rozlozit
na vice ¢asti a informace sdélovat postupné s pouzitim riznych edukacnich pomtcek.
Po edukaci ditéte nasleduje podptrny rozhovor srodi¢i. I kdyz jsou pfipraveni
a dostanou veskeré informace, situaci néktefi rodi¢e Spatné snaseji. Jsou rozruSeni,
uzkostni a hlasité placou, coz prenaseji na dité, které se rozrusi a znejisti. K edukaci déti

a rodicl je vhodné pouzit rizné pomicky a materidly, naptiklad:

- pisemné a obrazové informacni materidly — omalovanky, komiksy, brozuru pro
dospivajici €1 ukdzkova alba s obrazky nebo fotografiemi a pisemnym komentafem,

- demonstracni pomucky — vlastni hracky déti, specidlni loutky, origindlni
zdravotnické pomucky,

- videoprogramy, knihy, atlasy a anatomické modely (SEDLAROVA, 2008;
SIKOROVA, 2012).

Edukace déti a mladistvych by méla obsahovat odhaleni, kolik informaci dité
ma4, jak rozumi situaci a ¢eho se obava. Vysvétleni, co a kdy se bude dit,jak by mél/a
pracovat s bolesti,kdo bude dit¢ doprovazet (zdravotnici, rodice), jak dlouho bude
vykon trvat, co bude nésledovat, praktickou ¢ast, ¢as na otazky a diskuzi a pfipravu
rodi¢t (SEDLAROVA, 2008).
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2 ADOLESCENCE

Obdobi adolescence je nejriznéj$imi autory oznacovano jinak. Zpravidla se
jedna o obdobi mezi 15 a 20 rokem zivota. Prvni polovina tohoto obdobi je oznacovana
jako pubescence ¢i rand adolescence, a dochazi k ni ve star§im §kolnim véku — tj. béhem
druhého stupné zakladni $koly. Casna adolescence, oznadovana téZ jako prepuberta,
zahrnuje veékové obdobi 10 — 13 let. Nasledné obdobi je oznaCovano jako stfedni
adolescence, ktera zahrnuje obdobi 14 — 16 let. Pozdni adolescence zac¢ind 17. rokem
zivota a kon¢i okolo 20. roku. VSechna tato vyvojova stddia doprovazi tclesné,
pohlavni, psychické a socidlni zmény. Biologické zmény jsou ndslednym spoustéem
zmén v oblasti psychiky. K nejvice zménam vSak dochazi v psychosocialnim vyvoji
jedince, ptedevsim v obdobi pozdni adolescence, kdy je pfijimana nova role dospé€lého.
Dochazi k rozvoji diive osvojenych kognitivnich funkci a nového zptsobu uvazovani.
Hlavnimi zménami také prochazi emocni stranka adolescenta s ndslednou nestabilitoua
nizkou schopnosti sebeovladani. S pozvolnym nartstem rozvoje nasi spoleCnosti je
obdobi adolescence prodluzovano (STOZICKY, SYKORA, 2016; BLATNY, 2017). S
vyjimkou raného deétstvi predstavuje dospivani nejprogresivnéjsi cast lidského vyvoje.
Jedinec s veskrze detskymi zajmy, ktery je znacné zavisly na dospélych, se béhem jedné
dekady postupné meni v mladého clovéka, ktery se svymi télesnymi a kognitivnimi

schopnostmi vyrovnd ostatnim dospélym (BLATNY, 2017, s. 111).

Zacatek adolescence je obecné dan nastupem télesného zrani a konci
biologickou dospélosti. Nastup tohoto zrani je individualni, proto vymezeni obdobi
vékem je jen piiblizné. Télesny vyvoj se v tomto obdobi zpomaluje, je pomalu u konce,
az se upln¢ zastavi. Pfibirani na vaze se zvySuje, jak uchlapct, kde je vyss$i, tak
I U dévcat. Intelekt se rozviji, ale stale neni na takové Grovni, jako u dospélych. Pamét’

je spise logickda mechanickd (STROZNICKY, SYKORA, 2016).

Jak jiz bylo zminéno, adolescence je obdobim rozvijeni se emoci, které jsou
potfebné k vyrovnani se se vSemi zménami. Jedinec odchazi ze Skoly a psychicky
zatézuje své okoli svymi postupnymi zménami. Neni jiz zavisly na dospélych, avSak
stale neni schopen pievzit zodpovédnost za sva rozhodnuti. V tomto vyvojovém obdobi
si jedinci vytvaii hodnotovy systém, formuji si vztahy s osobami druhého pohlavi,
realizuji se ve skupiné svych vrstevnik, napiiklad experimentovanim
s alkoholem.Vztahy s vrstevniky jsou obzvlasté dulezité, protoze pomahaji uspokojovat
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vlastni potieby adolescentll a udrzuji emoéni stabilitu. Dospivani stejnym tempem jako
ostatni vrstevnici zapii¢ifiuje mensi miru stresu, protoze mohou s ostatnimi sdilet své
zmény. Uzkost mize zptisobovat diivéjsi ¢i pozdni dospivani chlapti a divek. Vzristaji
sexualni potfeby a zajem o tuto oblast. Vznikaji prvni partnerské vztahy, které maji
spiSe kratkodoby a zkoumajici charakter. Status partnerstvi m& mezi dospivajicimi
dalezitou roli, proto mnohdy néktefi jedinci vyhledavaji partnerstvi jesté diive, nez se u
nich projevi tato potieba. Casto byva dosavadnim kamaradtim piitknut status partnerstvi
a to je diivodem, proc tato piatelstvi Casto zanikaji. Ve stfedni a pozdni adolescenci se

pak partnerstké vztahy stavaji kvalitngj§imi (STROZNICKY, SYKORA, 2016;
BLATNY, 2017).

Jedinci hledaji svou identitu, kterd je vysledkem hledani hodnot a norem. Se
svymi vrstevniky travi dospivajici vice Casu, nez se svymi rodi¢i. V obdobi rané
adolescence sili potifeba davérnych pratelstvi, obzvlasté u introvertnich jedinct a divek.
Adolescentni divky jsou také vice ohrozeny vyskytem psychickych obtizi, obzvlast
depresivitou, jestlize nenavazou n&jaké blizké pratelstvi. Chlapci se spise zdrzuji
Vv partach, jejichz ¢lenové se obmeénuji podle aktualnosti ¢innosti. Behem dospivani se
pratelstvi stavaji ustalenéjsi a Casto vydrzi dlouhodobé nebo na cely zivot. Na pocatku
obdobi adolescence dochazi k nartistu probléma v oblasti emoci, chovani a konfliktim s
autoritami. Dodrzovani norem ve spole¢nosti ma v tomto obdobi malou vahu, nez
vlastni presvédCeni. Své okoli vnimaji spiSe povrchné s domysSlenim ukvapenych a
zvySenou hladinou dopaminu v prefrontdlni kifea v limbickém systému. Avsak toto
rizikové chovani je potfebné pro budovani nezavislosti na dospélych. Potieba urcité
miry rizika spociva ve zkouSeni novych aktivit, novych moznosti a experimentovat
Vv riznych sférach Zivota. Pro ranou adolescenci je pfizna¢na vys$si Gizkostnost a vyskyt
psychickych obtizi. Adolescenti jsou po emoéni strance velmi citlivi na nejriznéjsi
komentate spoluzaki ¢i dospélych, kterym casto pfisuzuji pfiliSny vyznam. V tomto
obdobi maji pocatek budouci zavislosti na navykovych latkdch nebo poruchy piijmu
potravy. Dochazi také k narustu sebevrazedného jednédni. Pro ranou adolescenci je
pfiznacny egocentrismus. Obracenim vlastniho z4jmu jen na svou osobu konci obdobi
adolescence a jedinec se za¢ina také zajimat o druhé osoby (STROZNICKY, SYKORA,
2016; BLATNY, 2017).
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Postupné dochazi také k rozvoji kognitivnich funkei a jedinci jsou zpusobili
uvazovat i na urovni abstraktni a hypotetické. Zacinaji se zajimat o vztahy mezi
abstraktnimi jevy a uvazuji i o neredlnych situacich, které by mohly nastat. Dochdzi
k rozvoji schopnosti rozumové pretvorit veétsi mnozstvi uvodnich informaci.
Adolescenti dosahuji piesnych ptedstav o svych kognitivnich schopnostech a dokazi je
efektivnéji vyuzivat. Lépe chapou své pamét'ové schopnosti a uceni. Dokazi vyhodnéji
planovat a organizovat své mysleni. K zasadni zmén¢ také dochazi v oblasti uvazovani
0 druhych lidech a vztazich mezi nimi. Slovni vybava adolescentli se nelisi od
jazykovych prostiedki dospélych jedincli, avSak v mluveném slovu vice vyuzivaji
slangové vyrazy se slovnimi obraty, které jsou jasné pouze prislusnikiim urcité skupiny

(STROZNICKY, SYKORA, 2016; BLATNY, 2017).

V obdobi adolescence také dochazi k utvafeni a formovani vlastni identity.
S timto procesem Uizce souvisi originalita, styl oblékani, hudebni styl a télesny vzhled.

Podle Blatného (2017, s. 104) probiha vyvoj identity v uré¢itych fazich:

- difaze identity se tyka adolescentil, u kterych se nevyvinula krize identity a pfijimaji
vSechny nabizejici se zdvazky,

- predCasné uzavieni identity se tyka adolescentil, ktefi nepfedpojaté piijali zdvazky
dospélosti,

- moratorium identity se tyka téch dospivajicich jedinct, kteti neptijali urcité zavazky,

- dosazeni identity, kdy dospivajici jedinec pfijal konkrétni role, které jsou ve
spojitosti s dospélosti a podrobili se konkrétnim hodnotam a cilim (BLATNY,
2017).

V ramci socializace postupné nartsta pozadavek distance od rodi¢t a pieruseni
sdileni wvnitfnich zalezitosti a komunikace s nimi. Prvni polovina dospivani je
charakteristicka zvySenou piedpojatosti via¢i rodi¢im. V tomto obdobi vyvoje ma také
vyznamny vlivvychovny styl rodici, ktery mtize byt pticinou nadmérné sebekontroly ¢i
snizené sebeucty. Prohlubuje se nezavislost na dospélych, ktera také miize znacit urcité
postaveni pfed svymi vrstevniky. Diilezita je vSak také dostupnost dospélych osob pro
piipady, ze by jich bylo potteba. Vé&fi-li rodice v ispéch adolescentti, podporuje to
K jejich osamostatiiovani. Ne&ktefi adolescenti citi potiebu komunikace s jinymi
dospélymi, nez se svymi rodi¢i. Dokazi se s nimi ztotoznit v oblasti politiky, vzdélani,
vzhledu ¢i hudebnich ptednosti. Na vyvoji dospivajicich ma vibec dulezity vliv

socializa¢ni prostiedi, zvlasté pak nejriznéjsi krouzky a volnoCasové aktivity, které
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maji pozitivni vliv na jedince z nefunkénich rodin. Pfi takovychto aktivitich semohou
naucit novym zkuSenostem, nauci se spolupracovat s druhymi, posiluje se zodpovédnost
a sebedisciplina a zvySuje se pocit sounalezitosti. S provozovanim takovychaktivit se
snizuje riziko zneuziti navykovych latek a zaruduji lepsi psychiku (STROZNICKY,
SYKORA, 2016; BLATNY, 2017).

Obdobi adolescence je obdobim pfechodu z niz§iho na vyssi stupen na zékladni
Skole, ktery s sebou piindsi veétsi psychickou zatéz a potfebu samostatnosti. Nekteri
jedinci si zaéinaji budovat nové pozice nebo si hledaji nové pratelé. Na konci zakladni
Skoly Zéaci nastupuji na stfedni ¢i jiné ucebni obory. Jejich Skolni uspéSnost souvisi
s rodinnym prosttedim a s hodnotami a ocekavanim rodic¢ii. Nebezpec¢i nedokonceni
studia hrozi u adolescentii s autoritafskou nebo liberalni vychovou. Ubytek motivace
adolescent ke studiu se muze vyskytovat u jedinct zrodin s nizkymi pfijmy,
z etnickych skupin, z rozvedenych rodin nebo u téch, kteti vyrtstali pouze s jednim
rodicem. Jestlize socidlni prostiedina stfedni Skole neodpovidd psychickym
pozadavkim jedince, nemusi se rozvijet. Z diivodu nejriiznéjSich psychickych problémt
nemusi také adolescenti dokon€it studium na stfedni Skole. Prvnim krokem
k osamostatiiovani se je povazovano opusténi domova a bydleni na internatu ci

v podnajmu (STROZNICKY, SYKORA, 2016; BLATNY, 2017).
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3 FENYLKETONURIE A DEDICNOST

Fenylketonurie je vrozené onemocnéni metabolismu, pfi kterém télo nedokaze
odbouravat bilkovinu fenylalanin, ktera je béZn€ obsazena v potravindch, protoze télu
chybi potiebny enzym. Toto autozomalné recesivné dédicné onemocnéni, je zplisobené
mutaci v genu PAH pro fenylalaninhydroxylazu (ZOFKOVA, 2012). V jatrech tento
enzym za pritomnosti kofaktoru tetrahydrobiopterinu, kysliku a iontii Zeleza degraduje
aminokyselinu fenilalaninu na 5 — hydroxytryptofan. Mutace v nékterém ze 13 exonii
v intronu nebo v promotorove oblasti PAH genu nebo v genu pro tetrahydrobiopterin
vede kutlumu metabolizace fenylalaninu na 5 — hydroxytryptofan. Koncentrace
fenylalaninu v krvi a ve tkanich je abnormalné vysoka, zatimco hladina 5 —
hydroxytryptofanu je nizka (ZOFKOVA, 2012, s. 36). Né&které mutace genu mohou
zpusobovat pouze lehké formy onemocnéni, kdy hladina fenylalaninu v krvi lehce
pfesahuje horni hranici normy s nepfitomnosti fenylketonurie a neurcitou ¢i chyb¢jici
symptomatologii (POLAK, FICEK, BALDOVIC, 2008). Fenylketonurie vznika pfi
enzymu fenylalanin — 4 — monooxygenazy v jatrech nemiize byt preménovana na tyroxin.
Diisledkem je hromadéni Phe v Krvi, vtkanich a vaznuti syntézy tyrozinu. Vysoké
hladiny Phe, které stoupaji na deseti az padesatinasobek normdalni hmotnosti
koncentrace, poskozuji CNS (KELNAROVA, MATEJKOVA, 2010, s. 70). Enzymy
jsou bilkovinné latky pomahajici urychlovat ¢&i realizovat metabolické reakce v téle.
Jestlize néktery z nich chybi, nemlze se uskute¢iiovat uréita chemicka reakce, ktera
vede k hromadéni nebo nedostatku nékterych latek v lidském téle. Pii PKU se v téle
vytvoii nadbytek aminokyseliny fenylalaninu a vznika nedostatek aminokyseliny
tyrozinu a tim vorganismu propukuje hyperfenylalaninémie a hypotyrozinémie
(ZOFKOVA, 2012).

Toto onemocnéni je dédi€né a postihuje 1 z 10 000 narozenych déti a jeji
incidence v Ceské republice odpovidd 10 — 12 détem za rok. V disledku této
metabolické poruchy muze dojit k poSkozeni mozku jako je mentdlni retardace,
epilepsie, autismus ¢i ke kieCovym staviim, koznim ekzémim a osteopenii
(VILIMOVSKY, 2013). Nelécend vede Kzdvainému neurologickému postizeni.Pii
casné zahajenych a nasledné dodrzovanych dietnich opatienich lze ocekavat veku

odpovidajici vyvoj. V zavislosti na aktivite enzymu se rozlisuji tri rozdilné klinické
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typy(MUNTAU, 2014, s. 98). Hladina fenylalaninu se u zdravého jedince pohybuje pod
100 pmol/l. Pti klasické fenylketonurii je koncentrace fenylalaninu vétsi nez 1200
umol/l, pfi mirné fenylketonurii je koncentrace 600 — 1200 pmol/l a pifi mirné
hyperfenylalaninemii se hodnoty pohybuji okolo 120 — 600 umol/l. Z klinického
hlediska ma nejzavaznéjsi prubeh klasicka fenylketonurie (MUNTAU, 2014).

V Ceské republice se vroce 2010 vyskytovalo 800 pacientti s fenylketonurii
a kazdym rokem nemocnych piibyva. Jen od roku 2010 — 2013 bylo novorozeneckym
screeningem  zachyceno 97 novorozenci stouto nemoci (KELNAROVA,
MATEJKOVA, 2010).

DEDICNOST FENYLKETONURIE

Kazdy jedinec je vybaven dvéma sadami genl pro enzym
fenylalaninhydroxylazy, jestlize je jeden ztéchto genti poSkozeny, PKU se u né&j
neprojevi, ale stdva se z n¢j prenasec.Jestlize je i jeho partner pfenaseCem, je zde 25%
pravdépodobnost narozeni ditéte postizen¢ho fenylketonurii. 50% pravdépodobnost
narozeni ditéte postizené¢ho fenylketonurii vznikd, jestlize matka trpi PKUa otec je
prenase¢em. Trpi-li matka PKU a otec ne, bude jejich dité pienasecem. Otci trpicimu
PKU a zdravé matce se narodi dité, které¢ bude pfenaseCem.Otec trpici PKU a matka, jez
je prenasecka budou mit s 50% moznosti déti trpicimi PKU. Jestlize oba rodice trpi
PKU, ziskavaji jejich déti mutovany gen od matky 1 otce a budou trpét fenylketonurii

(PAZDIRKOVA, KOMARKOVA, 2010; PROCHAZKOVA, 2013).

3.1DIAGNOSTIKA FENYLKETONURIE

PKU se diagnostikuje jiz v porodnici v ramci novorozeneckého screeningu na
zakladé odbéru krve z paticky novorozence. Tento test pro vcasné odchyceni
onemocnéni byl zaveden profesorem Guthriem a byl pojmenovan pravé po ném. Jeho
podstata spo¢iva v ptfimichani bakterie Bacillus Subtilis, kterd dokaze ptezit pouze
v prostiedi s vysokou koncentraci fenylalaninu. Tato bakterie pteziva jen tehdy, je
v krvi nadbytek fenylalaninu. Gutheriho test je proveden 4. az 5. den po zapoceti kojeni,
protoze matetské mléko obsahuje fenylalalin a za tuto dobu se v téle novorozence
nahromadi potfebné mnozstvi koncentrace pro zachyceni jeho nadmérného mnozstvi
v krvi (VILIMOVSKY, 2012).
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V Ceské republice se vramci novorozeneckého screeningu vysetfuje tiinact
onemocnéni, mezi které se fadi i fenylketonurie. Novorozenecky screening je uéinny
nastroj pro vyhledavani osob v ¢asném a preklinickém stadi. Je vysetieni, které se
provadi ve vSech zdravotnickych zarizenich, u vSech novorozencii za ucelem zjisténi
hladiny Phe. Krevni vzorek se odebird u novorozencit 5. — 7. den po narozeni na
filtracni papirek, ktery je specialné urceny pro screening PKU. Odbéru maji predchdazet
3 dny piné mlécné stravy, aby byly vysledky jasné a pritkazné (KELNAROVA,
MATEJKOVA, 2010, s. 71). Takto se daji tato onemocnéni diagnostikovat a 16¢it jests
diive, nez se staCi projevit a privodit ditéti nendvratné poskozeni mozku. Nez je
zahajena 1é¢ba, je nutné provadét jesté zatézovy test, ktery spociva v per os podavani
BHa. Novorozenecky screening byl v Ceské republice legalizovan od 1. 1. 1975 a je
povinny. Jeho zanedbani je trestné. Je-li fenylketonurie diagnostikovana, je dit€¢ spolu
s rodi¢i odeslano do specializovaného metabolického centra, kde je dale vySetfovano.
Rodi¢e jsou nésledné¢ edukovani o povaze onemocnéni a 1éCbe, ktera spociva
v dodrzovani diety. Nasledné by méli byt informovani vSichni 1ékafi tohoto pacienta

(PROCHAZKOVA, 2010; MUNTAU, 2014).

Novorozenci, kteti nejsou léceni, byvaji ¢asto bez pfiznakt. Klinické ptiznaky se
zacinaji projevovat druhy mésic zivota. Tyto déti byvaji postizeni poruchou mozkové
¢innosti. K dal$im ptiznakiim nelécené fenylketonurie patii zapachajici mo¢ a pot po
mysing, kozni zmény a ekzémy, které mohou pretrvavat az do adolescence. Epileptické
zachvaty u déti s vétSim mentalnim postizenim, které po zahajeni 1écby mizi. Dale
snizena pigmentace, svétla plet, svétlé vlasy a modré o€i. Poruchy chovani,
sluchoveéa zrakové poruchy, porucha spanku, zvySeny svalovy tonus, hyperkineze,

autismusa porucha rastu (POLAK, FICEK, BALDOVIC, 2008; MUNTAU, 2014).

3.2 LECBA FENYLKETONURIE

V soucasnosti neni znadma zadna 1écba, kterd by onemocnéni Uplné vylécila,
avSak 1écba spociva v dodrzovani specialni diety s nizkym obsahem fenylalalinu a jeho
metaboliti. Cilem této diety je prevence nendvratnému poSkozeni centralni nervové
soustavy a sniZeni a udrzeni hladiny Phe v krvi pfi sou¢asném zachovani dostate¢nych
hodnot proteint, lipidd a glycidd. Idealni mnozstvi Phe v Krvi se 1isi od laboratofi. Nize

je uvedena tabulka, kde Muntau uvadi optimalni koncentraci. Strava kazdého
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nemocného, 1 ditéte, musi obsahovat urCité a pfesné mnozstvi fenylalaninu, které
organismus dokdze zpracovat. Toto mnozstvi je u kazdého nemocného individualni
podle pohlavi, hmotnosti, rychlosti ristu, psychologickém a neurologickém vyvoji,
potieby bilkovin, cukri, tukd a tolerance fenylalaninu v potravé (SOBOTKA, 2013,
PROCHAZKOVA, 2010).

Tabulka 1 Optimalni koncentrace Phe v krvi

pmol/1 1 - 11 - >16
10 let 16 let let
42 — 42 — 42 -
240 900 1200

(Zdroj: Munatu, 2014. s. 99)

Fenylalanin je aminokyselina objevujici se ve vSech bilkovinach, proto je v této
dieté¢ snizovan piijem bilkovin v potravé. Pro zajisténi kvalitniho vyvoje organismu by
bilkoviny mély byt v potravé obsazeny v 10 — 15 % z celkového energetického piijmu.
Proto jsou podavany specialni bilkovinové preparaty bez fenylalaninu. Tyto ptipravky
mohou byt vyrabény s pfichuti i bez piichuté, ve form¢ prasku, tablet, kapsli, ty¢inek
nebo drinkd. Dietni vyziva pti fenylketonurii tvofi ndkladné finan¢ni vydaje a casové
omezeni. V porovnani s béznou stravou je nakladnéjsi o 40 — 50 %, avSak na Ceském
trhu vzniklo mnoho firem, které produkuji nové, cenové priznivé potravinové doplnky.
Z divodu velké narocnosti diety se v nékterych pripadech ptistupuje k jejimu pieruseni,
zvlasté v obdobi adolescence, kdy je jiz vyvoj nervové soustavy u konce. Autoii se
vSak v tomto nazoru ruzni a doporucuji dietu i nadale dodrzovat. Podle vyzkumu
Prochazkové, ktery byl realizovan v letech 2005 — 2006 bylo potvrzeno, ze 55 %
fenylketonurikii nedodrzuje dietni opatieni, 45 % nemocnych dietu sice dodrzuje, avSak
22,2 % fenylketonuriki mélo hladiny fenylalaninu v krvi vy$si nez 20 mg/dl. Jedenact
zkoumanych se opét vratilo k dietnim opatienim z divodu vyskytnuti zdravotnich
komplikaci. Dospélé osoby a adolescenti dietni opatieni dodrzuji jiz tak ptisné, jak by
méli nebo ji ¢asto uplné vypoustéji. K nasledklim patii vyskyt komplikaci jako pokles
inteligence, porucha soustfedéni a pozornosti, syndrom ADHD, agresivita, naladovost,
uzkost, migréna, zména kostni denzity, impotence u muzl a porucha metabolismu tukti
s naslednou obezitou & hubnutim (STAINOCHROVA, 2012; PROCHAZKOVA, 2010;
RYSAVA, 2008). Dietu nemocni s PKU musi piisné dodrzovat nejméné do 15.
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rokuvéku. V dospelosti vetsina nemocnych dodrzuje dietu s omezenim bilkovin. Prisnou
nizkobilkovinnou dietu v dospélosti musi dodrzovat studujici po celou dobu studia a
ddle zeny sdg PKU pied otéhotnénim a po celou dobu gravidity (KELNAROVA,
MATEJKOVA, 2010, s. 71).

K utfidéni dietniho planu slouzi nemocnym potravinové tabulky, které obsahuji
hodnoty fenylalaninu v mg/100g potravin/vyrobku. K ur¢eni mnozstvi fenylalaninu
v potravinach je v Ceské republice vyuzivano potravinaiskych tabulek, kde je uvedeno
mnozstvi fenylalaninu. Pfi sestavovani jidelnicku je tfeba brat ohled na to, Ze
S piibyvajicim vékem se potfeba fenylalaninu snizuje. Podle fady studii bylo prokazano,
ze ti dospéli, ktefi dietu béhem Zivota prerusili, trpéli mnohem vice zdravotnimi ¢i
jinymi problémy, nez ti, ktefi dietu dodrzovali. Fenylketonuricka dieta je postavena na

¢tyfech zékladnich principech:

- vyfazeni potravin s vysokym obsahem fenylalaninu (pfevazné potrava ZivociSného
ptvodu),

- neomezeny pfijem stravy s nizkym obsahem fenylalaninu (napft. cukr, ovoce, n¢které
druhy zeleniny),

- presné propocitané mnozstvi potravin, které obsahuje sttedni mnozstvi fenylalaninu,

- pfesné propoCteni preparati s aminokyselinami bez fenylalaninu, které jsou
obohaceny o vitaminy, mineralni latky a stopové prvky (STAINOCHROVA, 2012).

Tabulka 2 Obsah Phe v potravinach
Potravina Primérny obsah Phe
v 1g bilkoviny (Udaj je

uveden v mg)

Cerstvé ovoce 27
Cerstva zelenina 35
Cerstvé houby 29
Brambory a vyrobky z 49
nich

Miéko a mlé¢né vyrobky 51
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Pecivo 58

Vepriové maso 44
Hovézi maso 48
Uzeniny 46
Ryby 43
Orechy 51
Obili 55
Zloutek 49
Bilek 69
Cukrovinky, c¢okolada, 50
suSenky

(Zdroj: https://www.vyzivaspol.cz/lecebna-vyziva-pri-fenylketonurii/)

Dietni opatfeni kojenct spociva v odstaveni normalni stravyod bézné stravy po
dobu 2 — 5 dni a podavani preparatii s aminokyselinami bez fenylalaninu podle pfedem
propocten¢ davky. Matetské mléko ¢i pocate€ni umélad vyziva se do stravy znowvu
zahajuje pfi poklesu hladiny fenylalaninu do 1é¢ebného rozhrani. Posléze se patra po
vhodném pomeéru mezi matefskym mlékem pocatecni stravou a smési aminokyselin bez
obsahu fenylalaninu. Mnozstvi fenylalaninu musi byt vypoCteno tak, aby jej dité
dokazalo zpracovat, ale aby také bylo dostatecné pro jeho riist, ale ne vSak pfili§ vysoké
z davodu poskozeni mozkové tkané.V tomto obdobi se hodnota fenylalaninu sleduje
kazdy tyden. Podle dosavadnich vyzkumt bylo dokdzano, Ze matky, které tyto déti
kojily, mély prokazané vyssi inteligenci (STAINOCHROVA, 2012).

Z divodu vyhybani se uréitym potravindm je strava fenylketonurikti chuda na
nékteré vitaminy a mineralni latky. Nejcastéji dochazi k nedostatku vitaminu A, Bg
a Br7.Z mineralnich latek dochazi k deficitu vapniku, zinku, Zeleza, jodu a selenu.

S nedostatky téchto vitamind a mineralt se rozviji riziko vzniku anémie, osteomalacie
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aosteoporozy, proto by fenylketonurici méli uzivat nejriznéj$i suplementy k doplnéni
Vv dostatecném mnozstvi. Pfi této dieté také dochazi k podstatné niz§imu pfijmu tukt
zivo¢iSného pivodu. Hlavnim zdrojem pifijmu se stdvaji oleje rostlinného pivodu
s nulovym obsahem cholesterolu. Dle prizkumu, ktery probéhl vroce 2002, bylo
zjisténo vyrazné vyssi mnozstvi omega 6 mastnych kyselin a nedostatek DHA. Avsak
podle jiného vyzkumu bylo zjiSt€no zlepSeni zraku u fenylketonurikii z divodu

podavani vyvazenych davek EPA, DHA a AA (STAINOCHROVA, 2012).

Naptiklad mezi dovolené potraviny, které mohou nemocni pozivat bez omezeni,
patii cukr, rostlinné oleje, voda, minerdlni voda a ¢aj. K omezenym potravindm se tadi
napiiklad ovoce, zelenina, kukuficny a mléény Skrob, margariny neobsahujici maslo,
med, marmelada, dietni téstoviny, brambory, ryze, mensi mnozstvi smetany a mléka. Ke
zcela zakdzanym potravindm pak patii maso, uzeniny, vejce, mlééné vyrobky, syry,
tvaroh, produkty z obilovin, kukufice, lusténiny, téstoviny, kakao, cokolada, ofechy,
datle, rozinky a uméla sladidla (KELNAROVA, MATEJKOVA, 2010).

K dalsi mozné experimentalni ¢i nové 1é€bé fenylketonurie je fazena 1éCba
pomoci terapeutické postnatalni repopulaci jaternich bun¢k. Podle Prochazkové (2010,
s. 455) tato 1é¢ba spociva v transplantaci jater a tim nahrady deficitu PAH v jatrech.
Avsak tato metoda je teprve testovana na mysich. K dalsi 1é¢bé je tfazena 1écba za
ptitomnosti BHas, kde je zavedena jeji synteticka forma a nemocni na terapii odpovidaji
snizenou hladinou fenylalaninu v krvi. Ti nemocni, ktefi nereaguji na tuto 1écbu, maji
moznost vyuzit tzv. enzymovou substitucni terapii, ktera spo¢iva v podavani urcitého
chybégjiciho enzymu v téle. Testovanim na zvifatech prochazi zatim genova terapie.
Dalsi novou lécbou je Iécba =zalozena na podavani napoji a potravin
z glykomakropeptidi, ktery by mél snizovat hladinu Phe v krvi (PROCHAZKOVA,
2010; PAZDIRKOVA, 2013; MUNTAU, 2014).

3.3 TEHOTENSTVI

Jiz v roce 1984 zapocal vyzkum, jehoz ukolem bylo zhodnotit vliv 1é¢by
fenylketonurie na konec¢ny vysledek t¢hotenstvi. Do roku 2000 bylo do vyzkumu
zatazeno 468 téhotenstvi, ze kterych se narodilo 331 déti. Vysledky této studie

prokazaly, ze dietni opatfeni s nizkym obsahem fenylalaninu pfed otéhotnénim a po
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velkého mnozstvi informaci zdokonaluji poznatky o planovani téhotenstvi a jeho

pribéhu fenylketonuriéek (KELNAROVA, MATEJKOVA, 2010).

V obdobi planovani téhotenstvi a v t€hotenstvi dochazi ke zptisnéni dietnich
opatieni. Uz tfi mésice pied planovanym téhotenstvim a v obdobi téhotenstvi by zeny
meély mit nizsi hladinu fenylalaninu v Krvi. Tato opatieni jsou nutna z toho divodu, aby
se vysoka hladina fenylalaninu nedostala pies placentu do téla plodu a nenarusil se tak
jeho vyvoj, protoze koncentrace fenylalaninu jsou v krvi plodu jedenkrat az dvakrat
vyss§i nez v krvi matky. Tato vysoka hladina fenylalaninu mize zptsobovat nejriznéjsi
vyvojové vady ¢i malformace, jako rozstép rtu a patra, rozstép mocového méchyfe,
neprichodnost jicnu a mnoho dalsich. Téhotné jsou vSak touto ptfisnou dietou ohrozeny
deficitem nedostatku bilkovin, Zeleza, vitaminu Bi2, selenu a zinku. Terapie v obdobi
t¢hotenstvi proto vyzaduje individualni plan a pravidelné kontroly v metabolickém
odborném centru, které Gzce spolupracuje s gynekologem t€hotné. Pii navstévach
metabolického centra jsou t¢hotné sledovany hladiny aminokyselin a vyzivové
ukazatele. K akutni kontrole zena prichazi, jestlize zvraci, dochazi k malému naristu
hmotnosti nebo k opakovanym zvysenym hodnotam fenylalaninu v krvi. V ptipadé, ze
zena ot€hotnéni neplanované a pii vysSich hodnotach fenylalaninu v Krvi, je potieba
bréat za akutni stav a ihned kontaktovat odborniky metabolického centra. Ukolem sestry
v tomto obdobi je podpora téhotné ve spravném dodrzovani dietnich opatfeni, pobizeni
Ji kpravidelnym kontrolam a poskytnuti kontakt na genetické a dietni poradenstvi
(KLNAROVA, MATEJKOVA, 2010; PUDA, LHOTAKOVA, SAMKOVA, 2012;
MUNTAU, 2014).

Zena, ktera planuje tdhotenstvi, by si méla sestavit vlastni jidelni¢ek s pomoci
kuchaiek ¢i tabulek tak, aby obsahoval spravné mnozstvi fenylalaninu a soucasné¢ byl
i pestry a chutny. TaktéZ by se méla seznamit s dostupnym potravinovym sortimentem
na trhu, naucit se péct pecivo z nizkobilkovinné mouky, piihodné rozdé€lit nezbytnou
davku aminokyselinovych preparati a zvykat si na jejich pravidelny pfijem.
V neposledni fadé¢ zvyknout si na pravidelné krevni odbéry. Jestlize Zena zvladla
v8echny potiebné dovednosti a jeji hladina fenylalaninu v krvi se pohybuje v rozmezi
120 - 360 pumol/l, nachazi se v situaci ptiznivé pro podminky i zacatek t€hotenstvi.
V poslednimtrimestru se hladina Phe v krvi snizuje také t€hotnym, které dietni opatieni

dodrzuji nedostatecng. Dochazi ktomu ztoho divodu, Ze vétSina plodi netrpi
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fenylketonurii a sami zacinaji tvorit enzym PAH a timto dochazi k dopomoci matce

zpracovavat fenylalanin (ANON, 2013).

Po porodu se miize zena vratit k volnéjSimu dietnimu rezimu, na ktery byla
zvykla. T pfesto muize kojit. U jejiho novorozeného ditéte jsou sledovany hladiny
fenylalaninu. Jestlize by u n& byla =z novorozeneckého screening zjisténa

fenylketonurie, musela by kojeni pierusittANON, 2013).
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PRAKTICKA CAST

4 EDUKACNI PROCES U PACIENTA V ADOLESCENCI
S FENYLKETONURII

Cilem bakalaiské prace v praktické Casti je vytvofeni a realizace edukacniho
procesu u pacientky s fenylketonurii v adolescenci, ktera dochazi na pravidelné kontroly
do Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady klinika déti a dorostu. Bylo zjisténo, ze
pacientka nemd dostatek znalosti o pribéhu diety v adolescenci a nadale v matetstvi,
kde mohou nastat i mozné komplikace. Navic pii poslednich kontrolach vysly Spatné
hodnoty fenylalaninu v krvi. Proto byl vytvofen edukacni proces, ktery umozni
pacientce piiucit se novym vécem. Pacientka dostala za Ukol psat si po dobu 5 dni

jidelnicek, ktery si donese za ucelem zjisténi dietnich chyb.

Osetrovatelsky proces u pacienta v adolescenci s fenylketonurii

Kazuistika pacienta

Dne 1. Gnora 2018 16let4 leta pacientka ptichazi v 8:30 s rodi¢i na planovanou
ambulantni kontrolu, kde ji bude odebrana krev, kvilli zjisténi hladiny fenylalaninu.
Déle se také provadeji kompletni jaterni testy, zjistuji se hodnoty minerald a krevni
obraz. Kontrola je povinna jednou za pul roku, ale kvili Spatnym hodnotam z
predeslych nébérti pacientka pfichdzi o 3 mésice diive. Pfed odebranim krve byl
pacientce zméren TK 120/60 mmHg, P 64/min, byla zvaZzena 51 kg, vySka 165 cm, BMI
pacientky 18,73. Po nasledné konzultaci s Iékaikou se pacientka odebird do mistnosti,
kde bude edukovana sestrou o fenylketonurii v adolescenci. Pacientka ma k edukaci

pozitivni pfistup a zajima se o nové informace.
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1. FAZE-POSOUZENI
IDENTIFIKACNI UDAJE PACIENTA
Jméno: X

Vék: 15

Rasa: europoidni(bila)
Vzdélani: zakladni Skola
Pohlavi: Zena

Bydlisté: Praha

Etnikum: slovanské(¢eské)
Zaméstnani: student
ANAMNEZA

Rodinna anamnéza:Matka i otec zdravi,

prodé¢lal infarkt myokardu. Matka ze strany otce zemiela na embolii a otec podlehl na

vazna zranéni po padu. Sestra pacientky je zdrava.

Osobni anamneéza: Dit¢ z 1. fyziologické gravidity, porod v terminu, poporodni
adaptace dobra, objevil se novorozenecky ikterus. Paty den po porodu zjisténa
fenylketonurie a pacientka i s matkou musely byt pievezeny do Fakultni nemocnice

Kralovské Vinohrady. Kojena do 3. mésice Zivota s kombinaci umélé vyzivy ptipravku

nebyla, v roce 2002 fraktura LDK holenni kosti vznikla padem na lyzich. Fraktura

taktéz i matka z matCiny strany, otec matky

lé¢ena konzervativné. Nyni problémy s koleny.

Alergickad anamnéza: neguje

Abuzy: neguje
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Lékova anamnéza
Nazev léku Forma Sila

Sylviane tbl., p.o. 3mg

Zakladni udaje:

Télesny stav

Mentalni uroven

Komunikace

Zrak, sluch

Redovy projev

Pamét’

Motivace
Pozornost
Typové vlastnosti
Vnimavost
Pohotovost
Néalada
Sebevédomi
Charakter
Poruchy mysleni
Chovani

Uceni

Davkovani Skupina

Hormonalni
antikoncepce

1-0-0

v minulosti fraktura LDK, problémy
s koleny, jinak bez zavaznych patologii,
sportovni postava, stihla

dobré, pacientka je orientovana casem,
mistem i osobou

dobrd, bez zabran

zrakovy problém — kratkozrakost, sluch
bez poruchy

srozumitelny, zdvorily

kratkodoba ani
nenarusena

dlouhodoba pamét’

dobrd, pacientka jevi zajem
pacientka je soustfedéna a pozorna
Melancholik

neporusena, v poradku

reaguje pohotové

pozitivni

pfimétené

laskava, pratelska, komunikativni
bez poruchy

ma zajem a spolupracuje

bariéry zadné, logické a systematické
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UTRIDENI INFORMACI DLE DOMEN NANDA I TAXONOMIE II
Posouzeni ze dne 1.Unora

1 Podpora zdravi
Pacientka se 1é¢i od narozeni s dédiénou metabolickou poruchou fenylketonurii.
Pravidelné cvici, rdda lyZuje a diky dieté, kterou musi drzet celoZivotng, 1 zdravé ji.
Svlij volny cas travi s prateli nebo na hfisti hranim basketbalu. Jednou za pil roku
pacientka dochdzi ke svému praktickému a zubnimu Iékati, ke své lékafce pies
fenylketonurii a nové zacala chodit i ke gynekologickému Iékafi. Kvali problému

s koleny navstévuje Casto 1 ortopedickou ambulanci.

Osetiovatelsky problém:problém nenalezen

Priorita: -

2 VyiZiva
Hmotnost divky je 51 kg, vyska 165 cm, BMI = 18,73. Pacientka se vyhyba
potravindm s vysokym obsahem bilkovin kvuli dietnimu omezeni. Parkrat dietu uz

poruSila, ale pouze vyzkousSenim né&jakych sladkosti jako jsou napiiklad cokolady.

vvvvvv

Jinak se pacientka snazi stravovat pravidelné, i kdyz ne vzdycky se to povede.
Pitny rezim je v normé&. Denné vypije okolo 2 litrii tekutin, vétSinou slazenych néapoji.

Nekoufi, alkohol nepije, kafe ptilezitostné.
OSetifovatelsky problém: obcasné nedodrzeni diety pfi stresu nebo zatézi
Priorita: nizka
3  Vylucovani

Pacientka neudava zaddné potiZe pfi moceni. Stolici ma pravidelnou a to kazdy

den, vétSinou rano. Bez piimési a jinych obtizi.

Osetifovatelsky problém: problém nenalezen

Priorita: -

4 Aktivita - odpocinek
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Problémy se spankem zadné nema. Spi kazdy den 7-8 hodin. Pacientka je velice
aktivni a energickd. Hraje zavodné basketbal, ktery stfidd s domacim cvi¢enim.
V posledni dobé& zacala mit problémy s koleny, proto na doporuceni ortopedického
Iékate zacala uzivakloubni vyzivu Condrosulf. V zimé vzdy s rodinou jezdi lyzovat
a v léte s kamarady plavat. O vikendech se rada bavi s piateli nebo je se svym piitelem

a ve volnych chvilich travi ¢as u filmu nebo se u¢i do $koly.

OSetirovatelsky problém: uzivani kloubni vyzivy Condrosulf
Priorita: nizka

5 Percepce/kognice

Pacientka je orientovana, pti védomi a spolupracuje. Je motivovand pro ziskani
novych informaci. Komunikuje dobie a srozumitelné. Bryle si bere do Skoly pouze na
tabuli, se sluchem problémy nema. Kdyz nedodrzi dietu, pocituje nesoustiedénost
a podrazdeénost. Pacientka byla poucena lékafem o dieté¢ od I€kaie, ale kvili vysSim
hladindm fenylalaninu v krvi si neni jistd o svem stravovani. Boji se moznych
komplikaci jak v dospélosti, tak v t€hotenstvi. Pacientka udava, ze nevi jak vypocitat

hodnotu fenylalaninu v potravé.

OSetrovatelsky problém: nedostatek védomosti a informaci
0 specifikachstravovani auzivani preparatu

Priorita: - stfedni
6 Sebepercepce

Drive se pacientka za svou dietu stydéla a méla problém s kamarady. Dnes je se
Zivotem spokojena diky nové $kole, pratelim a pfiteli. Rada se vzdélava v novych
vécech, proto edukaéni proces bere pozitivné. Pacientka je mila, pratelska a rada se bavi
ve spolecnosti a chtéla by se zapojit do riznych akei, které porddd Néarodna sdruzeni

PKU a jinych DMP, kde si plati ¢lenstvi.

Osetifovatelsky problém: problém nenalezen

Priorita: -

7 Vztahy mezi rolemi
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Pacientka zije s rodi¢i vdomé na okraji Prahy. M4 jednu sestru, kterd bydli
s piitelem. Rodic¢e ji podporuji v diet¢ v podobé vareni jidel a nakupovani potravin
S nizkym obsahem bilkovin. Divka je spolecenskd, nekonfliktni, rdda se seznamuje
snovymi lidmi, obzvlast cizinci kvili zlepSeni jazyku. Od svych 15 let ma pfitele. Do

budoucna by pacientka chtéla zalozit rodinu, ale ma obavy o prubéhu t€hotenstvi.

OSetrovatelsky problém: nema dostate¢né znalosti o specifikdch diety
V pribéhu téhotenstvi

Priorita: - nizka
8 Sexualita

Pohlavni styk s ptitelem probéhl pied par mésici. Ke gynekologickému Iékati
dochazi pravideln¢ od svych 15 let.

Oseti'ovatelsky problém: problém nenalezen

Priorita: -
9 Zvladani/tolerance zatéze

Pacientka nema rada stresoveé situace a nerada se dohaduje s ostatnimi lidmi. Pro
zmirnéni stresu ji pomaha sport nebo poslouchani pisnicek. Déle ji také pomaha, kdyZ si

s nékym muze promluvit. Velkou oporou je pro ni rodina, pratelé a pritel.

Osetiovatelsky problém: problém nenalezen

Priorita: -
10 Zivotni principy

Pacientka je $tastna, ze ma fungujici rodinu, hodného pfitele a spoustu pravych

ptatel. Jedna z dalSich priorit je také sport, ve kterém vynika.

Oseti'ovatelsky problém: problém nenalezen

Priorita: -
11 Bezpecnost/ochrana
Nelze hodnotit

Oseti'ovatelsky problém: problém nenalezen
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Priorita: -
12 Komfort

Pacientka je velice pozitivni a udava spokojenost. Jediné drobnost je mirny hluk

za dvefmi.

Oseti'ovatelsky problém: problém nenalezen

Priorita: -
13 Rist/vyvoj

Ruast a vyvoj je fyziologicky bez patologii. Pacientka je od mali¢ka sledovana,

jak na véze, tak v ristu kvili fenylketonurii.

Oseti'ovatelsky problém: problém nenalezen

Priorita: -

Situaéni analyza ke dni 1. Unora 2018

16letd pacientka s dédi¢nou metabolickou poruchou fenylketonurii ptichazi na
kontrolu o 3 mésice diive, kvili opakované vysSim hladinam fenylalaninu v Krvi.
Pacientka udavd obcasné nedodrzovani diety, zejména ve stresovych situacich
a nedostatku informaci o specifikdch stravovani a uzivani preparati. Kvuli basketbalu,
ktery hraje zavodné, uziva kloubni vyzivu Condrosulf. Do budoucna si pfeje mit rodinu,
ale neni zcela obezndmena s prubéhem diety v t€hotenstvi a ma ztoho obavy.

Z rozhovoru byl patrny zajem o rizné akce pro fenylketonuriky.

2. FAZE - DIAGNOSTIKA

Stanoveni edukacnich diagnéz podle knihy Osetifovatelské diagndzy: definice
a klasifikace NANDA — International 2015 — 2017 a jejich usporadani podle priority ke
dni.

Nedostate¢né znalosti (00126)
Doména 5. Percepce/kognice

Ttida 4. Kognice
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Definice: Absence nebo nedostatek kognitivnich informaci souvisejicich s konkrétnim

tématem.
Urcujici znaky: nedostatecné znalosti

Souvisejici faktory: nedostatek informaci, neobeznamenost se zdroji informaci

Snaha zlepSit znalosti (00161)
Doména 5. Percepce/kognice
Ttida 4. Kognice

Definice: Vzorec kognitivnich informaci vztahujicich se ke konkrétnimu tématu nebo

k jejich ziskani, ktery lze posilit.
Urcujici znaky: Projevuje zajem ucit se.
Deficit znalosti: o dieté v adolescenci, dospélosti a t€hotenstvi

Deficit v postojich: obavy z komplikaci

3. FAZE - PLANOVANI

Podle konzultaci pacientky u I€katky byly stanoveny priorityedukaéniho
procesu. Pacientka méla védomosti o nizkobilkovinové dieté z minulych navstév lékate
a také od rodi¢u. Pti poslednich kontrolach vysly hodnoty fenylalaninu nad pfiméfenou
hodnotu, a proto bude edukace zaméfena na zivot a komplexni péci u adolescenta

s fenylketonurii.
Byly stanoveny 2 edukaéni jednotky:

- komlexni péce u pacientii v adolescenci s fenylketonurii

- zivot pacienta v adolescenci s fenylketonurii
Zamér edukace:

- u pacientky do budoucna snizeni hladiny fenylalaninu v krvi
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- zjisténi priCiny vysokych hladin fenylalaninu v krvi u pacientky
- vyuziti edukacnich karet: Komplexni péce u pacientti v adolescenci s fenylketonurii,
Zivot adolescent s fenylketonurii

- nutnost prohloubeni znalosti pacientky o dieté v adolescenci a v téhotenstvi
Casovy harmonogram

- 1. edukacni jednotka: 30 min

- 2. edukacni jednotka: 30 min

Cile:

- kognitivni — pacientka si zopakuje a zlepsi znalosti 0 spravném stravovani. Ziska
dostatecné védomosti o moznych komlikacich pii porusovani diety a také o pribéhu
diety v téhotenstvi.

- afektivni — pacientka bude akceptovat nové poznatky a fidit se jimi. Bude ochotné

spolupracovat a mit kladny pfistup.

Prostedi: eduka¢ni mistnost v nemocni¢nim prostfedi. Je nutnost zajistit klid, ptijemné

prostiedi a dostatek Casu.
Edukaéni metody:

- monologické — popis, vysvétleni

dialogické — rozhovor, dizkuze

- metoda prace s textem — edukaéni karty

Edukaéni pomiicky: Vyuzijeme edukacni material a dale také otazky, které polozime
a zhodnotime po edukaci. Pacientka bude mit pii ruce papir a tuzku na zapisovani

poznamek.

4.FAZE - REALIZACE
1. edukacni jednotka

Téma edukace: Komlexni péce u pacientl v adolescenci s fenylketonurii
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Cil:

- kognitivni — pacientka je pln¢ informovana a ma dostatek znalosti ohledné diety

- afentivni — pacientka si uvédomuje dulezitosti dodrzovani diety
Forma: individualni

Druh: reedukace

Misto edukace: edukujici mistnost, nemocni¢ni prostory
Eduka¢ni metody:

- dialogické — rozhovor, diskuze

- monologické — popis, vysvétleni

Pomiicky: edukacni material, papir a tuska na poznamky
Realizace: 1. edukaéni jednotky (45 min)

Piedchazeni chyb

Kazdy fenylketonurik by se m¢l naucit vypocitat obsah fenylalaninu v potravé.
Vypocet neni slozity a lehko si ho kazdy zapamatuje. Musi se jen zjistit, kolik grami
bilkovin mé dana potravina. To najdeme na zadni stran¢ obalu, nebo v kuchatkach pro
fenylketonuriky. Pocet gramt bilkovin se znasobi po¢tem miligrami fenylalaninu, ktery
je obsazen v 1 gramu bilkovin. To miZeme najit v tabulkach, které se nachazi v dietni
kuchaice. Pokud neni kuchaika po ruce, univerzalni vypocet se udava tak, ze 1 g

bilkoviny obsahuje 50 g Phe. Pro lepsi chapani jsme si to vyzkouselina piikladu.

Mnozstvi stravy, kterou mize fenylketonurik za den zkonzumovat, se urcuje
individualng. Zavisi to na enzymu v jatrech, ktery je bud’ castecné funkeni, nebo zcela
nefunk¢ni. Pacientka ma velice nizkou toleranci a je dilezité, aby si jidelni¢ek

sestavovala do 400 Phe.

Dalsi z chyb je hladovéni, které je stejné Spatné jako konzumace jidla s vysokym
obsahem bilkovin. Pacient by m¢l jist aspoii 1x za 3hodiny. Pravidelnost stravyje
dulezita kvali energii, protoze pokud ma pacient malo energie, télo ji bere ze svald.

Spolu s ni se uvolnuje Phe a tak stoupa hladina fenylalaninu v krvi.Proto je diilezité, aby
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jidelnicek obsahoval dostatek cukri, tukii a sacharidd. Dietni dodrZeni je take dulezité

kvtli koncentraci a psychické pohodg.
Uzivani preparati a vitamina

Diilezitou soucasti diety je uzivani preparatu, ktery se musi uz od malic¢ka pit ve
ttech dennich davkach. Tento pfipravek je dulezity kvili obsahu aminokyselin, ktery
nemocny nemuze prijimat v denni stravé. Mnozi nevédi, ze i mnozstvi vody, ktera se
pfiléva do preparatu, je dulezité. Neni-li ji dostatek, pfipravek zatézuje zaludek
a pacient mize pocitovat nevolnost a zaludecnipotize. Naopak kdyz pouzijeme
nadmérné mnozstvi, vitaminy a mineraly se htf vstfebavaji. Spravné pouzivani je 10 ¢
ptipravku na 120 - 150 ml. Na trhu se objevuji stale nové firmy, které se snazi tento
problém zjednodusit, a tak vyrabi rizné PKU piipravky formou suSenych rozpustnych

nebo tekutych napojii v mensim baleni.

Kazdému pacientovi jsou dopurucovany vitaminy. Omega mastné kyseliny na
podporu mozkové Cinnosti a vapnik pro vyzivu kosti, ktery zdravy cloveék ziskava
z bilkovin. Jako prevenci lékarka posilda kazdého pacienta jednou za 2 roky na

denziometrii.
Navstévy lékare

Navstévy jsou povinné jednou za pul roku. V piipadé, ze celkové vysledky
dopadnou neptiznive, je pacient pozvan diiv. U 1ékatky se probird zdravotni stav za
uplynuly ptl rok. Po dovrSeni plnoletosti pacienti miizou dochézet sami bez rodicl.
Kromé nabérti v nemocnici je také dulezité posilat kazdy mésic suché kapky, aby mohly
probéhnout konzultace s lékarkou o prubéhu diety. Pii kazdé navstévé je zapotiebi
pacientku zvazit a zméfit. Hodnoty se pak zaznamenavaji do rustového grafu, a zjisti se,

zda pacient prospiva stejné jako zdravi jedinci.

2. edukacni jednotka

Téma edukace: Zivot adolescenta s fenylketonurii
Cil:

- kognitivni — pacientka ziskala informace o prub&hu diety v t€hotenstvi a o ruznych

sdruZenich
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- afentivni — pacientka jevi zajem o nové informace, klade otdzky a méa pozitivni

piistup.
Forma: individualni
Druh: reedukace
Misto edukace: edukujici mistnost, nemocni¢ni prostory
Eduka¢ni metody:

- dialogické — rozhovor, diskuze
- monologické — popis, vysvétleni

- metoda préce s textem — edukaéni karty

Pomiicky: eduka¢ni material, papir a tuSka na poznamky, jidelni¢ek, ktery si pacientka
vedla po dobu 5 dni

Realizace 2. edukaéni jednotky (30 min)

Téhotensvi

Vice nez v détstvi se dieta musi dodrzovat v t€hotenstvi. Proto pokud se Zena
rozhodne ot¢hotnét, je dulezité kontaktovat dietniho l€kate, s kterym bude cely prubéh
t€hotenstvi konzultovat. Divkam s fenylketonurii je doporu¢ovano brat antikoncepci,
protoze pacientky by nemély otéhotnét neplanované. Striktni dieta se musi drzet 3 - 6
mésicti pred pocetim, kdy se upravuje jidelni¢ek podle norem, které jsou budouci
mamince jeSté vice snizené. Pokud by se dieta nedodrzovala, je vétsi pravdépodobnost,
Ze se narodi potomek mentalné retardovany, s menSim obvodem hlavicky, s vrozenymi
vadami nebo mize matka pfedCasné porodit. Samoziejmé se take mulize stat, ze i pres
antikoncepci zena ot¢hotni, tudiz neplanované. V této chvili by Zena méla okamzité
kontaktovat svého dietniho 1ékafe a hned dodrzovat striktni dietu. Bohuzel je tu pak

veétsi riziko, Ze se narodi dité s n€kterym postiZenim.
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Jidelnicek

Pacientka ptedlozila jidelnic¢ek, ktery si peclivé vedla po dobu jednoho tydne.
M¢la za tukol si zapisovat kazdé jidlo, které zkonzumovala, aby se zjistilo, kde dé¢la
dietni chybu a pro¢ ma vysoké hladiny fenylalaninu v krvi. Bylo zji§téno, Ze se
pacientka mnohdy nestiha najist, a tak trpi hladovénim. To neni pro lidi s fenylketonurii
dobré, proto jsem doporucila, aby si jidlo pfipravovala den pfedem a potom si ho rdno
vzala s sebou. Opakované jsem zdiraznila i dulezitost pravidelnosti stravy. K obédu
nebo veceti pacientka ¢asto konzumovala brambory nebo ryZi. Doporucovala jsem toto
omezit a misto toho zakomponovat do jidelnicku nizkobilkovinové téstoviny. Protoze je
pacientka sportovkyné, je dulezité, aby méla dostatek energie. Mezi vhodna jidla jsme
zaradily nizkobilkovinovy chléb s dzemem, ovocné $tavy a ovoce jak Cerstvé, tak

suSené.

Dale jsme probiraly vitaminové dopliikky. Pacientka uzivd Omegu forte na
podporu mozkové ¢innosti, vapnik na vyzivu kosti a posleniho pul roku ji ortoped
predepsal kloubni vyzivu Condrosulf. Po prostudovani piibalového letaku a konzultaci
s dietnim Iékafem jsme zjistily, Ze zvySené hladiny fenylalaninu v krvi jsou disledkem

pouzivani tohoto preparatu. Proto bylo zapotiebi ho neprodlené vysadit.
SdruZeni

Jako vétSina fenylketonurikii tak i1 pacientka je v Narodnim sdruzeni PKU
a jinych dédicné metabolickych poruch. Toto sdruzeni poiradd mnoho akci, kterych
pacientka dosud moc nevyuzila. Jedinou akci, které se z(castnila, je Mikulasska
besidka. Pacientce jsem tedy doporucila vikendovy pobyt pro dospé€lé, ktery se
kazdorotné¢ kond v podzimnim obdobi. Probihaji tam zajimavé piednasky,
fenylketonurici si pfedavaji zkuSenosti, rizné firmy pfivazi nové vyrobky, je zde
moznost ochutnavek a také zakoupeni nizkobilkovinovych potravin. Co se tyce stravy,

vzdy se vaii jak pro fenylketonuriky, tak pro zdrave lidi. Doprovod je tedy vzdy vitan.

Jako dalsi jsem pacientce doporucila letni tabor, kde maji fenylketonurici svoji
kucharku, ktera jim po celych 14 dni vafi. Tento tabor je pro ucastniky do 20 let. | sem

piijizdeji firmy s riznymi ochutnavkami.
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A jako posledni jsem navrhla kurzy vareni, které se konaji vicekrat za rok.

Oblibené je Vano¢ni vaieni, kde se pece pievazné cukrovi.

5. FAZE - VYHODNOCENI

Ke zhodnoceni kazdé edukaéni jednotky byly pacientce polozeny vzdy 3 otazky.
Na vSechny odpovédéla spravné, proto povazuji edukaci za uspéSnou a ptinosnou.
Pacientka je poucena o spravném dodrzovani diety, dalezitosti uzivani preparati a
navstév dietniho 1ékatre. Osvojila si nové informace o prubéhu diety v téhotenstvi a
chape podstatu diety v tomto obdobi. Zjistily jsme, co zvySuje hodnoty fenylalaninu v
krvi. Pacientka je poucena. Vi, ze i ve vitaminovych doplicich se mohou objevovat
bilkoviny, proto pokazdé bude peclivé Cist piibalovy letdk a upozoriiovat na to 1ékare,
kteti nevédi, ze trpi fenylketonurii. Celd edukace probihala v edukacni mistnosti v
nemocni¢nim prostiedi. Cil jak kognitivni, tak afektivni byl splnén, pacientka byla
aktivni a spolupracovala.
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5 ZHODNOCENI EDUKACNIHO PROCESU U
PACIENTA V ADOLESCENCI S FENYLKETONURII

Edukace je diilezita u vSech pacientt s fenylketonurii nehledé na vék. Nemeélo by
se ¢ekat, az vzniknou komplikace, ale predchazet jim. Divky v dobé adolescence by se
mély vice zajimat o prabéh fenylketonurie v t¢hotenstvi. M¢li by si uvédomit, ze pii
nedodrZeni diety se jim mize narodit potomek s riznymi vrozenymi vadami. Pacienti
musi byt vnitiné silni, protoze diky tomuto onemocnéni jsou v kolektivu odlisni. M¢li
by si hledat jak partnera, tak ptatele, ktefi je budou podporovat.

Sestra by mela piedavat dostatek informaci. Nejen pacientim, ktefi trpi
fenylketonurii, ale i rodiné. DileZité je motivovat pacienty.

Potraviny pro fenylketonuriky jsou drazs$i az 8x nez pro zdravou populaci. Proto by
rodi¢e na to méli dbat a rozlozit si finance tak, aby se dit¢ mohlo fadné stravovat.
Rodice by se méli zajimat o rizné akce pro fenylketonuriky a motivovat tak k tomu své

dité.
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6 DOPORUCENI PRO PRAXI

Doporucdeni pro lékare

- vénovat vice ¢asu eduka¢nimu procesu,
- sdélovat pacientlim vice informaci o podstaté onemocnéni a jejich specifikach,
- dat moznost partnerim a rodicim se dozvédét informace o podstaté onemocnéni

a jejich specifikach.
Doporuceni pro sestry

- vice se zapojovat do eduka¢niho procesu,

- poskytovat ve vétSim mnozstvi informacni brozury a letacky,

- poskytovat pacientim rady ohledné navstév specializovanych poraden,

- mit na paméti, Ze pacient neni odbornik,

- ptat se pacienta v prub&hu edukace, zda dostate¢né pochopil sdélenou informaci,

- aktivné se vzdé€lavat v tomto tématu, dochazet na seminare.
Doporuceni pro pacienty

- nepodcenovat zavaznost potieby edukace,

- nebat se zeptat na potfebné informace,

- dodrzovat 1é¢bu,

- pti komplikacich nebo pfipadnych nejasnostech kontaktovat dietniho 1ékare,
- pravideln¢ dochéazet na zdravotni prohlidky,

- um¢t si sestavit jidelnicek,

- je vhodné absolvovat néktery z kurzii,

- je dilezité rozeznat vhodné a nevhodné potraviny.
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ZAVER

V teoretické ¢asti byly shrnuty zékladni informace o fenylketonurii. V prvni fadé
dédicnost, dale diagnostika a 1écba a nakonec téhotenstvi, z kterého méla pacientka
obavy. Definovaly jsme pojem edukace, jeji metody a formy. Byla zde zdtraznéna také

role sestry jako edukatorky.

Cilem praktické ¢asti bylo zrealizovat edukacni proces u pacientky s dédicnou
metabolickou poruchou fenylketonurii. Tento individualni edukacni proces byl
u pacientky, ktera dochazela do ambulance na kontroly. Konal se v eduka¢ni mistnosti
v nemocnici. V1. fazi byla pacientce vysvétlena komplexni péle u pacienta
v adolescenci s fenylketonurii naptfiklad uzivani preparat, navstévy lékare, dieta.
Pacientka na vS§echno méla navyk od malic¢ka, ale nebylo ji v§e dostatecné vysvétleno.
V 2. fazi jsme edukovaly o t€hotenstvi a pacientce bylo vysvétleno, ze i Zena
s fenylketonurii mize mit zdravého potomka, pokud bude planovany a bude dochazet
na konzultace s lékaikou. Podafilo se nam najit pfic¢inu vysokych krevnich hodnot
a pacientce byly doporuceny rizné akce pro fenylketonuriky. Pacientka ke kazdé
edukacni jednotce odpovédéla na 3 otazky pro kontrolu pochopeni. Prokazala, Ze nabyla
novych poznatkli a zkuSenosti. Edukace byla tedyuspésna a cilese podafilo splnit.
Edukac¢ni karty byly ponechany v ambulanci pku, kde budou slouzit k edukaci dalSim

fenylketonuriim.
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Priloha A — Edukacni karta - Komlexni péce u pacienti v adolescenci s fenylketonurii

Potraviny Priimérmy obsah PHE v
1g bilkoviny (idaj v mg)
Cerstvé ovoce 27
Cerstvé zelenina 35
Cerstvé houby 29
Brambory a vyrobky z nich 49
Mléko a mlééné vyrobky 51
Petivo
Vepiové maso
Hovézi maso
Uzeniny
Ryby
Ofechy
Obili
Zloutek
Bilek
Cukrovinky, ¢okolada, susen

Jednoduché
ukry, cukrovinky, tuky - pfiméfené

Brambory, ryie, zafazovat
maximainé 1x denné

Ovoce, zelenina, zafazovat \

minimainé 3x denné

Sachridova strava, minimalné 5x denné

= Gardis

oo w

A p '
IMELS | PRIINEY
DATVRE  NaRozcw
PATVA Odishy

Zdroj: Tamova, 2018



Piiloha B — Edukaéni karta - Zivot adolescenta s fenylketonurii

Doporuéeny jidelni¢ek
na jeden den
Snidané chléb Damin
madslo
jablko
Svacina hruska
Obéd zeleninova polévka
nizkobilkovinovy knedlik
omacka na paprice
Svaédina waffelbrot
dZem jahodovy
hroznové vino
Vecdeie téstoviny po srbsku
zelny salat s rajcaty a jablky

Zdroj: Tamova, 2018



Ptiloha C —Jidelnic¢ek pacientky

Pondéli

Snidané

Obed

Vecefe

Celkem 428 Phe

Utery

Snidané

Obed

Svadina

Vecefe

Celkem 360 Phe

chléb nizkobilkovinovy

avokadova pomazanka

smazeny kvétak

vafené brambory
tatarskd omacka

chléb nizkobilkovinovy

pomazankové maslo

nizkobilkovinovy chléb
pomazéankové maslo
varené brambory
tatarska omacka
zeleninovy karbanatek
jablko
nizkobilkovinovy chléb

medova pomazéanka s
bananem

100 g

209
130 g
150 g
209
100 g
109

60 g
10¢g
150 g
109
80g
135 g
100 g

100 g

20 Phe

40 Phe
100 Phe
180 Phe
40 Phe
20 Phe
18 Phe

10 Phe
18 Phe
180 Phe
20 Phe
30 Phe
30 Phe
20 Phe

50 Phe



Streda

Snidané

Obed

Vecere

Celkem 550 Phe

Ctvrtek

Snidané

Svacina

Obed

Svadina

Vecere

Celkem 314 Phe

nizkobilkovinova zemle
meruiikova presnidavka
vafené brambory

dusena mrkev s kvétakem

maslo na politi

pecené brambory s ¢esnekem

chléb Damin

maslo

zeleninova polévka
nizkobilkovinovy knedlik
omacka na paprice
waffelbrot

dzem jahodovy

hroznové vino

téstoviny se zeleninovym
lecem

100 g
170 g
150 g
130 g
209

120 g

100 g
209
100 g
150 g
150 g
150 g
150 g
259
209
80g
200 g

12 Phe
20 Phe
180 Phe
50 Phe
7 Phe
280 Phe

17 Phe
7,2 Phe
22 Phe
21 Phe
25 Phe
24 Phe
63 Phe
2,5 Phe
2,8 Phe
10 Phe

120 Phe



Patek

Snidané

Obed

Vecere

Celkem 380 Phe

chléb nizkobilkovinovy
paprika

rajce

vafena ryze

rajcatova omacka
nizkobilkovinovy chléb

avokadovéa pomazanka

Vi

100 g
609
609
150 g
120 g
100 g

209

47 Phe
30 Phe
10 Phe
180 Phe
50 Phe
20 Phe

40 Phe



Ptiloha D — ReSersni protokol

V prvni ¢asti vyhledavani byla vymezena a definovéana klicova slova v ¢eském
jazyce edukace, adolescence, fenylketonurie, dieta, matefstvi, 1é¢ba (v anglickém jazyce
education, adolescence, phenylketonuria, diet, maternity, treatment). Vyhledavani
odborné literatury, kterd byla nasledné pouzita pro vypracovani bakalafské prace
s nazvem Edukace pacientti v adolescenci s fenylketonurii, probéhlo v obdobi zati az
unor 2017 - 2018. Pro vyhledavani bylo pouzito elektronickych databazi Bibliographia
medica Cechoslovaca, EBSCO, PubMed a vyhleddvate Google Scholar. Reserse byla

dale zpracovana ve spolupréci s knihovnou Vysoké skoly zdravotnické, o.p.s. v Praze.

Hlavni kritéria pro zatazeni dohledanych c¢lankd do zpracovani bakalaiské
prehledové prace byla — plnotext odborné publikace (meta-analyza, systematické
prehledy nebo randomizovana kontrolovana studie), tematicky odpovidajici stanovenym
cilim bakalarské prace a specifické klinické otazce ve formatu PICO, v Ceském,
slovenském nebo anglickém jazyce, vydany odbornymi recenzovanymi periodiky

Vv ¢asovém obdobi 2007 po soucasnost.

Vyrazovacimi kritérii byla obsahova nekompatibilita se stanovenymi cili
bakalaiské prace a specifickou klinickou otazkou ve formatu PICO, publikace s nizkym
stupném dukaznosti (odborné nazory jednotlivcl, kazuistiky, série piipadli) nebo

duplicitni nalez publikace.

Pomoci reserSe byly dohledany 3 knizni zdroje, 13 ¢lankt a 1 internetovy zdroj.
Nésledovalo vyhledavani dostupnych plnotextli. Pfevazna vétSina pouzitych plnotextl
byla publikovana v literdrnich zdrojich. Nasledné bylo pro realizaci bakalaiské prace

vyuzito 29 zdroji.

VI



Piiloha E — Cestné prohlaseni studenta k ziskani podkladt

CESTNE PROHLASENI
Prohlasuji, Zze jsem zpracovala idaje pro praktickou cast bakalaiské préace s
nazvem Edukace pacient vadolescenci s fenylketonurii v ramci odborné praxe

realizované v ramci studia na Vysoké skole zdravotnické, o. p. s., Duskova 7, Praha 5 a

se souhlasem dotcené osoby.

V Praze dne 21. 3. 2017

Simona Tamova

Vil
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	2 ADOLESCENCE
	Období adolescence je nejrůznějšími autory označováno jinak. Zpravidla se jedná o období mezi 15 a 20 rokem života. První polovina tohoto období je označována jako pubescence či raná adolescence, a dochází k ní ve starším školním věku – tj. během druh...
	Začátek adolescence je obecně dán nástupem tělesného zrání a končí biologickou dospělostí. Nástup tohoto zrání je individuální, proto vymezení období věkem je jen přibližné. Tělesný vývoj se v tomto období zpomaluje, je pomalu u konce, až se úplně zas...
	Jak již bylo zmíněno, adolescence je obdobím rozvíjení se emocí, které jsou potřebné k vyrovnání se se všemi změnami. Jedinec odchází ze školy a psychicky zatěžuje své okolí svými postupnými změnami. Není již závislý na dospělých, avšak stále není sch...
	Jedinci hledají svou identitu, která je výsledkem hledání hodnot a norem. Se svými vrstevníky tráví dospívající více času, než se svými rodiči. V období rané adolescence sílí potřeba důvěrných přátelství, obzvláště u introvertních jedinců a  dívek. Ad...
	Postupně dochází také k rozvoji kognitivních funkcí a jedinci jsou způsobilí uvažovat i na úrovni abstraktní a hypotetické. Začínají se zajímat o vztahy mezi abstraktními jevy a uvažují i o nereálných situacích, které by mohly nastat. Dochází k rozvoj...
	V období adolescence také dochází k utváření a formování vlastní identity. S tímto procesem úzce souvisí originalita, styl oblékání, hudební styl a tělesný vzhled. Podle Blatného (2017, s. 104) probíhá vývoj identity v určitých fázích:
	- difúze identity se týká adolescentů, u kterých se nevyvinula krize identity a přijímají všechny nabízející se závazky,
	- předčasné uzavření identity se týká adolescentů, kteří nepředpojatě přijali závazky dospělosti,
	- moratorium identity se týká těch dospívajících jedinců, kteří nepřijali určité závazky,
	- dosažení identity, kdy dospívající jedinec přijal konkrétní role, které jsou ve spojitosti s dospělostí a podrobili se konkrétním hodnotám a cílům (BLATNÝ, 2017).
	V rámci socializace postupně narůstá požadavek distance od rodičů a přerušení sdílení vnitřních záležitostí a komunikace s nimi. První polovina dospívání je charakteristická zvýšenou předpojatostí vůči rodičům. V tomto období vývoje má také významný v...
	Období adolescence je obdobím přechodu z nižšího na vyšší stupeň na základní škole, který s sebou přináší větší psychickou zátěž a potřebu samostatnosti. Někteří jedinci si začínají budovat nové pozice nebo si hledají nové přátelé. Na konci základní š...
	3 FENYLKETONURIE a dědičnost
	Fenylketonurie je vrozené onemocnění metabolismu, při kterém tělo nedokáže odbourávat bílkovinu fenylalanin, která je běžně obsazena v potravinách, protože tělu chybí potřebný enzym. Toto autozomálně recesivně dědičné onemocnění, je způsobené mutací v...
	DĚDIČNOST FENYLKETONURIE
	3.1 DIAGNOSTIKA FENYLKETONURIE

	PKU se diagnostikuje již v porodnici v rámci novorozeneckého screeningu na základě odběru krve z patičky novorozence. Tento test pro včasné odchycení onemocnění byl zaveden profesorem Guthriem a byl pojmenován právě po něm. Jeho podstata spočívá v při...
	V České republice se v rámci novorozeneckého screeningu vyšetřuje třináct onemocnění, mezi které se řadí i fenylketonurie. Novorozenecký screening je účinný nástroj pro vyhledávání osob v časném a preklinickém stádi. Je vyšetření, které se provádí ve ...
	Novorozenci, kteří nejsou léčeni, bývají často bez příznaků. Klinické příznaky se začínají projevovat druhý měsíc života. Tyto děti bývají postiženi poruchou mozkové činnosti. K dalším příznakům neléčené fenylketonurie patří zapáchající moč a pot po m...
	3.2  LÉČBA FENYLKETONURIE

	V současnosti není známa žádná léčba, která by onemocnění úplně vyléčila, avšak léčba spočívá v dodržování speciální diety s nízkým obsahem fenylalalinu a jeho metabolitů. Cílem této diety je prevence nenávratnému poškození centrální nervové soustavy ...
	(Zdroj: Munatu, 2014. s. 99)
	Fenylalanin je aminokyselina objevující se ve všech bílkovinách, proto je v této dietě snižován příjem bílkovin v potravě. Pro zajištění kvalitního vývoje organismu by bílkoviny měly být v potravě obsaženy v 10 – 15 % z celkového energetického příjmu....
	(Zdroj: https://www.vyzivaspol.cz/lecebna-vyziva-pri-fenylketonurii/)
	Dietní opatření kojenců spočívá v odstavení normální stravyod běžné stravy po dobu 2 – 5 dní a podávání preparátů s aminokyselinami bez fenylalaninu podle předem propočtené dávky. Mateřské mléko či počáteční umělá výživa se do stravy znovu zahajuje př...
	Z důvodu vyhýbání se určitým potravinám je strava fenylketonuriků chudá na některé vitamíny a minerální látky. Nejčastěji dochází k nedostatku vitamínu A, B6 a  B7.Z minerálních látek dochází k deficitu vápníku, zinku, železa, jodu a selenu. S nedosta...
	Například mezi dovolené potraviny, které mohou nemocní požívat bez omezení, patří cukr, rostlinné oleje, voda, minerální voda a čaj. K omezeným potravinám se řadí například ovoce, zelenina, kukuřičný a mléčný škrob, margaríny neobsahující máslo, med, ...
	K další možné experimentální či nové léčbě fenylketonurie je řazena léčba pomocí terapeutické postnatální repopulaci jaterních buněk. Podle Procházkové (2010, s. 455) tato léčba spočívá v transplantaci jater a tím náhrady deficitu PAH v játrech. Avšak...
	3.3 TĚHOTENSTVÍ
	Již v roce 1984 započal výzkum, jehož úkolem bylo zhodnotit vliv léčby fenylketonurie na konečný výsledek těhotenství. Do roku 2000 bylo do výzkumu zařazeno 468 těhotenství, ze kterých se narodilo 331 dětí. Výsledky této studie prokázaly, že dietní op...
	V období plánování těhotenství a v těhotenství dochází ke zpřísnění dietních opatření. Už tři měsíce před plánovaným těhotenstvím a v období těhotenství by ženy měly mít nižší hladinu fenylalaninu v krvi. Tato opatření jsou nutná z toho důvodu, aby se...
	Žena, která plánuje těhotenství, by si měla sestavit vlastní jídelníček s pomocí kuchařek či tabulek tak, aby obsahoval správné množství fenylalaninu a současně byl i  pestrý a chutný. Taktéž by se měla seznámit s dostupným potravinovým sortimentem na...
	Po porodu se může žena vrátit k volnějšímu dietnímu režimu, na který byla zvyklá. I přesto může kojit. U jejího novorozeného dítěte jsou sledovány hladiny fenylalaninu. Jestliže by u něj byla z novorozeneckého screening zjištěna fenylketonurie, musela...
	Praktická část
	Cílem bakalářské práce v praktické části je vytvoření a realizace edukačního procesu u pacientky s fenylketonurií v adolescenci, která dochází na pravidelné kontroly do Fakultní nemocnice Královské Vinohrady klinika dětí a dorostu. Bylo zjištěno, že p...
	Ošetřovatelský proces u pacienta v adolescenci s fenylketonurií
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