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Abstract

The paper deals with the specifics of a person with a rare genetic
disorder called Prader-Willi syndrome. It presents the results of
qualitative research in the form of a case study of a person with Prader-
Willi syndrome. The aim of the paper is to describe the educational
opportunities of a person with Prader-Willi syndrome and the extent to
which a person with Prader-Willi syndrome influences the functioning
of the family. The results of the research show that a person with
Prader-Willi syndrome currently has a relatively wide range of
educational opportunities, from kindergartens, through primary schools
to secondary schools. The birth of a person with Prader-Willi syndrome
significantly interferes with the functioning of the family and also has a
fundamental impact on the further functioning of the family.

Keywords: Prader-Willi syndrome. Symptoms. Disorder of intellectual
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Uvod

Hoci Prader-Labhart-Williho syndrém nepatri k syndromom,
spajajucim sa s tazkou poruchou vyvoja intelektu, a niektora osoba dosiahne
inteligen¢ny kvocient vyssi ako 90, meni tato geneticky podmienend porucha
zivot celej rodiny. Casto vedie k situacii, ked’ jeden z rodi¢ov musi ¢iastone
alebo uplne opustit’ pracu, aby sa o diet'a mohol starat’. To si vyzaduje silnu
osobnost,, avSak aj podporu a pochopenie od druhého rodica. Spravidla to
dopadd aj na surodenca intaktného s pocitom menejcennosti, pretoze
rodi¢ovska pozornost’ sa upiera na osobu s Prader-Williho syndromom. Cela
rodina musi uUplne zmenit' pristup k stravovaniu a spravaniu osoby
v spolocnosti, traveniu volného casu, dodrziavaniu Standardov hygieny,
navsteve lekarov, Zivotu osoby v dospelosti atd. Osoba s Prader-Williho
syndromom ma sklon k obezite, preto je nevyhnutné intenzivne dodrziavat
pravidla zdravého zivotného S§tylu (dostatok pohybu) a zdravej vyzivy
(vyvazena strava s dorazom na dostatok zeleniny). Rodina sa musi vyrovnat
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s neStandardnymi prejavmi osoby s Prader-Williho syndromom, ktora je
nachylnd k obsedantno-kompulzivnemu spravaniu, afektivnym vybuchom
a psychoze, ¢o moze viest k problémom medzi rodi¢mi dietata (odlisné
nazory na vychovu) aj medzi rodinou a blizkym okolim (pribuznymi,
rodinnymi priatel'mi). Problémy sa moézu objavit s dodrziavanim
hygienickych zésad. Pre rodi¢ov moze byt tazké wvyrovnat sa so
skutocnostou, ze ich dieta nebude v dospelosti nikdy Zit' Uplne samostatne,
ale bude vzdy menej ¢i viac zavislé od starostlivosti inej osoby.
Rozensztrauch a Smigiel (2022) opisujii nizku kvalitu Zivota rodiny s osobou
s Prader-Williho syndromom, a to kvoli deficitom v rdéznych Zivotnych
oblastiach, vznikajucim permanentnou starostlivostou o osobu, ked’ rodicia
nemaju Cas na seba. Bos-Roubos, Wingbermiihle, Biert, de Graaf a Egger
(2022) charakterizuju prezivanie traumatickych udalosti v suvislosti
s negativnym vplyvom kvality Zivota rodiny s jedincom s Prader-Williho
syndromom. Oproti intaktnej populdcii prezivaju CastejSie traumu v podobe
nahlych zmien ndlad a v kognici €i priliSnej reaktivite.

Teoretické vychodiska

Prader-Labhart-Williho syndrom je ucelenou neurobehavioralnou
geneticky podmienenou poruchou, spésobenou chybnym 15. chromozémom,
vicsinou absentuje Cast’ dlhého ramena v Casti 15q11.2-q13 (Whittington,
Holland, 2017). Frekvencia vyskytu sa uvadza priblizne 1:10 000 zivo
narodenych os6b, priCom pocetnost’ je zhodnad u oboch pohlavi i vsetkych
ludskych ras (Wang, Tsai, Tsai, Wong, 2020).

Z hladiska perinatalnych nalezov sa u osoby s Prader-Williho
syndromom objavuje mensia frekvencia pohybov plodu, je mala vzhl'adom na
gestacny vek a mé asymetricky intrauterinny rast so zvySenym obvodovym
pomerom od hlavy k bruchu (Gross, Rabinowitz, Gross-Tsur, Hirsch, Eldar-
Geva, 2015). Dalej je naruiena hrubd a jemna motorika, rovnako tak recové
schopnosti. Osoba s Prader-Williho syndromom ma spravidla miernu poruchu
vyvoja intelektu, taktiez sa vSak vyskytuje osoba v hrani¢nom pasme poruchy
vyvoja intelektu ¢i so stredne tazkou poruchou vyvoja intelektu (Kim, Wang,
Jiang, 2019).

Nedostatok rastového hormoénu v puberte ma za nasledok priemernu
vysku 155 cm u muzov a 148 cm u zien, pokial’ nie st lie¢eni (Alves, Franco,
2020). ZhorSeny vyvoj a funkcia hypotalamu vedie k po¢etnym hormonalnym
nedostatkom, vratane hypotyre6zy, nedostatku kortikotropinu a abnormalnych
neurénov oxytocinu (Tauber, Hoybye, 2021). Hyperfagia je spOsobena
hypotalamickou abnormalitou vediucou k nedostatku sytosti. Obezita je
vysledkom hyperfgického spravania a znizenej celkovej kalorickej potreby
(Butler, Matthews, Patel, Surampalli, Gold, Khare, Thompson, Cassidy,
Kimonis, 2019).
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Charakteristicky profil spravania s tzkostou, zachvatmi hnevu,
rigiditou/odolnostou voci zmendm, obsedantno-kompulzivnym spravanim
a deficitmi socidlneho poznania sa u osoby s Prader-Williho syndromom
objavuje v ranom detstve (Schwartz, Caixas, Dimitropoulos, Dykens, Duis,
Einfeld, Gallagher, Holland, Rice, Roof, Salehi, Strong, Taylor, Woodcock,
2021). Charakteristické rysy tvare (uzky bifrontdlny priemer, ocné Strbiny
mandlového tvaru, Gzky nosovy chrbat, tenka horna pera a zvesené kutiky
ust) moézu, ale nemusia byt vidite'né pri narodeni a mézu sa v priebehu ¢asu
pomaly vyvijat' (Ishii, Ihara, Ogata, Sayama, Gito, Murakami, Ayabe, Oto,
Takahashi, Nagai, 2017).

Strabizmus je u osoby s Prader-Williho syndromom casto
diagnostikovany vo veku do piatich rokov. Myopia a d’alekozrakost’ su bezné
(Bohonowych, Vrana-Diaz, Miller, McCandless, Strong, 2021). Abnormality
spanku zahfnaju zniZzent latenciu rychleho pohybu oc¢i (REM), zmenenu
podobu spanku, desaturdciu kyslikom a centrdlne aj obstrukéné apnoe
(Metzler, Brown, 2025).

Kyfoza sa bezne vyskytuje u dospievajuceho a dospelého s Prader-
Williho syndrémom. Tok slin je znizeny a moéze viest k zvySenej zubnej
kazovosti a tazkostiam s artikulaciou re¢i (Proffitt, Osann, McManus,
Kimonis, Heinemann, Butler, Stevenson, Gold, 2019). Respira¢né zlyhanie
a d’alSie hortckovité ochorenia st najc¢astejSou pri¢inou umrti u deti s Prader-
Williho syndromom, u dospelych st najcastejSie srdcové ochorenia
a zlyhanie, pltcna tromboembdlia, komplikidcie suvisiace s obezitou
a zalado¢né priciny (Pacoricona Alfaro, Lemoine, Ehlinger, Molinas, Diene,
Valette, Pinto, Coupaye, Poitou-Bernert, Thuilleaux, Arnaud, Tauber, 2019).
Poruchy prehitania hltanom a paZerakom a nedostatok pokusov o odstranenie
rezidui alebo kaSel' sii u Prader-Williho syndromu bezné a v kombinacii
s rychlym jedenim jedla mézu zvysit' riziko mortality stvisiace s aspiraciou
(Gross, Gisser, Cherpes, Hartman, Maheshwary, 2017).

K tUspeSnému zaradeniu osoby s Prader-Williho syndromom do
edukacného procesu je vel'mi dolezita kooperacia Skoly a pedagdga s rodi¢mi,
kooperacia so Skolskym poradenskym zariadenim a hladanie cesty pre
rieSenie problémovych situdcii. Osoba ma spravidla deficit porozumiet
abstraktnej informacii, spracovat’ dejovi postupnost’, pochopit’, spracovat
areagovat na slovné pokyny. Vyznacuje sa lepSou pamitou dlhodobou
v komparécii s kratkodobou. Pracovné tempo vicsinou byva pomalé, preto je
podstatné poskytnit’ osobe pocas Skolskej prace nielen dostato¢ny casovy
priestor, ale chranit’ ju aj pred pretazenim (Gordon, Russ, Dimitropoulos,
2024).

Typickym znakom Prader-Williho syndromu je zvySena unavite'nost’
1 zaspavanie v priebehu dna, kedykol'vek a kdekol'vek (ndvsteva, dopravny
prostriedok, Skola). Pre osobu je charakteristické zmysloveé, predovsetkym
vizualne ucenie, avSak abstraktné myslenie, vSeobecné predstavy i pojmy su
pre fu uz zlozité (Meade, Martin, McCrann, Lyons, Meehan, Hoey, Roche,
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2020). V skolskom dni musi byt zrejma predvidatelnost’ aj Struktura, aby
osoba nemala strach zo zmien a presunu na iné miesto. Samozrejmost’ou je
bezpecie, istota aj pevné pravidla, ¢i uz v dennom rezime, tak istote jedla.
Neschopnost” adekvatne zvladnut’ frustraciu, strach aj zlobu méze vygradovat’
do zachvatov hnevu, ignoracie riadit’ sa pokynmi ¢i inych neStandardnych
spravani. Niekto si dokonca rozSkrabuje chrasty, Skriabe do krvi kozu alebo sa
Stipe, hoci pri¢ina nie je znama a stresom sa to znaéne zhoruje. ,,Uporni
vytrvalost* mozno tieZ najst’ u osoby s Prader-Williho syndromom v podobe
opakovania nejakych tvrdeni ¢i otdzok, zachytavania alebo zarazenia sa na
ur¢itych pojmoch alebo ulohach. Z dovodu oslabenej socialnej zruénosti Ci
obratnosti sa osoba musi stale ucit, ¢o mdze a ¢o nemoze, pre oslabené
spolocenské schopnosti je potrebné pomoct’ v priebehu celého Zivota. Pre
lepsie zzitie s triedou sa javi ako vhodné a ucelné vytvorenie empatie, a to
vysvetlenim niektorych problémov, ktorym musi osoba s Prader-Williho
syndromom celit’, tym sa moéze predist niektorym konfliktnym situaciam.
Néasledne je velkym tspechom, pokial si dospely s Prader-Williho
syndromom najde primerané pracovné uplatnenie a zmysluplne travi volny
¢as v pre neho ,,bezpe¢nom™ prostredi (Duis, van Wattum, Scheimann, Salehi,
Brokamp, Fairbrother, Childers, Shelton, Bingham, Shoemaker, Miller, 2019).

Ciele a metodika vyskumného Setrenia

Cielom vyskumu je analyzovat S$pecifika osoby s Prader-Williho
syndrdmom a moznosti jej vzdeldvania a nésledné uplatnenie v dospelosti. Na
zaklade ciel'a vyskumnej stadie boli stanovené nasledujice vyskumné otazky:
Aké st moznosti edukacie osoby s Prader-Williho syndrémom? Do akej
miery ovplyviiuje osoba s Prader-Williho syndromom chod rodiny?

Vo vyskumnej Studii bola vyuzita metéda kvalitativneho vyskumu,
kedy boli skiimané javy v prirodzenom prostredi. Tato metoda vyskumu dba
na jeho kvalitu a predstavuje ,,nenumerické Setrenie®, pri ktorej pracujeme so
slovami. Analyza dat a zber prebiehali sucasne, vyskumnik po zbierani dat
vykonal analyzu tychto idajov. Vzhl'adom na ziskané vysledky sa rozhodol,
ktoré z dat st pre vyskum relevantné as nimi pracoval. Potom pristupil
k zberu d’alSich dat aj analyze tychto udajov (Johnson, Christensen, 2017;
Mertens, 2020).

Pre samotné vyskumné Setrenie bola pouzita technika zicastneného
pozorovania, polostruktirovanych rozhovorov, pripadové $tadie a analyzy
dostupnej dokumentécie. Zucastnenym pozorovanim sa vyskumnik priamo
zucCastnil skiimaného javu v Case jeho priebehu. Pozorované boli Specifika
jednania zeny s Prader-Williho syndromom pocas roznych situacii
v domacom prostredi, na tdbore aj dalSich stretnutiach. PoloStruktirované
rozhovory s rodi¢mi zeny sa uskutoCnili doma a zameriavali sa na
anamnestické udaje rodinné a osobné, Specidlnepedagogicka diagnostiku
a vzdelavaciu oblast. V pripadovej $tidii bolo nazbierané velké mnozstvo
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informacii, dokladne bol preskimany jeden pripad. Vysledné data prispeli
k ucelenému pohladu na skimany jav a porozumenie obdobnych pripadov.
Analyzou dostupnej dokumentacie ziskal vyskumnik data, ku ktorym by sa
inak nedostal, sucasne sa vSak vyvaroval ich moznému skresleniu. Pre
vyskum sa vyuzila obsahové analyza sprav z logopedickych, neurologickych,
psychologickych a S$pecidlnepedagogickych vySetreni, ale aj analyza
vysledkov ¢innosti.

Charakteristika vyskumnej vzorky

Vzorka bola tvorend jednou Zzenou s vrodenou chromozomadlnou
aberéciou, presnejsie s Prader-Labhart-Williho syndromom. Zene je 23 rokov
a navstevuje denny stacionar. Jej diagnodza je spojena so slabSou pigmentaciou
vlasov, koze a oc¢i, mandlovymi o€ami, charakteristickymi rysmi na tvari,
mensimi chodidlami a rukami, kratkozrakost'ou, zvySenym prahom bolesti
a tazkostami pocas chddze. Uroveit rozumovych schopnosti sa nachadza
v pasme stredne tazkej poruchy vyvoja intelektu.

Pripadova studia

Osobna anamnéza: Tehotenstvo vykazovalo iba nevyrazné pohyby
plodu, inak bolo v norme. Komplikovany bol porod, ktory prebehol 13 dni po
termine, z dovodu infarktu placenty. Presne tri tyzdne po porode rodicia
poculi prvl informaciu o vyskyte syndromu. Dievca bolo slabé, letargické po
narodeni, tieZ bolo hypotonické a bez pritomnosti reflexu sania. Po¢as prvych
mesiacov nevykazovala ziujem o jedlo, takmer nereagovala na okolité
podnety, vel'mi obmedzene plakala, prespala takmer cely deil. Zaciatkom
piateho mesiaca drzala hlavicku (,,pasenie koni¢kov*), poCas 13. mesiaca sa
posadila bez pomoci, na konci 15. mesiaca zacala lezenie po Styroch a sama
sa postavila bez pomoci v priebehu 27. mesiaca. Nizky svalovy tonus pocas
dojcenského a novorodeneckého obdobia sposoboval velké problémy
s kimenim. Jedlo bolo podavané kvapkadlom do ust, kimenie trvalo velmi
dlho, rodicia sa pri iom striedali. Dievca prekonalo zapal priedusiek a bolo
hospitalizované v nemocnici. Coskoro po narodeni sa dostala do starostlivosti
detského neurologa, taktiez bola vykonana fixacia dolnych koncatin pre
spravny vyvoj bedrovych kibov. Na konci $iesteho mesiaca za¢alo cvienie
Vojtovou metoédou reflexna lokomocia, a to az do doby, ked bola schopna
chodze a postavenia sa. Do konca druhého roku zivota sa znacne upravila
svalova hypotodnia, taktiez sa zrychlil vyvoj motoriky, postupom casu sa
vyrovnala hmotnost’. Re¢ vykazovala oneskorenie uz od zaciatku, v batol'acim
veku bolo oneskorené dzavotanie, v jednom roku oznamovala slova
dvojslabi¢né (papat, mama, otec, baba), s postupnym rozvojom motoriky sa
viac usmievala, reagovala aj na vlastné meno, na seba v zrkadle
a komunikovala prostrednictvom gest. Ku koncu §tvrtého roku uzivala slova,
vety jednoduché dvojslovné a jednoslovné pocas piateho roku zivota. V tomto
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obdobi sa zacalo uzivanie a tvorenie vlastného jazyka, zacala tiez dochadzat
do logopedickej ambulancie.

Rodinna anamnéza: Matka (44 rokov) ma stredoskolské vzdelanie,
rovnako tak otec (47 rokov). Sestra (24 rokov) Studuje vysoku skolu. Vsetci
su relativne zdravi, v rodine sa nevyskytlo somatické postihnutie ¢i porucha
vyvoja intelektu. Rodina zije v novopostavenom rodinnom dome.

Skolskd anamnéza: Dievéa nastapilo do logopedickej triedy zriadenej
pri materskej Skole, kde jej bola poskytovana logopedicka starostlivost.
Ranou logopedickou starostlivostou bola rozvinutd nielen osobnost, ale aj
komunika¢né zrucnosti nevyhnutné na tspesnil socialnu inkluziu. Materska
Skola sa zameriavala na rozvoj jemnej a hrubej motoriky, taktiez
grafomotoriky. Pobyt v materskej Skole bol internatneho typu, kedy
v pondelok rano dievc¢a rodicia priviezli a v piatok sa vracala domov. Dievca
sa adaptovalo bez problému, ani odlic¢enie nevykazovalo obtaz. Osvojila si
automaticky upratovanie hraciek a pouzivanych veci, ustlanie postele,
udrziavanie poriadku, skladanie veci. V materskej Skole malo dievca najradsej
pani kucharku, pretoZe ta bola moznym zdrojom prisunu jedla, pretoze dievéa
dokézalo svojim bezziStnym pohladom vyvolat’ sucit u kazdého cloveka,
ktory vzdy nadobudol dojem, Ze ma jedla stadle malo. Rodicom vychadzalo
vedenie materskej Skoly v ustrety kvoli jedlu, prisne bola dodrziavana velkost
porcii. Bol uplne re$pektovany zdravotny stav dievcata. V tomto Case zacali
prejavy neustdleho hladu. Doma aj v materskej Skole sa dodrziaval striktny
rezim na udrzanie diev¢iny hmotnosti. Bola tak vedena k pravidelnému
pohybu, aby posilnila svalstvo, zniZila svalovl silu, abnormalne telesné
zloZenie a odputala myslienky od jedla.

Po dvojro¢nom odklade nastupila na zakladnt Skolu Specialnu.
Pociato¢na nedovera zo strany rodiCov, ktori mali obavu, ako pedagogovia
zvladnu jej nalady a spravanie a ¢i ju dokazu vtiahnut' do edukacného
procesu, bola ¢oskoro rozptylena. Skolska tispesnost’ dievéata zodpovedala
pristupu pedagogicky k diev¢atu. Edukacny proces sa plne prisposoboval
urovni fyzického a psychického rozvoja dievcat’a, uplatiovali sa Specialne
formy a metody prace, zodpovedajuce Specifikdm osobnosti s vyuzitim
podpornych opatreni, a vytvaralo sa v ramci celého vzdeldvacieho procesu
tvorivé a podnetné prostredie. Diev€éinu uz zatazoval neustaly pocit hladu,
preto bola emocne labilnd. Pokial’ sa jej nevyhovelo, nasledoval vybuch
hnevu, dokonca bola schopna zjest’ desiatu spoluziakom, ktori rychlo zistili jej
nadmernou tazbou po jedle, tak jej robili rozne schvalnosti. Absolvovanim
réznych endokrinologickych vysetreni dievCatu aplikovali rastovy hormon,
¢im sa urychlil rast, zvysila svalovd hmota, dusevna aj telesna Cinnost.
Néstupom na druhy stupen zakladnej Skoly Specialne zacali vel'ké problémy.
Zmena Specialnej pedagogicky, pristupu, foriem i metdd prace znamenala
zmenu hodnotenia na dostato¢né, skor az nedostato¢né. Tato situacia dievca
trapila, pretoze nemohla prezit' tspech, pracovat’ s chybou a ucit’ sa chyb
nebat. Co nestihla v $kole, tak musela pravidelne dokon¢it doma a mala
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k tomu nespo&etné mnozstvo domacich tiloh. Ulohy tykajice sa abstraktnych
veci jej vobec ni¢ nehovorili, veciam, ktoré si nemohla ohmatat’, skratka
nerozumela. Rodi¢ia ziadali po Specialnej pedagogicke nadviazat’ spolupracu,
hoci toto prebehlo, zmeny to neprinieslo ziadne. Doslo to tak d’aleko, Ze
pedagogicka rodicom oznamila, ze ak im to urobi dobre, pokojne bude
dievcatu davat’ lepSie znamky. Pedagogicka nebola ochotnd k akejkol'vek
zmene. Nasledne teda kontaktovali Specialne pedagogické centrum, kde
dostali pomocnu ruku a ustretovy pristup. Zacala sa velmi kvalitna
a intenzivna spolupraca. DievCine bola venovana maximalna starostlivost
v oblasti Specidlnepedagogickej (postihnutie poruchy skolského vykonu),
psychologické (posudenie turovne rozumovych schopnosti), terapeutické
(grafomotorika, predpoklady Skolskej uspesSnosti, zistovanie osobnych
charakteristik), socidlne (zistovanie aktualneho i priebezného stavu dievcata
v $kolskom prostredi), metodické a vzdelavacie (individudlny vzdelavaci plan
dievCata) a poradenské a konzultacné (problematika dievéata v rodine
a Skole). Rodic¢ia boli informovani, ako s diev€atom pracovat doma, aby
dochadzalo k zlepSeniu. Neskor pracovnici $pecidlne pedagogického centra
navstivili Skolu, porozpravali sa s riaditelom Skoly, a predovSetkym so
$pecialnou pedagogickou a konecne zacali pozitivne zmeny. Na dievcati bolo
vidiet' opédtovné teSenie sa do Skoly. Zakladnu skolu Specidlnu ukoncila
s dobrymi vysledkami.

Ukoncenie zakladnej $koly $pecialne znamenalo nastup na prakticka
Skolu, do ktorej dochddzala autobusom. Rodiia aj starSia sestra, ktora
navstevovala Skolu v rovnakom meste, ju naucili zvladat' cestu na autobus
a cestu z autobusu do Skoly. V prvom roku jazdila so svojou sestrou, ob¢asne
ju do skoly sprevadzala. Ked’ vykonavala prax, tak cestovala iplne sama.
Rodic¢ia jej preto kupili mobilny telefon, aby v pripade taZzkosti mohla
zavolat. AZ na niekol’ko vynimiek to zvladla prekvapivo GspesSne a dokazala
sa nezvycajne dobre orientovat’ aj v situdciach, ktoré spociatku vyzerali
znac¢ne komplikovane (bola zamknutd Skola, uSiel jej autobus, dostala sa
v meste do miest, ktoré nepoznala, ¢i nemala kredit na zavolanie, pretoze ho
vycerpala rozpravanim s kamaratmi). Dievc¢a si naslo v Skole kamaratov,
s niektorymi sa stretdva doteraz. Odborné praktické predmety zahfnali ruéné
prace, rodinni vychovu a pripravu pokrmov, k ¢omu bola rodi¢émi vedena uz
od predskolského obdobia. Doma participuje dievéa pri priprave pokrmov
a upratovani. Ked’ vari, musi ochutnavat’ a cCastejSie sa tak dostane aspoi
k malému mnozstvu jedla navySe, ¢o je vSak iba jej pocit. O ¢o viac
ochutnava, o to men$ie ma potom realnu porciu, avsak to nesmie byt’ opticky
poznat. Pri prezliekani obleCenia si hned” posklada odevy, velmi starostlivo
upratuje kuchynsky riad, kedy musia potravinové misky, taniere a hrnceky
poskladat’ presne podla druhu i velkosti. Dva roky praktickej skoly dievcéa
dokoncilo s vel'mi dobrymi vysledkami.

Potom zena zaCala dochadzat do denného stacionara, ktory jej
poskytuje podporu na udrziavanie a nadvidzovanie blizkych osobnych vztahov
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a zmieriovanie dopadov syndromu na jej kazdodenny zZivot.
Hiporehabiliticiou, individudlnym vzdelavanim, rehabilitaciou atd’. sa
podporuje jej osobnost’, zruénosti a schopnosti. Denny stacionar umoziuje ¢o
najlepSiu mieru vyrovnania sa so syndromom zeny, osobny rast s co
najvicSou dosiahnutelnou mierou samostatnosti alebo zblizovanie sa
s okolitou spolocnostou a poskytuje jej rovnaké moznosti ako maju jej
rovesnici. Program denného stacionara je bohaty, zaCina o siedmej hodine
rano, ked’ zena dochadza do stacionara. Najskor sa prezlecie a odchadza do
herne, kde sa nachadza Sest’ klientov, privita sa s ostatnymi a nasleduje
hygiena. Dalej ma pripravené vietky ingrediencie, aby mohla asistovat’ pri
chystani desiat pre ostatnych. Program je kazdy den rozdeleny po
polhodinovych blokoch, napr. prechddzka, dramatizicia, vyucba trivia,
spolocenské hry. Program dna je nastavovany na pol roka, na jeho tvorbe
participuju rodicia s klientkou v kooperacii s vedenim stacionara. Obed je do
staciondra dovazany, naberanie polievky z pripravenej misy je tloha Zeny,
hlavné jedlo nasledne serviruje uz socialna pracovnicka. Potom prebieha
spolo¢né umyvanie riadu a upratovanie v kuchyni. Asistuje tiez po¢as prania
bielizne, bielizen do pracky vklada, z pracky vytahuje a veSia. Vytriedi
bielizeti, nadavkuje avivdz, pochopitelne aj praci prostriedok, dopomoct
potrebuje sa zapinanim pracky, bielizen posklada sama aj vyzehli. Autonémne
sa uci nakupovat’ v obchodnom stredisku. Trikrat tyzdenne chodi na nakup
s asistentkou, ktora robi vzdialeny dohlad pocas ndkupu podla spisaného
zoznamu, ktory si Zena napiSe, obcas s drobnou dopomocou. Cielom nakupov
je orientacia v meste, aj obchode, kde musi najst’ tovar podl'a zoznamu, d’alej
nadvdzovanie kontaktov s l'ud’'mi, praca s peniazmi atd’. Zvladnutie tejto
ulohy je narocné vzhl'adom na hyperfagiu Zeny, avSak je vhodne motivovana
svojou asistentkou, tak sa eSte nestalo, ze by si z regalu vzala ¢okoladu
a vzapiti ju zjedla, ¢o sa predtym rodicom pri nakupe stavalo, nez prisli na
opatrenia v podobe vhodnej motivacie alebo priebeznej kontroly. Medzi
d’alsie aktivity je mozné zaradit’ navstevu posty a mestského uradu. Klientka
sa zoznamuje s prostredim, ¢innostami a informaciami potrebnymi pre ¢o
Ciastku, samostatne si objednd a je vedend k spoloCensky ziaducemu
spravaniu a kultirnemu stolovaniu. V programe su zaradené navstevy vystav,
kultirnych pamiatok v blizkom okoli a exkurzie. Program eSte obsahuje
znalost’ cestovného poriadku, su¢asne aj orientdciu v fiom. Zena si vyberie
miesto, kam by rada zasla, a musi najst’ konkrétny spoj. Ide o ¢innost’ vel'mi
naroénu, ale podla rodiCov velmi dolezita, pretoZze rozvija abstraktné
myslenie, ktoré nie je jej silnou strankou. S klientmi zo stacionara sa
zucastnuje beznych aktivit, ako je pobyt v Snoezelene, canisterapia, d’alej
cvicenie s fyzioterapeutkou, ale aj spolocné hudobné vychovy, zena rada
spieva, travi rada svoj Cas s detmi. Jej najoblibenejSou ¢innost'ou je pomoc
mens$im detom a star§Sim klientom, ktori st odkdzani na pomoc okolia
anemdzu sa prili§ pohybovat’. Niekedy je pomocou ostatnym taka posadnuta,
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7ze ju asistentky musia usmeriiovat, pretoze sa jej dobre mienend snaha
opomoc meni az v dirigovanie. Najmensim detom v dennom staciondri
chodia niekol'kokrat za tyzdei Citat’ rozpravky, pochopite'ne pod patronatom
socialnej pracovniCky. Participuyje na obsluznych Ccinnostiach menej
pohyblivych deti, asistuje pri volnych hrach, kimeni a oblickani. Zena ma
vel'mi dobrua pasivnu aj aktivnu slovnu zasobu, ale casto nerozumie ¢itanému
textu.

Sicasnost: Zena sa chce starat’ o domécnost’, upratovat’ a prat’. Priala
by si zit’ samostatne, mat’ vlastnu rodinu a manzela, ktorému by piekla buchty
a vyrabala natierky. Uz chape, ze nikdy nebude mat’ deti, tak ma predstavu, ze
by si spolo¢ne s manzelom dieta adoptovali. Zena je velmi komunikativna,
spolocenska, o l'udi sa zaujima, ma zaujem sa o nich dozvediet o najviac
informadcii. Tiez je vel'mi doverciva, I'ahko nadvizuje kontakty a vSetky osoby
prijima bez vyhrad. HorSie sa prispdsobuje novym podmienkam, nema rada
zasadné zmeny. Pokial’ nie s uspokojené priania a potreby, tak mozno u zeny
pozorovat’ nervozitu, kedy si ohryza nechty, trha kozu okolo nechtov atd’. Pri
vystaveni neprijemnej situacii sa uzavric do seba a obCasne reaguje
neadekvatne, napr. poSkodenim veci. Od raného veku ju rodina vedie
k pravidelnému pohybu, nepravidelne a neochotne Sliape na Sliapadle, jazdi
plavat, d’alej jazdi s rodinou na vylety do prirody na $pecialne upravenom
bicykli, avSak chodi aj na prechadzky s ich psom. Ten rozvija jej jemnu
a hrubti motoriku, pomaha udrzovat’ psychicku pohodu Zeny a sucasne rozvija
jej kognitivne schopnosti a neverbalnu a verbalnu komunikaciu. V domacom
prostredi su tak pravidelne uplatiované prvky canisterapie. Rodina si plne
uvedomuje, Ze v boji s nadvahou Zeny musi byt jej oporou a hlavnym
spojencom a obrnit’ sa proti zachvatom zurivosti a hnevu, pokial’ je Zene
odopreté jedlo. Vo svojich najbliz§ich ma milujicu rodinu, sama chce oplacat’
rovnakou mierou. Chce byt chvalena za svoje konanie, svoj pristup. Ma
striktne nastavené pravidld, ktoré sa snazia dodrziavat. Vzhladom ku
kvalitnym ¢itacim schopnostiam dochadza do mestskej kniznice, zucastiuje
sa kniznej cesty odvahy alebo prenocovanie v kniznici. V domacom prostredi
aj stacionari sa dodrziavaju spolo¢né narodeninové oslavy. Pre zamestnancov
aj klientov stacionara vyraba pozvanky na narodeninova oslavu, s matkou
pripravuji drobné pohostenie. Rodina tieZ navStevuje reStauracie a kaviarne,
kde si Zena sama vyberie a objedna, neskor sama zaplati Gtratu. Vsetci spolu
nakupujt v obchodoch, kde si daji na urcita dobu rozchod a Zena ma za ulohu
nakupit’ tovar podla zoznamu, na ktorom sa s rodi¢mi dohodne a ktory si
sama napiSe. Vie, Ze uréita Ciastka penazi na nakup vystaci, nemoze nakupit’
ni¢ bez uvazenia. Je dolezité ju nenapadne kontrolovat’, aby mala pocit, Ze ma
plnti doveru. Zena vykazuje excelentné nadanie na skladanie puzzle, vyuziva
aj najmensie Gasti a pri tejto aktivite vydrZi niekolko dni. Dalej rada lustia
osemsmerovky a len tak kresli pre seba alebo pre niekoho, najmé podla
predlohy. S babikami sa hra na Skolu, kupa ich, oblieka niekol'ko vrstiev
oblecenia a vzdy starostlivo zapina vSetky gombiky. Ako rodina sa zac¢astiiuju
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aktivit zapisaného spolku Prader-Willi, prednasok odbornych lekarov,
klinickych psychologov a S$pecidlnych pedagdgov, taktiez periodickych
stretnuti rodin s jedincami s Prader-Williho syndromom. Tazko povedat’, &i je
zena $tastnd. Na jednu stranu sa chce starat’ o domacnost’, byvat’ sama, mat’
manzela, starat’ sa o dieta, upratovat, varit' a prat, na druht stranu je jej
najvicsou radostou babika, ktor nasla pod vianoénym stromcekom. Cely
zivot potrebuje zena nejaku formu podpory, vzdy musi byt blizko niekoho,
kto na iiu dohliadne, pomdze, a to vo vsetkych strankach Zivota, od financii po
kontrolu jedla. Uzka vizba na rodiov pretrva navzdy, pretoze najmi na
matku je nadmerne citovo fixovana.

Zavery vyskumného Setrenia

Osoba s Prader-Williho syndromom potrebuje Specificky pristup
v kazdej zivotnej oblasti. Rodicia si musia ¢o najskor po stanoveni diagnozy
uvedomit, Ze tento syndrém nie je zavineny jednym z nich, ani sa dlho
zaoberat’ otazkou, preco prave im sa narodilo také diet’a, a nehladat’ vinu na
tej i onej strane. Po stanoveni diagnézy musi zaCat’ zmieriiovanie nasledkov
syndromu v podobe raného zahajenia terapie Vojtovou metodou,
oboznamenie sa s réznymi spoloCenskymi, zdravotnymi i d’al§imi rizikami,
rovnako tak Clenstvo v organizacii zdruzujucej rodiny s osobami s Prader-
Williho syndromom, pravidelné konzulticie s odbornymi lekarmi,
§pecialnymi pedagégmi a informaciami o Stddidch. Pouceny pristup
zakonnych zéastupcov a odbornikov zvySuje kvalitu Zivota osoby i jej
blizkych.

V sucasnej dobe ma osoba s Prader-Williho syndromom pomerne
vel'ké moznosti vzdelavania, od materskych $kol, cez zakladné skoly az
k strednému $kolstvu. Viacstupiiové vzdelavanie dopliiaju socidlne sluzby
a Specialne pedagogické centra. Isté rezervy je mozné vidiet' pri chranenych
byvaniach pre osoby s Prader-Williho syndromom, pretoze sucasné zariadenia
nie su kapacitne dostato¢né a ich siet’ je obmedzena. ZlozitejSia situacia je v
oblasti pracovného uplatnenia, ked’ je nedostatok chranenych pracovnych
miest aj inych moznosti uplatnenia, napr. tréningové pracoviska.

Pre vychovu osoby s Prader-Williho syndromom je zasadny
demokraticky $tyl s jasne nastavenymi aj starostlivo dodrziavanymi
pravidlami. Uz od raného veku je potrebné osobu viest k maximalnej
autondmii, motivovat’ pri akejkol'vek Cinnosti, ale aj vyznamne ocenovat’ jej
pokroky, hoci st v komparacii s intaktnym jedincom malé. Osoba ma byt
ukolovana tak, aby ¢innost’ zvladla, pretoze sa velmi tazko vyrovnava
s neuspechom. Ked’ ju naopak nejaka praca zaujme, tazko sa od nej odtrhava.
Podnetné rodinné prostredie, dochadzka do skolského zariadenia aj
kooperacia s odbornikmi maji vyrazne pozitivny vplyv na rozvoj osoby
s Prader-Williho syndromom.
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Zaver

Narodenie dietata s Prader-Williho syndromom je velkym zasahom
do chodu celej rodiny a ma zasadny vplyv na jej dalSiu funkcnost. Cela
rodina sa nutne musi osobe so syndromom Uplne prisposobit, ¢i uz ide
0 spOsob stravovania, travenia volného Casu, ndvstevy lekdrov alebo Zzivot
dietata v dospelosti. Jej zivot je zavisly od viacerych faktorov, ktoré ju
ovplyviuju, napr. situacia v rodine, zdravotné komplikacie alebo spdsob,
akym sa osoba s Prader-Williho syndromom dokaze zaclenit’ do spolo¢nosti.
Osoba so syndromom sa postupom casu stava stidle dominantnejSou
v dosledku zhorSujiceho sa spravania a psychickych stavov, ktorych
zvladanie je Coraz naro¢nejSie. Subezne s tym sa vplyvom postupujicej
obezity zhorSuje aj jej zdravotny stav, ¢o vel'mi stazuje uplatnenie na trhu
prace a v beznom Zzivote. Pokial' sa vSak Prader-Williho syndrém podari
odhalit v€as a rodifia su informovani a vedeni odbornikmi, mdézu sa
zdravotné, spolocenské a iné rizika obmedzit’ a diet’a so syndromom ma vel'ka
Sancu viest relativne spokojny zivot.
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