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Uvod

Pro svoji diplomovou praci jsem si vybrala téma éD# Williamsovym
syndromem. Vybrala jsem si ho nejen sohledem néj sitovy vztah
k handicapovanym lidem, ale také proto, Ze jseélarmoznost se prévs dittem
s timto postizenim setkat.

Jiz sedmym rokem pracuiji jak@itelka v Zakladni Skole specialni aitelstvi
nepovazuji za praci. Je to pra&mpisob Zivota.

Pri kazdodennim setkavani s handicapovanymi lidmuv&domuji, jak ve
vSech oblastech svého Zivota igtiuji nejen nasi lasku, gié¢oporu, ale také podani
pomocné ruky. FestoZe zavaznost jejich postizeni jgna i tito lidé Ziji ve si#te
fantazie, tuzeb a énjako my ostatni. Vstup do zivota je pré mtizeny jiz jejich
handicapem, proto je veliceildzité, aby nejen pedagogové, vychovatelé, ale také
vSichni ostatni lidé byli co nejvice informovanireohli jim pomoci vést samostatny
Zivot.

Cela prace je koncipovana do 6 kapitOkyti kapitoly jsou teoretické a
posledni d¥ tvori praktickoucast.

V prvni kapitole se zniuji o problematice mentalniho postizeni.

Ve druhé kapitole se snazintasténé také z pekladi ze zahrarinich
prameri, veejnosti fiblizit Williamstv syndrom ze vSech moZnych pohled
specifik.

Treti kapitola zahrnuje veSkerougpé déti s Williamsovym syndromem, a to
od jejich vzalavani, starost I€ka a také zajigini volnéhocasu. Déle obsahuje Udaje
o oltanském sdruzeni Willik, které se také snazi infeah@irokou véejnost o této
problematice a dalSich moZnostech.

Ctvrta kapitola se snazifiplizit bézny zivot a poz&si uplatréni cloveka
s Williamsovym syndromem z celého ¢&. Tuto kapitolu jsem vypracovala
z dostupné zahratmi literatury.

V péaté kapitole nalezn&en& praktickouc¢ast mé prace. Jsou to rozhovory
s pedagogickym pracovnikem, matkou ¢ait s Williamsovym syndromem a
samotnym dittem. Dale pak zde seznamuiji s vysledky mého viastayzkumu.

V Sesté kapitole je pro dokresleni Zivotaveka s Williamsovym syndromem
uvedena kazuistika takto postizenéhgtdit



Za cil své prace jsem si zvolilailpizit lidem problematiku Williamsova
syndromu, protoZze jsem zjistila, Ze o tomto postizaejsou k dispozici Zadné
informace. Tato hypotéza se bohuzel potvrdila i@rmvyzkumu.



1 Mentalni postizeni
1.1 Definice mentalni retardace

Mentalni retardace je vyvojova porucha integrace psychickych funkci
postihujici jedince ve vSech slozkach jeho osolnestuSevni, dlesné i socialni.
NejvyrazrgjSim rysem je trvale poruSend poznavaci schopikosta se projevuje
nejnapadyji predevsim v procesuceni. MozZnosti vychovy a vzthvani jsou
omezeny Vv zavislosti na stupni postizeni (Dole@r8). Mentalni retardace je stav
charakterizovany celkovym snizenim intelektovychogmosti (schopnosti myslet,
ucit se a pizpisobovat se svému okoli), Kmuz dochazi v fibéhu vyvoje jedince.
Jde o stav trvaly, ktery je Buvrozeny nebaiasré ziskany (do 2let Zivota die).
Zastaraly nazev pro mentalni retardaaljgofrenie neboslabomysinost Pipekova,
2006).

Termin mentalni retardace znamena opoZtost rozumového vyvoje, je
odvozen z latinskych mens, 2. p. mentis — myslumoza retardace z latinského
retardatio — zdrZet zaostavat, ogo¥at. Problémy se stanovenim definice mentalni
retardace jsou od vzniku tohoto terminu.

Defektologicky slovnik (2000, s. 302) definuje triermin takto: ,Jde o
skupinu jedind s nerovnordrnym (zpomalenym) dusSevnim vyvojem. Je pouZivan
piedevsim v americké odborné litedsu U nas byva ztotébvan s terminy
oligofrenie, mentalni postizeni, mentalni deficensubnorma. To vSak neni ve
vSech pipadech pesné.”

Cerna ve své publikace ,Kapitoly z psychopedie* (19958% uvadi hlavni
kritéria, kterd by rdla obsahovat adekvatni definice mentalni retargexhe E. A.
Dolla z roku 1941. Podle¢ho je ,Zakladnim kritériem mentalni retardace sindia
negizpasobivost vznikla na zaklgdmentalni abnormality, zaostalého vyvoje: je to
stav vrozeny a v podstabevyl&itelny, ktery brani v maturaci osobnosti.”

U nas nejznagjsSi a nejvice citovana je definice mentalni retaedad
DolejSihg ktera se snazi o syntézu vSech hledisek. ,Meintéatardace je vyvojova
porucha integrace psychickych funkézmé hierarchie s variabilni ohrganosti a
celkovou subnormalni inteligenci, zavisld n&kterych z&chto ¢initeli: na
nedostatcich genetickych vloh, na poruseném stamatomicko-fyziologickeé
struktury a funkce mozku a jeho zrani, na nedostéta nasycovani zakladnich

psychickych pdeb ditte vlivem deprivace senzorické, etnd a kulturni, na
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deficitnim &eni, na zvlastnostech vyvoje motivace, zejména thageh
zkuSenostech jedince po opakovanych stavech foestrastresu, typologickych
zvlastnostech vyvoje osobnosti“ (1973, s. 38).

Langer ve své publikaci ,Mentalni retardace” z roku 196&uziva termin
mentalni retardace, v zavorce vSak také uvadi teroligofrenie, oligofrenik.
Definici prebira odMatulaye vtomto zrni:“Mentalni retardace, oligofrenigili
slabomyslnost je nevyvinutost celé osobnosti sargyen postizenim rozumovych
schopnosti“ (Pipekova, 2006).

Mentalni retardaci Ize také definovat jako vyvojavduSevni poruchu se
sniZzenou inteligenci demonstrujici skegevsim sniZzenim kognitivnicbecovych,
pohybovych a sociélnich schopnosti s prentalning&ini i postnatalni etiologii.

Z vysSe uvedeného vymezeni poruchy vyplyva, Ze @rdbatikovani
syndromu mentalni retardace (a jeji hloubky) négtauze stanoveni inteligémiho
kvocientu (pod 70 1Q) ale zhodnoceni cildy dalSich aspekbsobnosti, fedevsim
to, zda klient selhava vetginé socialnich éekavani svého uzsiho i SirSiho piedi
(Valenta, Muller, 2003).

Pojem mentalni retardace je jediny oficialni, &taakvivalenty oligofrenie,
slabomyslnost, rozumova zaostalost by se dhenjiz v terminologii pouZivat

(Bartaiova, Pipekova, Vitkova, 2008).

1.2 Charakteristika mentalniho postizeni
Osoby s mentéalnim postizenim jsou heterogenniis&upktera se vyzriaje

celou fadou odliSnosti. Vyvoj v jednotlivych obdobich Ziaoje opozdn a
determinovan stugm mentalniho postizeni. Celkové poskozeni neurdpského
Vvyvoje @inasi znény v oblasti poznavacich proégszasahuje sféru emocionalni a
volni, ovliviuje adaptabilitu i chovani, projevuje se i v omeézeanotoriky
(Bartaiova, Pipekova, Vitkova, 2008).

Vyskyt osob s mentalnim postizenim v papye podle S#tove zdravotnické
organizace 3,15%.
Celkové poSkozeni neuropsychického vyvoje osob rst@@m postizenim s sebou
piindsi fadu zvlastnosti v jednotlivych strankach jejich lososti. PoSkozeni se
dotykd proces poznavacich, zasahuje sféru emocionalni a volwijviaije
adaptabilitu i chovani jedince, projevuje se i wdaitnostech motoriky (srov.

Svoboda, Kregjirova, Vagnerova 2001), (Baitova, Bazalova, Pipekova, 2007).



Vnimani

Vnimani je poznavani ffitomnosti, rozviji se v interakci s rozvojem datisSic
poznavacich procésa umoduje zakladni orientaci v prasdi (Vagnerova 2004,
Nakone&ny 1998). Vnimani, jako vyvoj@vprimarni a jednodussi poznavaci funkce,
je ve zné&né mfe ovliviiovano Urovni rozumovych schopnosti. Opgil omezena
schopnost vnimani, charakteristicka pgdi ¢ mentalni retardaci, ma velky vliv na
cely dalSi piib¢h jejich psychického vyvoje. Prvni a nezanedbatgkyproblém
zpomalenosti tempa vnimani a Zného zuZeni rozsahu vnimani. Uzky rozsah
vnimani z¢zuje ditti s mentalni retardaci orientaci v novém rhiatv neobvyklé
situaci. CEti pfi pozorovani skutenosti Spaté postihuji souvislosti a vztahy mezi
predmety. Zvlastnost péitkt a viemi u déti s mentélni retardaci je v jejich vyrazné
nediferencovanosti. P poznavani pedn®td povazuji za stejné upnrizné
prednety. NejvyrazijSi zvlastnosti vnimaniéti s mentalni retardaci je inaktivita
tohoto psychického procesu. Postizené& d¢iti pohledu na &aky obraz nebo
piedntt neprojevi snahu prohlédnout si ho do v3ech detajiznat se ve vSech jeho
vlastnostech. Spokoji se zcela povSechnym pozndvdreédnettu. O neaktivnim
charakteru vnimani 8dci i to, Ze se nedovede pozérdivat, hledat a nachazet
urtité prednety, nedovede si vysové prohlizet ¢ast okolniho sta, neumi se
odpoutat od vyraznych a poutavych stranek vnimarajektu, které jsou vSak
v daném okamziku nepodstatné. Velkou udlohu v psk&m vyvoji masluchove
vnimani, které souvisi s rozvojerieci. Diferenciani podmigné spoje v oblasti
sluchového analyzatoru se utgp pomalu, vedou k opoZdému vyvojiteci, coz
opét zpisobuje opoZéhi psychického vyvoje. Stav sluchového vnimani hieauje
jen vyvojteci, ma také vliv na vnimaniasu a prostoru. Netty by se podcgovat i
viemy v oblasti hmatu a kinestetické, ke kterymftipaejména vnimani polohy

vlastniho &la v prostoru.

Rozvoj iedi

Jazyk je prostedek poznavani. Rozvoj jazykovych kompetenci jashavna
interakci vrozenych dispozic a kvality stimulaceéfyherova 2004). Uati s mentalni
retardaci se sluchové rozliSovani i vyslovovany slogt vytvai pozdji nez u dti
zdravych. Nedostatay rozvojieci je podmin pomalu se uti@&jicimi a nepevnymi
diferenci&nimi podmignymi spoji v oblasti sluchového analyzatoru. Nedthst

fonematického sluchu se prohlubuji zpomalenym tempeyvoje artikulace.
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Motorické impulzy nezbytné proietelné vyslovovani jednotlivych hlasek musi byt
velmi presné. Spravné rozliSovani hlasek sluchem obvyklspipd k spravné
vyslovnosti. Nedostateé sluchové vnimani brzdi zdokonalovani vyslovnasti
negesnost vyslovnosti &uje zlepSeni kvality sluchovych vj@mSlovni zasoba u
déti s mentalni retardaci v mladSim Skolnigkw je mnohem mensi, nez u jejich
zdravych vrstevnik Rozdil je také mezi aktivni a pasivni slovni Z#ma Aktivni
slovni zasoba je neolsjné chuda, velmi malo pouzivajicidavnych jmen, sloves a
spojek. Mluvnicka stavba&eci je velmi nedokonala. &i hojné pouzivaji zajmen,
misto aby jmenovaly jednajici osoby. Napadné jeugemi gramatické shody ve

vétach.

MysSleni
MysSleni Ize definovat jako mentalni manipulaci tgmymi informacemi
slouzici k porozurni jejich podstat a k analyze trznych souvislosti a vztéahna
jejichz zaklad lze winit jisty zawr (Vagnerova 2004). MySleni je zobeéoé a
slovem zprosedkované poznani skdteosti. V definici 0 mentalni retardaci se
poukazuje na to, Ze jejim prvnim znakem je porufezinavacicinnosti. Mysleni
déti s mentélni retardaci se utvas podminkdch neplnohodnotného smyslového
poznavani, nedostat@eho rozvojeeci a omezené praktick&nnosti. Od zdravého
ditéte se vyrazé liSi velkou konkrétnosti a slabou schopnosti zabeéni. Pray
v abstrakci a zobeéni je hodnota skut®ého mysleni. Jestlize se mySleni omezuje
pouze na konkrétni sittai souvislosti mezi f@dnméty a jevy, je chudé a
neproduktivni. Zakladnim nedostatkem mysSlesii & mentélni retardaci je slaba
schopnost zob@&ovani, Spaté si osvojuji pravidla a obecné pojmy. Zobecani je
nejvyssi, nejsloz#si produkt lidského mozku. Neschopnost zdiloe@ni je nasledek
poskozeni mozku. Pro mysSlendtds mentalni retardaci jsou charakteristické € jin
zvlastnosti:
» nedislednost v mysleni — vykyvy v pozornosti, neuskalésajici tonus,
» psychické aktivity znemaiijici ditti déle a sousediné promyslet gjakou
otazku,
» slabaridici uloha mysleni — neschopnost pouzit jiz oswil rozumovych
operaci v pipact poteby,
* nekriticnost mysleni — neschopnost srovnavat své myslenkging

s pozadavky objektivni reality.
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Pamét

Pamét’ umoziuje uchovani tznych informaci a je velmi Uzce spojena
s wenim (Vagnerova, 2004, Nakamy 1998). Diky parti si dit uchovava a
zobediuje minulou zkuSenost, ziskava&demosti a dovednosti. ,Bez pétn se
nemize utvdet osobnostloveéka, protoze bez hromaai minulé zkuSenosti neie
vzniknout jednota zjsohi chovani a uiité soustavy vztah k okolnimu s¥tu*
(Rubinstejnova, 1973, s. 162).
Procesy pagti probihaji veitech fazich:

e zapamatovani, vStipeni — &ti s mentalni retardaci maji tendence
zapamatovat sidivo mechanicky a nesnazi séiwu porozungt, nedostatek
predstav ma vliv na logické zapamatovani,

e podrzeniv pangti a zapamatovani -t s mentalni retardaci si zapamatuji o
hodre mére nez dti zdravé, zapominéni u nich probiha intenzjiyn

* vybavovani, reprodukovaniv pantti — vybavovani gedstav probiha dlouho
a casto chyby, jejich pandt’ je jen pasivni schopnosti, hromadi se v ni

piedstavy bez vydru, neutidéné podle vyznamu,idezitosti a patebnosti.

Dit¢ s mentalni retardaci si osvojuje vSechno nové v@lomalu, jen po
mnoha opakovanich. Rychle zapomina osvojené, nddov&as vyuzit ziskanych
védomosti a dovednosti v praxifi®ilna pomalého a Spatného osvojovani novych
védomosti a dovednosti jerqlevsim ve vlastnostech nervovych prdceSlabost
spojovaci funkce mozkovéiky podmiuje maly rozsah a pomalé tempo vyed
novych podmisnych spoj a také jejich pevnost (RubinStejnova, 1973). K&om
uvedenych nedostatkpan®ti déti s mentalni retardaci je nutno jestpozornit na
nedokonalost pa#ti podmirtnou Spatnym jgpracovanim vnimavého materialu

(Bartaiova, Bazalova, Pipekova, 2007).

1.3 Klasifikace mentélniho postizeni
Kazda odborna disciplina ma snahiidit své poznatky a zkuSenosti.

Vysledkem této tendence je vznik klasiitkéch systén.

-11 -



Klasifikace podle etiologie
Mentalni retardace nema jednotndicinu, wtSinou vznika sotinnosti vice
faktoni. V literatue je velmicasto uvadna klasifikace etiologickych faktdrpodle

Penrose(erna 1995).

Priciny endogenni (genetickégdicné):
1. davné zfisobenda spontanni mutaci v zargdgeh buikach
2.cerstvé spontanni mutace

Priciny exogenni (vzniklé vliivem prasdi):

1. v ranémdhotenstvi posSkozeni oplozeného viegi

2. v pozdnimghotenstvi intrauterinni infekce, Spatna vyZziva omipatibilita
3. intranatalni abnormalni porod

4. postnatalni nemoci nebo Urazy&stivi, nepiznivy vliv vychovy

ARy

o Dédiénost — intelektové schopnosti die jsou vyslednici m@meéru
intelektového nadani ra#li. Lehkd mentalni retardace vznik&tsinou
v disledku zddéné inteligence a vliw rodinného prosedi. Metabolické
poruchy a jiné abnormality se vyskytufidka.

e Socialni faktory — sniZzeni intelektovych schopnosti je ugpbeno
sociokulturni deprivaci v rodinach nebo v instinr@alni vycho¥. Objevuje
se v korelaci svychovou v nizSich socialnich \éash; v souvislosti se
Spatnymi materialnimi podminkami, nestabilnimi rogimi vztahy,
Spatnymi bytovymi podminkami. Tyto faktory byvajit$inou gicinou lehkeé
mentalni retardace.

» DalSi environmentélni faktory - zahrnuji izn4 onemoacini matky Ehem
t¢hotenstvi, Spatna vyziva matky, intek onemocani ditte
v novorozeneckém obdobi, Spatna vyZiva kojence, zyiraspojené
sneitrolebnim krvacenim, porodni traumata. Jmendvéektory byvaji
piicinou lehké i &z8i mentalni retardace.

» Specifické genetické piciny — dominantd podmigné, recesivé
podmirgné, podmiiné chromozomalnimi aberacemi.

* Nespecificky podmiréné pri¢iny — chromozomalni ani metabolicka vada
nebyla objevena, nebylo zjito porodni trauma ani jiné poSkozeni pladu

novorozence. ina mentalni retardacéigtane neobjagna asi v 15 az 30%

piipadi.
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Symptomatologicka klasifikacese zabyva typickymi ffiznaky vzhledu,
osobnostnich rys somatickych zvlaStnosti, motorického a psychiockéfgbaveni
mentali postizenych.

Klasifikace podle vyvojovych obdobiychazi z jednotlivych vyvojovych
obdobi u osob s mentalni retardade$kolni ¥k a jeho zvlastnosti vyvoje, mladsi
Skolni wk, starSi Skolni &, adolescence).iPpopisovani zvlastnosti jednotlivych
vyvojovych obdobi u osob s mentalni retardaci jéigiba vychazet ze znalosti
vyvojovych obdobi intaktni populace a ze zakonifgshiz se procesy vyvojsdi.

DalSiclereni je podle typu chovanina:

* eretické (verzatilni),
» torpidni (apaticke),
* nevyhrarne.

Ve starSi odborné literat® se nizeme setkat ®&idénim osob s mentalni
retardaci pro Skolské Ucely navzdélavatelné a nevzdlavatelné. Toto ¢leneni je
z pohledu prava na vini pro vSechny, které nam zajige Ustava Ceské
republiky, velmi problematické a néto by k nemu vibec dochéazet.

Pro sodasnou speciaipedagogickou praxi je nejpouzivgdi klasifikace
dle stupré mentélniho postiZzeni(dle stupg postiZzeni probiha ¥azovani Zzak do
vychovre-vzdlavacich instituci).

V souwasné dob se pouzivalenéni podledesaté decenalni revize $tove
zdravotnické organizace (WHO) z roku 1992 s platnosti od 1. 1. 1993. mienta
retardace p#tdo oboru psychiatrie, proto ma jako prvni a@rd pismeno F. Oddil
F70-F79 je pak celydnovan mentalni retardaci a toto oZemi je povazovano za
zakladni kod. Hlavnim hlediskem, které se zde p@yje stanoveni inteligéniho
kvocientu.

Intelektudlni schopnosti a socialnizpiasobivost se mohou énit v prabéhu
¢asu a i snizené hodnoty se mohou zlepSovéegim a rehabilitaci. Diagnéza méa
odpovidat sotasnému stavu duSevnich funkci. (Mezinarodni siekéstklasifikace
nemoci a fidruzenych zdravotnich problé&nDesata revize 1993).

F 70 Lehka mentalni retardace
IQ se pohybuje fiblizn¢ mezi 50 az 69 (coZz u dadpch odpovida

mentalnimu ¥ku 9-12 let). Stav vede k obtizinii gkolni vyuce. Mnoho dosjych
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je ale schopno prace a @Sp udrzuji socialni vztahy a figpivaji k zivotu
spole&nosti. Pati sem:
* Lehka slabomyslnost (oligofrenie),
* Lehka mentalni subnormalita,
» Debilita.
F 71 S¥edni mentalni retardace
IQ dosahuje hodnot 39 az 49 (coz u dbgph odpovida mentalnimeku 6-9
let). Vysledkem je ietelné vyvojové opozuhi v détstvi, avS8ak mnozi se dokazou
vyvinout k ukité hranici nezavislosti a seéftainosti, dosahnout ipnéiené
komunikace a Skolnich dovednosti. Dégbudou potebovat éizny stupé podpory
k praci a kéinnostem ve spotmosti. Pati sem:
» Stredni mentalni subnormalita,
» Stredni slabomyslnost (oligofrenie),
* Imbecilita.
F 72 Tézkad mentalni retardace
IQ se pohybuje v pasmu 20 az 34 (u abggh odpovida mentalnimusku 3
az 6 let). Stav vyZaduje trvalou pelbu podpory. P#tsem:
» Té&zka mentélni subnormalita,
» T¢Zzka slabomysinost (oligofrenie),
* Idioimbecilita.
F 73 Hluboka mentalni retardace
IQ dosahuje nejvySe 20 (coz odpovida u dbyshh mentélnimu $ku pod 3
roky). Stav zfisobuje nesamostatnost aiediu pomoci fi pohybovani, komunikaci
a hygienické p&. Pati sem:
» Té&zka mentalni subnormalita,
e Te&Zka slabomysinost (oligofrenie),
* lIdiocie.
F 78 Jind mentalni retardace(mentalni retardaci nelzégsreé urcit pro pridruzena
postizeni smyslova &lesna, poruchy chovani a autismus).
F 79 Nespecifikovand mentalni retardacgje ueno, Ze jde o mentalni postiZzeni,
ale pro nedostatek zniakelze jedince ffesré zaadit).
Pasma jsou udhe stanovena a neodrazi ZzadniéerpsSeni spojitosti nebo

nepravidelnosti v firozeném rozlozeni mentalni retardace v popula@raxi nejsou
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uréena k tomu, aby tuda striktni mezniky a jednoztaé sito ukujici Zivotni drahu
jedince ve spolmosti.

Jak je patrné z Wu klasifikaci, pohled na problematiku mentalniardaice
se néni v éase a v Uhlu pohledu odborfjkteri sestavuiji klasifikaci.

Charakteristika jednotlivych stup it mentalni retardace

Kazdy mentalé postizenycloveék je svébytny subjekt s charakteristickymi
osobnimi rysy, festo se vSak uétSiny z nich projevuji v jednotlivych obdobich
Zivota charakteristické znaky, které zaviseji maubkte a rozsahu mentalni retardace.
Lehka mentalni retardace (F 70 IQ 50-69)

Lehkd mentélni retardace je tema utitou genetickou transmisi a
negiznivymi zevnimi vlivy, jako sociokulturni deprivac ekonomickym nebo
fyzickym stradanim, nedostatkem stimulace.

Celkovy psychomotoricky vyvoj zaostava &chito cti jiz od kojeneckého
véku (Zvolsky 1996). Napadisi problémy se objevuji mezietim a Sestym rokem.
Hlavni obtiZze nastévaji v prvnich letech povinnéldkdochazkyJemnaa hrub&
motorika jsou lehce opozahy, objevuji se poruchy pohybové koordinacé.ueni
se projevuje snizena kapacita i nacvi&rych dovednosti a navigkrva mnohem
delSi dobuPozornostje povrchijsi, kratkodoba, nestala nebo ulpivavysSleni je
velmi jednoduché, konkrétni, nesamostatné arese@, s infantiinimi znaky.
Projevuje se neschopnost dosahnaimgrené urovl rozvoje logického mysleni.
Pamét’ je mechanickéa s individuaintiznou kapacitouRed mize byt postizena ve
vSech svych sloZzkach, v oblasti porozminiegi, ve slovni zasoh) v gramatické
stavl# a ve vyslovnostiVyvoj re€i se opod'uje, slovnik je ochuzen o abstraktni
pojmy. Diti se vzalavaji ve specialnich Skolskych izzenich. Zvladnou vyteni
v jednoduchych &ebnich oborech v odbornéngilisti nebo zacvik na jednoduché
pracovnicinnosti v praktické Skole. V oblagtimocionalnije patrna citova nezralost,
neadekvatnost citvzhledem k pod¢tam, nizka sebekontrola a Zme sugestibilita
(Vagnerova 1991). Vychovnéigobeni a rodinné prdastli maji velky vyznam pro
socializaci. Eméni a socialni zralost spolu s rysy osobnosti vyzmarovliviuji
jejich schopnost uplani ve spolénosti. Osoba s lehkou mentalni retardaci se vSak
obtizre prizpisobuje kulturnim tradicim, normam a&ekdvanim. Neni schopna
vyrovnat se s pozadavky manzelstvi nebo vychadty, dedokaze samostatieSit
problémy plynouci z nezavislého Zivota, jako jsouskani a wudrzeni si

odpovidajiciho zagstnani, zajigni Grovré bydleni, zdravotni g& apod. (Svarcova
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1998). Tato skupina t¥d 4/5 osob s mentélni retardaci (80%). Lehka mental
retardace se vyskytuje asi u 2,5% populace.
Stiredné téZka mentalni retardace (F 71 1Q 35-49)

U wétSiny stedrt mentali postizenych Ize diagnostikovat organickou
etiologii. Muze, ale nemusi byt fipomen adicny podklad - naiklad
chromozomalni aberace. Ale také traumata, infekgarosmu, zvlagt pak infekce
CNS, metabolické a jiné chorobyagobi vyrazné zgmy v neurobiologickém
substratu a vedou ktrvalému defektu. Genetickyniicirami jsou v 10%
chromozomalni anomalie, v 3% vrozené poruchy mdiaha. U €chto mentala
retardovanych nalézantiedu somatickych degenerativnich vatah

Rany psychomotoricky vyvoj je velmi opa¥d v Sesti az sedmi letech
dosahuji Urové maximal tiiletého dikte. Vyvoj jemné a hrubé motoriky je
zpomalen, trvale Ustava celkova neohrabanost, nekoordinovanost mohgb
neschopnost jemnych Ukion Samostatnost sebeobsluzeje mnohdycasténa a
nektefi jedinci potebuji pomoc a dohled po cely Zivot.

Rozvoj mysSleni aeci je vyrazré opozdn, coz petrvava az do dosjosti.
Omezeni psychickych prodesie provazenocasto epilepsii, neurologickymi a
télesnymi potizemi.U¢eni je omezené, mechanické a trva velmi dlouhou dobu.
Mysleni je stereotypni, rigidni, négsné, ulpivajici na nepodstatnych, ale napadnych
detailech.Pamét’ je mechanickd a ma malou kapacRet je opozdna ve vyvoji, a
gramaticka, dyslalie fietrvava do dosjosti. Je velmi jednoducha nebdistava
pouze @i nonverbalni komunikaci s porozémim jednoduchym verbalnim
instrukcim. Emociondlné jsou labilni a nevyrovnani, charakteristicky je
infantilismus, drazdivost, vybusnost a negativisnigecialni vzélavaci programy
(pomocna Skola, ifpravny stupg pomocné Skoly, rehabiliéai program pomocné
Skoly) mohou poskytnoutiflezitost k rozvijeni omezeného potencidlu a kask
zakladnich ¥domosti a dovednosti. Pokroky ve Skolniméladani jsou limitované,
nekteri Zaci si osvojuji zakladyteni, psani a pdtani. Diraz je kladen na
zdokonalovani sebeobsluhy a jednoduchych prakticRyrenosti. Zpravidla byvaji
pln¢ mobilni a fyzicky aktivni. VtSina z nich prokazuje vyvoj schopnosti
k navazovani kontaktu, ke komunikaci s druhymi ailpose na jednoduchych
socialnich aktivitach.

Pracovni z#gazeni je moznéasto pouze pod dohledem v chfidych dilnach

a na chragnych pracovistich. Nejsou schopni &S a samostathieSit narénéjsi
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situace. U okterych je nutno provest zbaveni svépravnosti raehezeni v pravnich
ukonech. Velké procento této skupiny postiZzenychnjgs’ovano do Ustay socialni
p&e. Vyskyt v populaci mentatretardovanych je asi 12%.

Tézka mentalni retardace (F 72 1Q 20-34)

U téZké mentalni retardace jsouiginy vzniku negenetické a genetické.
Negenetickymi fic¢inami jsou posSkozeni zéroftee buiky embrya, plodu a
novorozence. Velmiasto se objevuji malformace CNS (hamakro a mikrocefalie,
porencefalie) a infekce Apobujici €Zké poruchy struktury a funkce mozkové
¢innosti (nap. rubeola, syfilis). ¥tSina jedind z této kategorie trpi ztaym
stuprem poruchy motoriky nebo jinymi fdruzenymi defekty, které prokazuji
piitomnost  klinicky signifikantniho poskozenii vadného vyvoje CNS.
Dlouhodobym tréninkem si @ie jedinec osvojit zakladni hygienické navyky a
casté&ng i jiné cinnosti tykajici sesebeobsluhy nektefi vSak nejsou schopni udrzet
télesnoucistotu ani v dosglosti. Zna&né omezenpsychickych procesi, napadnosti
v koncentracipozornosti, minimalni je rozvoj komunikativnich dovednosRet
byva omezena na jednotliva slova nebiekl, ¢asto je nevytviena.

Vyznamné je poruSeni afektivni sféry, typicka jestast nalad a
impulzivita. Poznava blizké osoby.fiPsoustavné vychovné giéjsou schopni
vykonavat gkteré jednoduché ukony, byvaji celoZivetravisli na pé jinych osob.
Moznosti vychovy a vz#lavani &chto osob jsou zka¢ omezené. Tvio 7%

z celkového pé&tu osob s mentalni retardaci.
Hluboké& mentalni retardace (F 73 1Q pod 20)

Ve tSirg pripadi hluboké mentalni retardace jde o organickou ggiolo
BéZzna jsou neurologickd nebo jindleisna postizeni, ktera maji vliv na hybnost.
Casté jsou nejzsi formy poruch autistického spektra, zwaatypicky autismus.
Jedinci jsou d&ce omezeni ve své schopnosti poroZumozadavikm nebo
instrukcim. \&tSina osob z této kategorie je imobilni nebo vygazmezena v
pohybu. Osoby byvaji inkontinentni a jsou schopayzgerudimentarni neverbalni
komunikace. Nejsou schopny ani zakladeébeobsluhy vyZaduji péi ve vSech
z&kladnich Zivotnich ukonech.

MozZnosti jejich vychovy a vztiavani jsou velmi omezené (Svarcova 1998).
Ve vycho¥ se casto vyuziva takovych momentkteré di¢ nejlépe piblizi do

intrauterinniho Zivota a poskytnou mu navrat k ygvému stadiu odpovidajicimu
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rozsahu jeho postizeni. Tkidl% populace mentaretardovanych (Zvolsky 1996),
(Pipekova, 2006).

1.4 Vyskyt osob s mentalni retardaci v populaci
Udaje OSN pro vychovu,édu a kulturu a Sstova zdravotnicka organizace

uvadji vyskyt 19,64 % zdravotnpostizenych v lidské populaci. Z toho men&ln
retardovanych 3,15 %. V séasné dob vSak neexistujeipsny udaj o vyskytu osob
s mentalni retardaci v nasi ani¢®wé populaci. Problém souvisi s nejednotnosti
definici mentélni retardace. Odhad vyskytu lidi entalni retardaci u nas se
pohybuje mezi 1-5 %, nejpragaodobrjSi hodnota je asi 3 %. Z tohoto Jho asi
polovina osob paebuje hem Zivota socialni nebo lélskou pomoc. Nejvice osob
s mentalni retardaci, které vyZaduji specialii,gé ve wku 0-16 let, pozgi jejich
pocet klesa diky socialni adaptaci a dosazeni dalsiiyore intelektualniho vyvoje
(Janotovda, Zvolsky 1996). Vyskyt mentalni retardgeenerovnomdrné rozlozen
vzhledem k hloubce postiZzeni a vzhledem k pohtatS{ vyskyt u muit). Mentalni
retardace neni rovnhaimé zastoupena v jednotlivychékovych skupinach, ne§¥sSi

procento osob s mentalni retardaci je podchycerike@im wku (Cerna 1995).

1.5 Vztah spol&nosti k mentalné postizenym
Kazda spoléenost si vytvéi vlastni filozofii a systém intervenci v oblasti

zabezpéeni Zivotnich pdeb svych¢leni. Buduji se na historickémedictvi a na
narodnich tradicich spdleosti, na jeho aktualnim hospdsiéém a politickém
uspdadani, zivotnich zkuSenostech, fietiach a moralni vysfosti jeho ¢lena.
V problematice zabezpevani Zivotnich podminek osob s mentalni retardaci
uspokojovani jejich pi#eéb zaznamenala historigi tcharakteristické obdobi —
represivni, charitativni a humanitni. Otdrpé likvidace postizeného jedince v obdobi
represivnim, sipchodem keg’anstvi s hlasanim lasky k bliznimu v obdobi
charitativnim, se dostavame do obdobi humanitrie p&tera se dale ¢t dle
Muhlpachra (2001) na stadium:
* renesadniho humanismu — k postizenym se hledal lidsky grom
* rehabilita&ni — pro spolénost se jevilo jako vyhody§si radji postizenym
najit moznost pracovniho upl&tri, nez je zdarma Zivit,
e socializ&ni — v duchu humanismu ma byt postizeihgvek prostednictvim
rehabilitace uschajvan k praci a ke spalenskému Zzivotu,

* preverni — bude dominovat snah&éepchazet vzniku abnormalit.
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Pohled na vyvoj postdj spol&nosti se odrazi na patku 20. stoleti
v uplatiovani lidskych prav osob s mentalni retardaci. ¥&®lo zaloZzenim Ligy
narodi po 1. s¥tové valce. Vroce 1924 bylarimta deklarace prav déie, ktera
vytvorila zaklad vSem dalSim deklaracim o pravecteteif{1959). V Sedesatych
letech se na scé&nmezinarodnich lidskych prav objevil novy fenomém,to
organizace rodin @i s mentalni retardaci — Evropska liga spotesti mentéla
handicapovanych. Ta si kladla za cil zvySit zajmgntalreé handicapovanych bez
ohledu na narodnost, rasu preswdceni. Zabezp®vat v jejich prosgch vSechny
mozné zdroje, dostateou péi v oblasti |€ebné, bytové, vadavaci, fipravy na
povolani, zamstnavani a sociélnich sluzeb. Ztohoto programovphmhlaseni
zroku 1966 se dalSim jednanim na mezinarodnicleckfornastinila moznost
zformulovat je do deklarace. Dne 20. prosince 1Byla Deklarace prav ment#&ln
postiZzenych osob jednohlasprijata Valnym shromazshim Spojenych nardd

Cesta od fjeti deklarace k realizaci vSech jejich jednottitiyyustanoveni je
pomala a plnaiekazek. Na konci 70. let na podkéadyzkumu bylo zji&no, ze
Zadna zem nerealizovala tato prava @lnV tomto obdobi se Z&a silré rozvijet
hnuti sebeobhajc Je to nova kvalita &ni prav osob s mentalni retardaci vlastnimi
silami.

V roce 1981 se konala &ova konference dinnosti a strategii ve vzZthvani,
prevenci a integraci ve Spiaské Malaze. Deklarace, ktera byl&jata pod nazvem
Sunbergova, prohlaSuje, Ze kazda handicapovanaaosalisi mit fistup ke
vzaklavani, profesniifipraw, kulture a informacim, a to v rdmci &eveho systému
celozivotniho vzdlavani. Sunbergova deklarace znamenala vyznamriyktomu,
co dnes nazyvame inkluzivnim wévanim. O rok pozji, v roce 1982, fjalo
Valné shromézghi OSN Celosdtovy akeni program, ktery formuloval politiku
handicapu veréch oblastech: prevence, rehabilitace a zrovnopravarilezitosti.
V systému OSN jsou deklarace chapany jako prohiakeera vyjaduji dobrovolny
souhlas signatdkych narod. Na druhé stranjsou konvence OSN zavazneé, to
znamena, Ze zavazuji signaté narody dodrzovat jejich ustanoveni. Teprvecero
1989 byla pijata Deklarace prav ditéte z roku 1959. Zajimavy jélanek 23, ktery
uvadi, Ze mentati fyzicky handicapované ditma prozit plny Zivot v podminkach
zaji¥ujici dastojnost, podporujicich sehedru a usnatiujicich aktivni zapojeni

dittte do spolénosti. Jiz jsme se zifmdvali o problému cesty od deklarace

-19 -



k realizaci. KreSeni tohoto obecného problémijgta OSN v roce 1993 Standardni

pravidla pro vyrovnavaniiflezitosti pro osoby s postizenim. Nejsou to z&eéazn
regulace, ale spiSe pravidla postupavrzena pro pomoc vladam dosahnout piné
Gcasti a rovnych zZivotnich podminek pro osoby s heaqbm.

V Ceské republice vysel vroce 199&rodni plan opatieni pro snizeni
negativnich disledka zdravotniho postizeni V kapitole Sesté — Skolstvi &iprava
na povolani — jsou stanoveny konkrétni cile, tylage i problematiky é¢ce
postizenych &i a jejich prava na vzthvani. Tyka se to zejména klién@istavi
socialni pée, zajiséni prava na vzglavani v SirSim smyslu slova. (Pipekova 2006).

Pro sodasny stav je charakteristické, Ze zndme mnohid¢émpch a prevenci
mentalni retardace, ale z&kainé spoléenské zvyklosti, fedpojatost a lhostejnost
VEtSi ¢asti spolénosti vede k neustalému odmitani osob s mentaiaidaci. Velmi
sporné se jevi v sdasné dob zaji¥ovani pée pro ty osoby ve velkych ustavech
socialni pée. Pokud to neni mozné, aby osoba&Zzsiim stupsm mentélniho
postiZzeni Zila ve své rodinje nutné podporovat vznik mensichtizani s moznosti
Siroké nabidky p& formou dennich staciofia az po celoréni, s dodrzovanim

vSech zéasad, které zde jiz byly popsany (Benwd, Pipekova, Vitkova 2008).
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2 Williamsuav syndrom

2.1 Historie
Historie WS je procesem detailni analyzy fenotymbvynaki se snahou

odhalit jejich podstatu. Tato na&ma cesta hledanifipesla mnoho cennych
poznatki, které pronikly do dznych oblasti mediciny,ipdevsim do kardiologie,
genetiky, psychologie a kognitivnich neu¢dy Objevem genetické podstaty nemoci
se zavrSila prvni etapa poznavani syndromu. Gexyetigzkum vSak pokréauje. WS
muZeme povazovat za modelovy syndrom pro identifikaghavioralnich gen
Stejre tak poznani patogeneze cévnich anomaliizen byt kltem poznani
patogeneze mnohydastji se vyskytujicich cévnich onemagri.

Williamsav syndrom je prototypem komplexniho malfonéno syndromu,
ktery patil dlouhé roky mezi medicinské zahady. K&ppomerné rychlému a
detailnimu poznani fenotypovychtipnaki vice jak 30 let nebylo jasné, jestli jde
geneticky podmigny syndrom nebo ziskany stavispbeny poruchou kalciového
metabolismu.

WS byl od svého objevu vroce 1961 charakterizovkiagickou triddou
Klinickych priznaki: typicka tv& supravalvularni aortalni stendéza (SVAS) a
mentalni retardace. Syndrom byl znamy pod mnohygmosymy: elfin face
syndrom, syndrom supravalvularni aortalni stendézmyndrom idiopatické
hyperkalciemie. Posledni nézev souvisel fitomnosti ne celkem jasné
hyperkalciemie, kterd se zachytila jen u menSih&ty@acieni. Diky pongrne
malému vyskytu pat WS mezi syndromy, kterému se i u nasavala znana
pozornost. Vroce 1991 byla zaloZzena spobst WS, kterd sdruzila rodiny
S postizenymi &mi, ¢imz se vyrazé zlepSila pée o tyto @ti a vytvaily se dobré
podminky pro klinicky vyzkum.

Prevratnym se stal rok 1993, kdy se pidldaodhalit geneticky defekt WS,
zmapovany do oblasti elastinového genu 7Q1%izemz mikrodetekce jen v jedné
alele v oblasti elastinového genu pakraala na vytvéeni typickych fenotypovych
projevii syndromu.

PrestoZe historie syndromu ¢ada uz dive, v sodasnosti si fipominame
40let od skuteného objevu syndromu Williamsem a 10let od zaloZgpdl€nosti
Williamsova syndromu. Je torifezitost vratit se zg do historie a ipomenout si
slozity vyvoj poznavani syndromu.
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Pro WS se vminulosti vice pozival nazev syndromiopaticke
hyperkalciemie. RestoZze vyskyt hyperkalciemie byl &chto dti jen sporadicky,
velmi dlouho se uvaZovalo o tom, ZéZe byt i¢cinou zavaznych malformaci.

Historie hyperkalcemie a sni spojenych patologitkystaw saha do
mnohem divéjSiho obdobi, nez byl samostatny syndrom objevéi#y Lightwood
vroce 1932 popsal dvouleté gitjehoz nemoc ifpominala z&vaznou formu
idiopatické hyperkalciemie. PogdButler v roce 1951 a Fanconi v tom samém roce
pozorovali @ti s koincidenci hyperkalciemie, neprospivani, gelisované mentalni
a somatické retardace a osteosklerozy lebky. Nakgpel€n¢ vytvorili pomérné
rozsahlou praci, v které cely problém rozdiskutgvaltak poloZili zdklad novému
syndromu. Jeho zakladnimi fipnaky byla chronickh hyperkalciemie
s osteosklerotickymi  kostnimi  Zmami, nizkym #@stem, hyperazotemii,

hypercholesterolemii a kongenitalnimi malformac@zddch, Jariabkova, 2002).

Objev nového syndromu

Prvni zpravy o novém syndromu, charakterizovanémASV mentalni
retardaci a zvlastni téia pochazeji od &skych kardiolog. Byl to kolektiv
pracovniki z nemocnice Green Lane v Aucklandu na Novém Zéamedeny
Williamsem, ktéi si jako prvni vSimli vyrazové podobnostéttls touto pordrné
vzacnou srdii vadou, a tim odhalili do té doby nepoznany sgndrJak zdraznili
ve své praci, vyrazova podobnost s mentalni retanjima umoznila diagnostikovat
SVAS u dalSich 3 &i jeS& pred invazivnim kardiologickym vyS&nim. DalSi
kardiologicka skupina, ktera vyznagprosgla k poznani syndromu, byla 2tdké
kliniky v Gottingenu, vedena Beurenem. V roce 196@ po vyhlaSeni prace
Williamse potvrdili existenci tohoto nového syndnomozorovanim dalSich £tl. V
dalSi své préci z roku 1964 jiZikladré analyzovali 10 &i a doplnili syndrom o
periferni sten6zu plicni arterie a zubni anoméByla to pedevSim zasluha
samotného Beurena jako internisty, pediatra a &brga, Ze multidisciplinarnim
piistupem rozved| problematiku syndromu a zachov@méo WS na své klinice

dodnes.

Supravalvularni aortalni Stenéza

N s

si poprvé u¥domil Chevers jiz v roce 1842. V roce 1878 Archepgal svazek

-22 -



protinajici lumen aortyésre nad Valsalvovymi sinusi. AZ Mencarelli v roce 1930
vyswtlil hemodynamicky efekt této chyby a pouzil ndzaypravalvularni aortalni
stendéza. V tomto obdobi bylo skoro nemozné KklinickygliSit pongrné vzacné
SVAS od casgjSi valvularni a subvalvularni aortalni stendzy. gavedenim
katetrizace srdce a angiografie s€ata tato chyba i intravitathdiagnostikovat.
Byly to Danie a Verheul v roce 1958, itgako prvni diagnostikovali SVAS pomoci
retrogradni katetrizace. Vighledu publikovanych praci o této cliybjistili z 11
piipadi u ti i mentalni retardaci. Z jejich prace vychazel iillldms i
charakteristice nového syndromu. Sé&té s mnoha pracemi o WS byly uvedeni
pacienti se SVAS bez jinych znakVS. Eisenberg popsal &vodiny s izolovanou
SVAS a autozémayvdominantnim typemadlicnosti. Jeiteba si u¢domit, Zze SVAS
se miZze vyskytovat ve fech formach, a to sporadicky, bez dalSich znamek
syndromu, familiarni, také nesyndrondows autozémo¥ dominantnim typem
dédi¢nosti, ale najastji jako souwast klinické manifestace WS. Je SVAS nezbytnou
podminkou pro diagn6zu WS? Na tuto otazku se snadgowdét Jones a Smith
analyzou 19 &i s timto syndromem. Jejich praceélenbyt jakousi revizi fedstav o
WS. Z jejich z&¥ra vyplynulo, Ze SVAS nep#&tmezi hlavni znaky syndromu. Cenu
téchto za¥ra v3ak snizovala skutaost, Ze pouze 7 paciént tohoto souboru bylo
katetrizaci vySégenych. Jini aute, jako nap. Martin, zaznamenali z 31 katetrizaci
vySetenych dti 84% vyskyt SVAS a 58% vyskyt perifernich plicetenoza.
Williams pii hodnoceni aortalni anomalikipVsS zjistil z 93 katetrizovanychetd
také 84% SVAS, dale 41% aortalni hypoplazii a 13%4rktacii aorty. Pokud je tedy
u téchto diti symptomatologie aortalni vady, je vysoké prooeniskytu SVAS. Po
odhaleni genetické podstaty onemiédn lokalizované do oblasti elastinového genu
si mizeme vysutlit zmeény struktury a funkce vaskulatury, hlavaorty, na zaklat
oblasti pomoci dvourozénné echokardiografie, iteme povazovat SVAS za

konstantni znak syndromu.

Mentéalni retardace

Jednim zeit priznanych symptom, které uvedl Williams, byla mentalni
retardace lehkého nebaedniho stup& Pozorovali ji u vSeclityi svych pacierit
Beuren zviejnil obdobné pozorovani u dalSicétidsse SVAS. Navic jako spalay

znak svych paciefituvadsji pratelskou a milou povahu.
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Von Arnim a Engel se sousdili praw na charakteristiky mentalni retardace
pii infantilni hyperkalciemii, ktera se v systému mimiych giznaki pozdji zacala
hodnotit jako identickd s WS, i pokud jde o menit&lyvin. U viceletych sledovani si
ve Skolnim progedi vSimli dti a adolesceiits podobnosti v projevech chovani a v
psychologickych charakteristikach. Napadna bylauploa ieci, projev s dobrou
artikulaci, vyecnost, gatelskost a schopnost navazovat interpersonalniaktgnv
kombinaci se zdvdym chovanim, coz zpsobovalo, Ze se zpatku zdaly byt
inteligentrgjSimi, nez odpovidalo skuteosti. Pozorovali u nich zajem o hudbu a
zpev, ale také potize s kreslenim a s orientaci vtprogych vztazich. #tom se
projevoval sklon k anxiozit k nizké frustrani toleranci a potize gftelit se s
vrstevniky. Tyto dti mély charakteristické rysy oldeje a obvykle vrozenou sr&d
vadu. Kombinace fyzickych a duSevnich zvlaStnostiretelrt liSila od jinych tym
mentalni retardace. Auiaupozornili na rozdily oproti Downovému syndronkigré
jsou nezavislé od Uro¥ninteligence. Syndromové srovnani se pouzivaly oiman
dalSich vyzkumech WS.

Prvky, které pozorovali von Arnim a Engel, se daderencovaly v
nasledujicich pracich. Jones a Smith hodnotili mgklou osobnost, pro kterou je
piiznaina gratelskost, vymluvnost a ,cocktail partytgoby"”, jako charakteristicky
znak WS. Neobvykle fiatelské chovani #adil pozdji Preus mezi diagnostické
znaky WS. K typickym fiznakim se pitadila i hypersensitivita naizné zvuky a
hluky (hyperacusis).

Klinické pozorovani tykajici sé&ectovych schopnosti a slabé motorické
koordinace z fedchozich studii Wslili a potvrdili Bennett standardizovanymi testy.
Psychologicky profil doporiili jako mozny marker WS.

Na neuropsychologicky profil se z&kli MacDonald a Roy a zjistili hlavh
deficity v zrakoe-motorické integraci, coz podle nichuge evokovat fedpoklad
poSkozeni pravé hemisféry. Upozornili vSak, Ze mydtémovy charakter WS a
dvoustranné jemné psychomotorické schodky ukazejneni pravgpodobny nélez
lateralizované léze, spiSe Ize uvaZzovat o difuznékavé dysfunkci.

Vyznamné pokroky v poznavani WSineslo systematické badani vziah
specifické  metabolické  poruchy, specifického neayopologického a
neurologického profilu a abnormalni organizace nupXteré realizovala Bellugiova
se spolupracovniky v druhé polo¥insmdesatych a v devadesatych letech minulého

stoleti. Poukéazaly na nestejnémmost neuropsychologického profilu, ktery je
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charakterizovan disociactecovych a zrako¥-prostorovych schopnosti. Zaujal
piedevsim napadnyecovy projev osob s WS. Dobra slovni zdsoba vzhledem
mentalnimu ¥ku s gimérenym pouzivanim meénfrekventovanych slov a relatign
uchovana syntaxe byly v kontrastu s négggmieSenim ukadl, které se povazuji za
kognitivni predpoklad zvladanieehto lingvistickych struktur. Vzbudilo to otazky o
nezavislostifeti od jinych aspekt mentalniho vyvoje. DalSi vyzkumy odhalily
zjevné zaostavani v ranych fazich vyvigé a naznaili atypicky zpisob osvojovani
jazyka. Na atypicky zjsob zpracovanieci poukazali i vysledky fyziologie nejmén
studii. Ri zpracovavani slucheméipmanychtecovych informaci seip WS zjistili
evokované potencidly vyraZznabnormalniho tvaru. Celkév jsou jazykove
schopnosti relativhisilnou strdnkou v profilu kognitivnich funkcfipV'S. predevsim
v kontrastu s deficitem zrak&\prostorovych schopnosti.

Pokud jde o zrakaprostorové schopnosti, pouziti standardizovangsk &
experimentalni studie ukazaly, z& ppracovani zrakovych podti se osoby s WS
soustedily na detaily pi zretelrt naruSené globalni konfigurace, cofippmina
poSkozeni pravé hemisféry. &M potize s integractasti do soudrzjSiho celku,
selhavali v prostorové orientaci. D@bvSak rozliSovali a znovupoznavali aele,
coZ je v rozporu se znamkami poSkozeni pravé hémisDalSi rozbor vnimani tiia
naznail u WS osob anomalni fisob opirajici se o analyzu pivkbliceje.

Disociace byly zjiginy i v panttovych funkcich. Zatimco v ukolech na kratkodobou
verbalni pamt’ podavali osoby s WS dobré vykony, v ukolech nakave
prostorovou part a implicitni pamdt méli slabé vykony. Oblieje si vSak
zapamatovavali ddb.

Lidské tvge upoutavaji osoby s WS uz v ranédtsti. Tendenceijblizovat
se k cizim lidem a vstupovat s nimi do interakcegikazala i experimentairtim,
Ze osoby s WS, v porovnani s osobami stejného ologického a mentalnihasku,
priklddaly nezndmym lidem signifikantrvySsi miru patelskosti. Hypersociabilita se
povazuje za fenorypicky rys WS, Distinktivnim rys¢sou také dobré vypravske
schopnosti &i a adolesceits WS. Pouzivaji lingvistické i paralingvistickéviy
pritahujici pozornost posluctie Expresivnost jejich projevu ma viak stejnou éfiov
bez ohledu na socialni kontext vypéai, ukazuje se tedy aberantni.

Klinické pozorovani i vyp@édi rodict poukazuji na to, Zze osoby s WS jsou
vnimavé na emoce jinych lidi. Podnitilo to zkoum&thopnosti osob s WS

posuzovat mentalni stavy jinych lidi, schopnostiriee mysli. V mnoha ukolech s
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emanimi a nesocialnimi ki méli osoby s WS velmi dobré vykony. DalSi vyzkumy
nazng&ily, ze @i WS je zachovana soci@mpercegni, ale ne sociatkognitivni
slozka teorie mysli.

Také hudebni schopnosti osob s WS s#&owali vyzkumem. Levitin a
Bellugiova zjistili u osob s WS dobrou schopnostroglukovat hudebni rytmus.
Problémy v chovani a emoi problémy s WS, zndmé z klinickych pozorovéni, se
potvrdily i na specificky zagfenych vyzkumech. i#znaina je i hyperaktivita a
negimeérené interpersonalni vztahy. Celkova unppeobléni v chovani a emimich
diagndézy psychiatrické poruchy jako osoby z obeppngéulace osob s mentalni
retardaci.

Vyzkumy tedy potvrdily a desnily charakteristicky behavioralni a kognitivni
fenotyp WS. Nerovnosiny profil WS podnitil zkoumani vztéhmozku a chovani v
raznych rovinach. Zde se vyuzivaly zejména syndronsvgé@nani.

Ukazuje se, Ze systémy, které jsdu WS angazované do smyslovych,
kognitivnich afecovych proces, nemusi byt vzdy totozné &nti, které funguji p
totoznych ukolech u diné populace. Pro WS je alternativou k "pravo-lewém
biologickému schématu front@imbicko-neocerebellarnimu uchovani vedle
celkové redukci velikosti mozku, jak ukazuji namorfometrické srovnani mozku
osob s WS a s Downovym syndromem. WS a autismussynodromové kontrasty v
oblasti socialni interakce, ve vnimani emich staw a v rekognici tvé, kde jsou
osoby i WS aktivni a maji dobré vykony. Na drulrérst prostorové schopnosti osob
s WS jsou na rozdil od osob s autismem slabé. Hiagnroanatomicky kontrast
mezi WS a autismem se tyka cerebelltedpoklada se, Ze kontrast mezi WS a
autismem v komunikativnim a efmm chovani odrazi jejich rozdily v
neocerebellarni morfologii. Biologické vlastnostiSAte povaZuji za neocenitelny
podklad zkoumani vztéahmozku a chovéani (Bzduch, Jariabkové, 2002).

2.2 Etiologie
Williamsiav syndrom je vzacna geneticky podn&méd porucha &kdy také

nazyvanaWilliams-Beureniv syndrom. Vyskytuje se asi u jednoho z 20 000
novorozené. Jeho picinou neni to, co rode ditte mohli udlat pred nebo pi
téhotenstvi nebo po porodu &t.

U 90 — 95% osob s Williamsovym syndromem chybi ¢ekg material na
chromozomu 7, ktery obsahuje gen produkujici bilkowelastin (ovliviuje silu a
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pruznost cévnich & a dalSich orgadrn a reékolik dalSich gefi. Chykgjici gen
elastinu je pravgbodobré zodpowdny zatadu fyzickych piznaki Williamsova
syndromu. Nkteré zdravotni a vyvojové problémyepmé jsou zpisobeny dalSim
chykgjicim genetickym materialem v blizkosti genu elastha chromozomu 7, jeho
mnozZstvi se riive u jednotlivych osob lisit.

Tato genetickd porucha se nedéitlédotyeny ji ma tedy cely Zivot. Toto
poskozeni 7. chromozomuwznika v obdobi kratceipd pa@etim nebo Wasném
stadiu embryonalniho vyvoje. Vznika té&mvzdy nahod®, proto tedy neni u
zdravych rodit vyznamr zvySené riziko postizeni u dalSiho potomka. ¢&Siwe
rodin je tedy touto poruchou postizeno pouze jedi®. Je zde ale moznost
prenatalni diagnostiky u dalSih@hbtenstvi. Toto vyS&tni zaji¥uje Kklinicky
genetik. Také sam datyy s Williamsovym syndromem ma 50% riziko narozeni
potomka se stejnym postizenim.

Z mnohaletého vyzkumu vyplyva, Ze charakteristikjhowani osob
s Williamsovym syndromem jsou geneticky podémé a nejsou tbledkem
zanedbané vychovy.

Williamsiv syndrom postihuje @bpohlavi ve stejné g a také se vyskytuje
u vSech etnickych skupin. Byl zj&t u populace na celéméty.

Je vSak znepokojujici skudteost, Ze u #Siny osob s Williamsovym
syndromem neni tato porucha diagnostikovadbee nebo az v pozgim wku.
Doty¢né osoby mohou mit vyrazné zdravotni problémy.

Podefeni na Williamév syndrom niZe vzejit od Iékél z miznych oboi na
z&klad projeveni se typickych ifznaki. Poté by milo nasledovat vySggni a
vyhodnoceni klinickym genealogem. Klinickou diagndpak uti krevni test.
Pomoci techniky fluorescentni in-situ hybridiza&#SH) Ize utit chykgjici elastin
na chromozomu 7 ve vice nez 98%padi. Toto vySeteni je pro stanoveni diagndzy
klicové. Potvrdi nebo vylat Williamsiv syndrom.

Pro hodnoceni zavaznosti postizeni je hodnota 1Qb osWilliamsovym
syndromem bezcennym ukazatelenii Btandardnich testech zlepSuji celkové
vysledky dobré verbalni schopnosiciito osob. Ale ani rozteni IQ na verbalni a
nonverbalni dostate¢ neukazuje vaznost postiZeni.

Dobré verbalni schopnosti ale v normalnim Zivohevykompenzuji
nedostatky v jinych oblastechDéti s Williamsovym syndromem jsou milé,

piratelské, spoléenské a msobi dobrym dojmem. Ale presto patebuji ve vice
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smerech podporu. Na prvni pohled nebo &bém kontaktu totiz nejsou jejich
deficity v mnohych oblastech patrné. Proto jdedité, aby se i diagnostikovani
déti s Williamsovym syndromem bralo také v Uvahu dighi lidi, ktgi jsou
s €mito détmi v béZném kontaktu — rode, witelé, vychovatelé, atd.
* Vzhledem ktomu, Ze &i s Williamsovym syndromem byvaji
hyperaktivni, mivaji poruchy chovani a pozornogigtiebuji
v domécim i ve Skolnim prasdi trvaly dohledasto az do obdobi
adolescence. Tytoét jsou z&azovany do specialniho wddvani,
vyZzaduji zvySenou zdravotni éa pomoc pijejich integraci
mezi zdrave é&i. VétSinou tedy pdebuji celoZivotni podporu, ale
také jsou schopni setiti novym wcem, rozvijet se aéht hodré
véci jako jejich zdravi vrstevnici. Hodn dosglych
s Williamsovym syndromem miva dok@ané stedoskolské
vzklani nebo se wyii. Pracuji pak nauznych pozicich — od
zanestnand pres zivnostniky. V dosiosti casto také Ziji s rodi
nebo vyuzivaji bydleni s podporou (ch¥aé bydleni, chramé
dilny, osobni asistencé&ast&ény dohled rodinného ffsludnika).
Nektefi se 0 sebe dokazi postarat a Ziji zcela sami reeava
ostatnich.(http://www.willik.tym.cz/index.php;
http://www.postizenedeti.cz/content/21-anny-bantodp-

williamsuv-syndrom)

2.3 Charakteristika postizeni
Pro ¢loveka s Williamsovym syndromem je typicky jeho vzhled. Miva

Siroké celo, kratké oni S€rbiny, hwzdicovity vzor duhovky, nizky ken nosu,
vypouklé tvée, velkd Usta a plné rty.

VétSina takto handicapovanychétd ma réjakou vrozenou srde&ni vadu.
Nejcastji je to zUzeni jedné z hlavnich cév odstupujicsmice. Tu miva asi 75 %.
Mén¢ casto jsou postizeny jiné cévy jako mapplicnice nebo ledvinné tepny.
N¢které srdeni vady vyZaduji kardiochirurgicky zakrok. Asi 108&ti mé zvyseny
krevni tlak
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Jiz od narozeni je opo&dly psychomotoricky vyvoj dite. V raném ¥ku jim
déle trva, nez se né&iuchodit, mluvit a chodit na gaik. DalSim problémem, ktery se
vyskytuje hlave v détstvi a pozéji ustupuje, je ¢kavost.

V pozcjSim wku se u nich projevitzny stup& mentalniho postizeni.
VétSinou je tolehky az stedné téZzky stupai mentalni retardace. Déti s lehtim
mentalnim postizenim mohou mit pouze problémykterych oblastech Skolnich
dovednosti. Jsou vSak znamy i vzactigpady dti s normalni inteligenci. Celkovy
intelektovy profil dti s Williamsovym syndromem je nevyrovnanytDrelmi dokre
a rady mluvi. Vyjatbvaci schopnostiipvazuji nad porozuénim. Diky tomu ale
casto misobi vysglejsi, nez doopravdy jsou.

Naopak mivaji problémy zorientovat se zrakem vforos Poruchy visuath
prostoroveé orientace se mohou i v p§gidn wku u jinak Sikovného dite projevit
jako neschopnost orientace v nejblizSim okoli.

Casto se u nich také vyskytuji poruchy pozornosiyaeraktivita. Mnohé
tyto déti jsou nezvykle muzikalni. Chovaji se velmi sp@esky a jsou
komunikativni. Postradaji aledite socialni zabrany aibec nejsou ostrazitiii
cizim lidem.

Déle pak postihuji tyto i poruchy fistu. \&tSina z nich se rodi s nizkou
porodni hmotnosti a v ranéntku Spatd prospiva. | pozgi zistavaji ¥tSinou
mensiho vaistu.

Casto mivaji metabolickou poruchu, kterd se profgairg v prvnim roce
Zivota a zpravidla se samé&sem upravi. Tato porucha se nazyva Infantilni
hyperkalcémie a znamena zvysSenou hladinu vapnkaivVyskytuje se asi u 15 %
déti.

Tento syndrom mohou také doprovazet dalSi zdravotrkomplikace.

e zaZivaci potize v ranéntku

chronické za#ty stredniho ucha
* pupeni nebo tiselna kyla

e poruchy funkce ledvin

» ortopedické problémy

» endokrinologické problémy

+ zrakova vada — kratkozrakost, strabismus
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» stomatologické problémy - chybné postaveni a
anomalni tvar zulp ¢asto je nutné oS&ni v celkovée
anestezii

* hyperakusis - zvySena citlivost na hluk

Ne vZdy se vSak projevi vSechny tytiozmaky.

Pro déti s Williamsovym syndromem je typickym rysem v chovani
pratelskost, empatie a zd¥ost. Jsou velice milé, spalenské a davajiipdnost
kontaktu s dosglymi nez s vrstevniky. Nemaji vSak Zadné sociaéiirany a neboji
se cizich lidi. Mohou byt takto snadno zneuzitelRézdravi na ulici kazdého a
s kymkoliv se zé&nou vybavovat. Tato jejichud¢rivost jim mize zmisobit velké
problémy @i jejich osamostdibvani. Nekdy ale miize byt v jejich chovani patrna

zvySena uzkost nap strach z katastrof, nemoci, apod.
(http://www.willik.tym.cz/index.php; http://www.ktanovi.cz/osyndromu.html)

Mezi dw hlavni funkce, které jsou vlastni pro specifickélppemové chovani
u WS jsou: vysoka reaktivita a nizké sebeovladdyito zakladni prvky jsou
piitomny v kazdé ze Sesti tfproblémového chovani.

Vysoka reaktivita se vyziaje obavami a znepokojenim u jejich emocionalni
intenzity, odpo¥dnosti a pehnané reakce na dité podréty. To se projevuje
tekavosti, problémy s pozornosti a jejictegitlivélosti na nepodstatné padp. Je
také Zejmé, Ze je u Williamsova syndromu nizka toleraricestrace a jejich
piehnané reakce n&iné ekazky.

RovréZ nizké sebeovladdani je patrné u kazdého typu @maiyého chovani:
znepokojeni a obavy u jejich potiZifi pmanipulaci nebo omezeni jejich
emocionalnich reakci¢kavost a problémy s pozornosti, jejich potize slivg/anim
nebo ignorovanim nepodstatnych pétina zandtenim se na islusné podéty,
impulzivita tim, Ze neni schopen paiat tyto impulsy, Spatnarigpasobivost, se
kterou maji potiZe ffizpusobit se zrdin¢ a nasledujicich pokyn nizka tolerance

frustrace jejich tendenci zapoijit se do jednanim@eRosner, 2003).

2.4 Specifika postizeni
Mezi détmi s Williamsovym syndromem jsou zfreé rozdily. Spokné je ale

pro re vétsinou to, Ze maji z@atku opozdny vyvoj reci. Nawi se mluvit déle nez

jejich vrstevnici. \étSinou je to v pedSkolnim ¥ku. Pak se ale situace &m aiec se
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stava jejich ,silnou strankou.” &@i s Williamsovym syndromem mluvi hoda rady.
Jejich vyjadovani byva gramaticky spravné, debsrozumitelné a hodremotivni.
Slovni zasobu maji také Sirokou. Typické ale u nahze jejich expresivni sloZzka
pievazuje nad tou receptivni. CoZz znamena, Ze ttioreere rozumi, ale lépe mluvi.
Jsou schopny odposlouchat a poté pouzivat valemai¥tna spojeni. Jejich obsahu
vSak ¥tSinou nerozumi stefrjako slozi¢ formulovanym pozZzadawkn jinych lidi.

Res proto pro & ¢asto je jen progedkem socidlni interakce. Byva povrchni a
postrada sélovaci hodnotu. Bti s Williamsovym syndromem jsou velice zdié a
mivaji sva oblibena témata hovoru, o kterych dokggfawt neangrné dlouho.

Déti se proto diky svym verbalnim schopnostem zdgji ¢dhytrejSi, nez
doopravdy jsou.

U osob s Williamsovym syndromem je také velky nepomezi dobrymi
verbalnimi schopnostmi a vyraznym deficitem v otlagrakow-prostorové
orientace. Tato schopnost byva &imaruSena. Tento deficit jgipisovan odlisné
morfologii a funkci ugitych oblasti mozkové kary temenniho a tylniho kaloJsou
to tzv. dorzéalni zrakové cesty a hippocampus. Twiechno se projevi Vv jejich
béZném Zivok (nag.: strach z vySek, chybny odhad vzdalenosti, prallé chizi po
schodech, Spatnd koordinace jemné a hrubé motoekpptom také i mnoha
Skolnich dovednostech (matematika, geometrie, psani

Zvlastnosti u lidi s Williamsovym syndromem je také&/Sena senzitivita ke
zvukam — hyperakusis. Nemaji radi silné zvukyikkapod. Nadnsrny hluk je pro &
krajré negijemny a niize jim zpisobit az fyzickou bolest.

Mnoho dti ma také hudebni nadani. Libi se jim hudba, jigaslouchaji a také
zpivaji. Netidka maji v oblils i tanec. Hudba je proénnéco pirozeného, jakoby
hlavni sogast jejich Zivota a doslova je pohlcuje. Na vSesedyka hudby se, proto
vétSinou dokazi velice dab soustedit.

VétSina dti s Williamsovym syndromem je fascinovangakymi urcitymi
piednety. Mohou byt opravdutizné nap. elektrické spdtbice, zviata, auta, apod.
Dale mohou byt zaujatyéfakymi tématy (nemoci, popularni osobnosti, kategjr
nebo mivaji ve &3i oblike néjakou osobu (paniditelka, spoluzak, kamarad). U své
oblibené ¢innosti dokazou setrvat i velkotdst dne. Toto chovani je aléelba
umimovat hned na zZatku a povolit diti na svoji aktivitu jen ufity pevre

stanovenyas. A také byt v tomto ohledu nekompromisni. Mdbyjose jinak stat, ze
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mira této fascinace se budestdovat a dojde neunosné meze. Oblibenohosti
ale Ize také vyuzit jako odin za rjakécinnosti, které dit nema rado.

Casté je také, zeétl s Williamsovym syndromem maji veliké problémy
s usinanim a spankenibec. Nekteré d@ti totiz mohou proplakat celé noci a to siln
narusuje normalni chod rodiny.

DalSim specifikem tohoto syndromu je jeh&3i dopad na rodinu v dép
kdy by se mily déti zatit osamostdiiovat. Zdravé &i se osamostatlji, ale dtem
s Williamsovym syndromem to jejich typicky sp&dmska povaha znesnage
(nechapou spotenské konvence, neboji se cizich lidi, jsou nadn pratelsti,
apod.).

(http://www.willik.tym.cz/index.php;
http://www.dobromysl.cz/scripts/detail.php?id=1143)
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3 Komplexni pé&e o zaka s Williamsovym syndromem

3.1 Systém vzdlavani ve specialni pedagogice

Mezi z&kladni prava kazdého &é& na nasi planétpati pravo na vzdlani
(viz. ¢lanek 28 umluvy o pravech di¢, 1997). Kazdé ditie samoejme jedingnou
a neopakovatelnou bytosti, ktera se projevuje swjastnostmi, dispozicemi, zajmy,
ale také rozlinymi potebami, resp. jejich uspokojovanim. To se dotyké taldasti
jejich vzcklavani, neb6 zdaleka ne vSechny¢tl jsou schopny bezproblémév
saturovat své ptgby v této oblasti. Vychownvzdlavaci ¢innost, resp. vlastni
proces deni, mize byt pro mnohédi velmi nar@ny a zmisobovat jim nejiznejsi
problémy. Specifickou skupinu tiio déti s riznymi poruchami &eni a dti se
zdravotnim postizenim. Aktuaintrpi ve s¥té n¢jakou poruchou, resp. druhem
postiZzeni, dle statistickych Udaghruba jedno dit z deseti, coz je ziay paiet.
Samozejme, Ze i tyto @ti maji nezadatelné pravo na ¥khi, a nelze je v tomto
pravu jakkoli omezovati kratit. Prostedi Skol vS8ak nemusi vZdyipominat ony
Komenského ,, dilny lidskosti“, ale naopakuie byt mistem, kde seistavaji
nejenom nejizngjSi nazory, ale také zajmyjyiptupy a postupy, mistem, kde se:dit
(zdrave, ale ovSem i s postizenim) znenadani odiag v tva své jinakosti a
uvédomi si své znevyhodni ve vztahu k ostatnimétem. MizZze to byt zkuSenost

(dokonce i psychické trauma), ktera jej poznamenéaty Zivot (Jankovsky, 2001).

Materské Skoly

Pro rozhodnuti o vhodném typu Skolnihotfizani je nutné podrobné
psychologické vySéeni s drazem na vykon v jednotlivych verbalnich a
nonverbalnich polozkach. ikzité je také to, jak sitcharakterizuji jeho rode a
pracovnici pedSkolniho zézeni. ¥ti s Williamsovym syndromem majii@telskou
a vlidnou povahu, mivaji rady sp&test dosplych. Nenachazeji-li se ve stresove
situaci, misobi celko¢ dobrym dojmem. Diky svym relatigndokie rozvinutym
vyjadrovacim schopnostem se mohou zdat iej§t, nez doopravdy jsou. Zardve
vSak mohou mit poruchy chovani pramenici &@éremani nevyrovnanosti. Ty se
béhem psychologického vygeni ¢i zapisu do Skoly nemusi projevit v plnéimi
Pozdji by ale mohly byt pro Skolu néjpemnym gekvapenim.
(http:/iwvww.willik.tym.cz/index.php?co=propedagogy)
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Predskolni vzdlavani je zajisovano mateskym Skolami. Dochazka do
mateské skoly je nepovinna. Jecena pro éti zpravidla ve ¥ku 3 — 6 let
(Bartaiov4, Vitkova, 2007).

Edukace dti s mentalnim postizenim vyZaduje z&mstkomplexni speciath
pedagogické pe. Zahrnuje podjrné vzalavaci i terapeutické sluzby, metodické a
odbornécinnosti jejich pedagagn i radcam. Volba vzdélavani dti s mentalnim
postiZzenim sefirozerg objevuje jiz na Urovni matské Skoly. PedSkolni vzdlavani
je realizovano v:

* mateaskeé Skole,
e specialnitide pri mataské Skole,
* matdské Skole specialni.

Materskd Skola tvei vyznamny pilf vychovreé vzdlavacich aktivit.
Predskolni ¥k je obdobim, kdy pro ditstale #istdva rodina zakladem vychovného
pusobeni, na ni potom instituciondlstavi mateska Skola, mateka Skola specialni,
stacionfe, pipravné fidy zakladnich 3kol. Ukolem ted3kolniho vzdavani je
dophovat rodinnou vychovu a dft tak zajistit dostatek podti k jeho rozvoji.

V psychice ditte dochazi k rozvoji sebeédoneni, které se dotwéd a sodasrt i
rozviji. Na zg&atku obdobi je hravé dita na konci obdobi difripravené na skolu.

Zavaznym dokumentem v ramci edukaceRgmcovy vzdlavaci program
pro piedskolni vzdlavani ¢. j. 32405/2004-22 (v souladu se Skolskym zakonem
byla v systéemu vadavani aktualizovana verze tohoto programu v ro0642. Je
zakladnim pedagogickym dokumentem, jimz stat stajgowsve pozadavky na
vzklavani na tomto stupni Skol a navazuje na obect#st statniho programu
vzklavani (narodniho kurikula). Netuje gimé a pesné postupy prace, podporuje
tvorivost a kreativitu pedagoga. Hlavnim zfem je, aby dé& ziskalo na konci
piedSkolniho obdobi fpmérenou fyzickou, psychickou a socialni samostatnost a
zaklady k tomu, aby se mohlo aktémyrovnavat s firozenou Zivotni realitou, v niz
vyristd a bude vyistat. Ramcovy vzdavaci program je realizovan ¥t
zakladnich oblastech: biologicka, psychologick&ernpersonalni, sociatkulturni a
environmentalni.

Oblasti jsou vzajemnpropojeny, ovlivuji se a funguji jako celek. Stasti
programu je zawiienost na &i se specialnimi vaflavacimi potebami a dbani na

individualni zvlastnosti. Vz#lavaci obsah i jeh@asovy plan Skola formuluje a
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zpracovava s ohledem na dané podminky a pozadaukydéti s mentalnim
postizenim se zattuje:
* na zvladnuti sebeobsluhy a hygienickych ndivyk
s ohledem na stupea &k ditéte,
e pri edukaci uziva pedagog kompetabponicky,
* Vvpiipadd potreby je zaji&ha pomoc asistenta
pedagoga ve vyuce,
e pccet ckti ve Fide je snizen (RVP PV).
(Bartaiova, Bazalova, Pipekova, 2007)

Zakladni vzdélavani

Ze zahraninich zkuSenosti vyplyva, Zégvazna ¥tSina dti s Williamsovym
syndromem vyZaduje specialni podpotuvzdélavani. Rozhodnuti o vhodné Skole
vyZzaduje spolupraci mezi ragliditéte a poradenskym #iaenim. Pro &které dti je
vhodna integrace doébné zakladni Skoly, pro jiné jefiposrgjSi vzdilavani ve
specialni Skole. Rozhodovani mezi integraci aclkxenim ve specialni Skole
(obvykle zakladni Skole praktick& zakladni Skole specialni) je ovligmo celou
fadou faktod. V pripac integrace dite je os¥déenym modelem iitomnost
asistenta pedagoga s tim, Ze je& ditklavano podle individualniho vzthvaciho
planu. Pro mnohé jedince jsou vSak vh§dinspecialni Skoly, kde se kladet$i
diraz na posilovani problematickych oblasti. Mezétmd s Williamsovym
syndromem existuji zgaé interindividualni rozdily, a proto zde neexistjgdno
idealniteSeni pro vSechny.

Otazka integrace do¢bné zakladni Skoly s vyuzitim Skolni asistenice
zarazeni do specialnfitly musi bytreSena individuakpro kazdé d& Rozhodnuti o
Skolnim z@azeni ma vychazet z gvého psychologického vySeni. Vhodné jsou
tiidy s menSim piem Zaki, individualni &ebni plany respektujici nevyrovnany
intelektovy profil, vyuziti kompenzaich ponticek — zejména osobnich gitaca.
Neni-li pro di¢ vhodna integrace do¢bné zakladni Skoly, je s vyhodou, kdyZz ma
dit¢ moznost styku se zdravymi vrstevnikghem mimoskolnich aktivit (zdjmoveée
krouzky, atd.). ¥tSina dti ma po ukoteni zakladni Skolni dochazky dostatek
potencialu k dalSimu vzthvani a zaslouZzi si podporu jak ze strany rodiak, ze
strany Skolnich Zé&zeni a statnich instituci.

(http:/iwvww.willik.tym.cz/index.php?co=propedagogy)
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ZS speciélni

V zakladni Skole specialni se dlvaji Zaci stakovou urovni rozvoje
rozumovych schopnosti, ktera jim nedovoluje proapiva zakladni Skole ani na
zakladni Skole praktické, ale unimge jim, aby se ve vhodn upravenych
podminkéach aip odborné specialipedagogické pi osvojovali zakladni &domosti,
dovednosti a navyky, pibné k orientaci v okolnim &, k dosazeni maximalni
mozné miry samostatnosti a nezavislosti na peuhych osob a k zapojeni do
spole&enského Zivota (Svarcova 1997, s. 5). ¥adaji se zde tedy Zaci v pasmu
stfedné téZzké mentalni retardace v sokasné dob ale i €2ké (Ripravny stup#
zakladni Skoly specialni) a hluboké (Rehabhiliavzclavaci program zakladni Skoly
specialni) mentalni retardace. Zakladni Skola sgeicirva 10 let.

Zéaci se zde vadavaji podleVzdélavaciho programu pomocné Skoly a
pripravného stupré pomocné Skoly (platny od 1. 9. 1997). Naplprace tvei
zvladnuti trivia §teni, psani, p#iy), sebeobsluhy, osobni hygieny, osvojeni si
pracovnich dovednosti. ddbni plan obsahujéteni, psani, piy, vécné ueni,
smyslovou vychovu, pracovni a vytvarnou vychowtlednou vychovu, hudebni
vychovu, fe¢ovou vychovu, nepovinny ipdnet (zdravotni &lesna vychova,
dramaticka vychova, sborovy&p vytvarné a pohybové&nnosti, prace s pitacem)

a disponibilni dotaci v7. a 8. ¢oku. Hodnoceni Zak je provadno formou
slovniho hodnoceni. Ukéenim vzdlavaciho programu Zzak ziskaaklady
vzdélani.

Dosud platny vzélavaci program bude nahrazen ve Skolnim roce 2010/2
v souwtasné dob zpracovavanynRamcovym vzthvacim programem pro zakladni
Skolu specialnia pislusnym Skolnim vzdavacim programemZakladni Skola
specialni sefleni v souladu s platnou legislativou na 1. stuge. - 6. r@nik) a 2.
stupe: (7. - 10. r@nik) a obsahuje @varovre, jednu pro zaky sergtdre tezZkym
mentalnim postizenim a druhou pro Zakgz&ym a hlubokym mentalnim postizenim,
S autismem a s vice vadami.

K zakladni specialni fize byt fifazeno Skolské ¥aenipripravny stupei
zakladni Skoly specialnj které je samostatnou jednotkou. Jekielém je umoznit
vzklavani zakm, ktei vzhledem kd&zSimu stupni mentélni retardace idppdre i
z dalSich dvoda (zdravotnich — kombinované vady, autismugip.psocialnich)

nejsou schopni prospivat ani na nizsim stupni po@adkoly, ale jsou u nich patrné
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uréité predpoklady rozvoje rozumovych schopnosti (Svarco9471 s. 11). Je
ztizovan pro zaky $€Zkym mentalnim postiZzenim s vice vadamineboautismem
(VyhlaSka¢. 73/2005 Sb., § 6). Délkatipravného stuph miaze byt az3 roky,
v jehoz pfibchu mize zak pejit (vtSinou na konci roku, vyjimaeé v pololeti) do
nizsiho stup#é zakladni Skoly specialrii jiné formy vzdlavani odpovidajici jeho
schopnostem.

V piipravném stupni se Zaci wdvaji podle Vzdlavaciho programu
piipravného stuphpomocné Skoly. 3ziSt prace tvéi rozumova vychova, smyslova
vychova, pracovni a vytvarna vychovéesna vychova a hudebni vychova. Yield
piipravného stuph zabezpeéuji vychovré-vzcklavaci cinnost sodasré dva
pedagoditi pracovnici. Mimo itidy by zde mila byt dalSi mistnost pro individualni
praci se zaky, ke ct¥eni, relaxaci a odginku. Hodnoceni zak provadi ditel
slovnim hodnocenim.

DalSim alternativnim programem jBehabilitaéni vzdélavaci program
z&kladni Skoly specialni. Je ¢en Zakm s €Zkym a hlubokym mentalnim
postizenim, s autismem a vice vadami. Podieorse vzdlavaji Zaci z pipravného
stupré zakladni Skoly specialni nebo Zaci, u kterych adthého poatku skolni
dochéazky je #jmé, Ze s velkou pravdodobnosti nebudou vzhledem k zavaznosti
svého mentéalniho postiZzeni schopni zvladatdléadaci program pomocné Skoly.

Zarazeni tohoto alternativnino wddvaciho programu zakladni Skoly
specialni do vz&lavaciho systému umoznilo z naSi Skolskeé legisfatndstranit
¢lanek o osvobozovaniéd od povinné Skolni dochazky a néds stat splningstani
Ustavy ceské republiky o pravu na widni (3kolsky zéakons. 561/2004 Sb.).
V piipact akcelerace vyvoje rozumovych schopnosti Zaka néktdi etag jeho
povinné Skolni dochazky je mozné a vhodné provésio | fevedeni do
odpovidajiciho stugn zakladni Skoly specialni. Zaci zde pini povinndwlsi
dochazku. Vzdavéni dle tohoto programu trva 10 let.

Ucebni plan tvé rozumova vychova, smyslova vychova, pracovnitaama
vychova, hudebni a pohybova vychova, rehabititaclesna vychova a disponibilni
dotace v7. a 8. tmiku. Vychovri-vzdlavaci ¢innost zajiguji souwasrté dva
pedagoditi pracovnici, z nichz jeden byébyt orientovan na rehabilitaci, ktera je
v tomto typu vzdlavani nezbyté nutna. @ilezité je také materialni a prostorove
vybaveni. Mimo itidy, ktera je vybavena vhodnymi rehabititémi pomickami, by

zde nela byt dalSi mistnost pro individuélini praci se yake cvieni, relaxaci a
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odpaiinku. Vzhledem k povaze postizeni adkasta inkontinence) je nutné i dobré
hygienické zazemi. Hodnoceni #§rovadi ditel slovnim hodnocenim. (Pipekova,
2006).

ZS prakticka

Tato Skola je nejfrekventovgsim zdizenim eduké&niho systému pro Zaky
s mentalnim postizenim. V&dvaji se zde Zaci s takovymi rozumovymi nedostatky
pro které se nemohou s @shem vzdlavat v zakladni Skole. Jedna se o Zaky
v pasmu lehké mentalni retardace Poslanim zakladni Skoly praktické je umoznit
Za&kim s lehkym mentalnim postizenim pomoci vychovnychvaklavacich
prostedki a metod dosahnout co nejvysSi Urdwmalosti, dovednosti a osobnich
kvalit pii respektovani jejich individualnich vlastnosti. i&@nym cilem vychovné a
vzklavaci prace jeifprava zak na zapojeni, ippadré Uplnou integraci dodzného
Zivota (Svarcova 2003). Zakladni Skola praktické ®let.

Zaci s lehkym mentalnim postizenim se #adaji podle Vzdlavaciho
programu zvlastni skoly, v platnosti od 1. 9. 198¢&ebni plan tvéi cesky jazyk,
prvouka, vlasti¢da, girodowda, olanska vychova, &epis, zerdpis, matematika,
piirodopis, fyzika, chemie, hudebni vychova, vytvamyéghova, rysovani, pracovni
vyucovani, tlesnd vychova,ie¢ovad vychova, doplovaci hodiny (k posileni
kteréhokoliv gednttu) a disponibilni dotace v 7. a 8¢mku. Hodnoceni Za&kmuze
byt provagno bul’ formou slovniho hodnoceni, nebo sé&z@ pouzivat tradni
klasifikace znamkaméi kombinace obou Zsobi (Skolni zakon¢.561/2004 Sb.).
Stupei zakladni vzdélani zak ziska usg@nym ukokenim zakladniho vzthvani
dle pislusného vz#&lavaciho programu v zakladni Skole nebo v zaklaskole
praktické, pipadre ukorntenim kurzu pro ziskani zakladniho whi (Pipekova,
2006).

Tyto vzdélavaci programy byly nahrazeny od Skolniho roku 20©0/2008
now zpracovanynRamcovymvzdélavacim programem pro zakladni vzd&lavani
pro zaky s lehkym mentalnim postizenim (RVP ZV, 2005ktery se jiz ogroval
na pilotnich Skolach. Z&kladni Skola praktick&lenéna dle nové legislativy na 1.
stupéi (1. — 5. r@nik) a 2. stupie (6. — 9. r@nik).
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DalSi vzdlavani

Tato otazka se zdaleka netykd jeftti & Williamsovym syndromem a je pro
mnoho rodiu déti velice pativa. Je v z4mu vSechéd, aby pokraovaly ve
vzdklavani i po ukoteni povinné Skolni dochazky. V naSem &lasacim systému
existuji pro zaky s poruchami intelektu mni&pad stedni praktické Skoly. Nabizi se i
moznost vybru vhodného &ebniho oboru. Zde je vSak nutné brat v potaz velmi
casté potize s jemnou motorikou, které budéek@Zzkou pro vykonavani mnohych
manualnich praci. DalSi alternativou jsou kurzy daplreni vzcdlani (existuji
nagiklad na urovni zakladni skoly).

Nékteré neziskové organizace nabizeji mozndgpravy na podporované
zamestnani.

Skolsky zakon umaiije Zidit funkci asistenta pedagoga také viedni nebo

vySSi odborné Skole, i kdyZ toto zatim neni u rEsbu praxi.

(http:/iwvww.willik.tym.cz/index.php?co=propedagogy)

Vzdélavani v ramci profesni gripravy
Profesni piprava jedind s mentalnim postizenim je realizovanagshto

zaizenich:

stredni odborné Wilisté (pokud Zzak vyhovi
poZzadavkm prijimaciho fizeni a jeho zdravotni
zpisobilost to dovoluje),

e odborné Wwilisté (OU, 2 a 3 roky),

» prakticka Skola (1 rok a 2 roky).

Odborna ugilisté

Struktura a organizace prace na odbornédilisti (OU) je podobna
organizaci a strukte prace na sdnim odbornémailisti (SOU). V teoretické&asti
vzaklavani navazuji na vzthvaci program zakladni Skoly praktické, jehagva
dophuji a prohlubuji, jsou tedy tena absolveidtn zakladnich Skol praktickych.
Ziskavaji zde vyeni list po2 nebo 3 letechOdborné tilist¢ maze téz poskytovat
piipravu pro vykon jednoduchyctinnosti Zak, ktefi nejsou schopni samostatn
pracovat, ale jejichz pracovni a spaaské uplattni musi bytiizeno jinymi
osobami. Tato fiprava se uskudéuje v samostatn&itic odborného &iliste a trva

jeden rok. Zako#eni zde neni vytnim listem, ale vystdéenim.
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Praktick& skola

Prakticka Skola sdvouletou pfipravou je urkena zakm se specialnimi
vzklavacimi potebami, plynouci ze snizené arévmozumovych schopnosti,
piipadré Zakim s vice vadami, kie ukortili povinnou Skolni dochazku v zakladni
Skoly a v odvodrenych pgipadech v devatém ¢niku zakladni Skoly. Je zaiiena
na @ipravu pro vykon jednoduchyatinnosti dle zarreni acinnosti v oblastech
praktického Zzivota. Cilem ffpravy je poskytnout Zdikn doplreni a rozSieni
vSeobecného vzthni v piibéhu plreni povinné Skolni dochazky, dat jim zaklady
odborného vz&lani a zaklady manualnich dovednosti v oboru dhasteni.

Prakticka Skola s jednoletou Fipravou (Prakticka profesni priprava) je
uréena zakm s €zkym zdravotnim postizenim, zejména &kym stupgm
mentalniho postiZzeni, Zak s postizenim vice vadami a Aéks diagnézou autismu,
kteti ziskali ucelené vzdani na Grovni zakladni Skoly specialnfjgadré zakladni
Skoly praktické. Tito Zaci sefipravuji pledevsim na praci v chrémych pracovistich
a na pomocné uklidové prace v socialnighzdravotnickych z#izenich. Mezi
odborné pednty pati rodinna vychova, ini prace a prakticka ateni, vSeobecn
vzklavaci gedméty ucebniho planu prohlubuji dovednosti &demosti nabyté na
z&kladni Skole specialni. Bez zajidt moznosti vykonavat odborny vycvik
(praktickd cvéeni — 12 hodin tyd¥) by prakticka Skola neplnila 8y Gcel. Fi
zfizovani této praktické Skoly musi byt zajisb odpovidajici pracovidtpro plreni
téchto praktickych cuieni. Praktické Skoly jsou futkim ¢lankem systému
vzaklavani Zak s mentalnim postizenim a untodi stredni vzdélani i zZakim se
stredrg t¢Zkou mentalni retardaci, absolvemt zakladni Skoly specialni, kiedtive

tuto moznost vz&lavani nendli a zistavali doma bez dalSiho wdvani a rozvoje.

3.2 Lékarska p&e
Osoby s Williamsovym syndromem maji celtadu zdravotnich komplikaci

postihujicich mnohé organy. Je tedy zaploit, aby byly v pravidelné pelékare dle
jejich individualnich potizi. Dva jedinci s timtgrelromem totiz vZdy nemusi byt
mit stejny soubor fyzickych symptdm Také je dlezité, aby dotyny Iéka byl
obeznamen se zdravotnimi problémy, které mohoudifiiv syndrom doprovazet.
Ne vSechny komplikace se vyskytnou hned. Mnohéch @iz po Bjakém
case. Proto je wdezita neustala kontrola zdravotniho stavu. Jedmottdravotni
problémy nemusi byt velkého rozsahu a zavazndsticelkovy charakter postizeni
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zpasobuije, Ze &které dti musi byt oldas hospitalizovany &asto musi nav&tovat
ambulance odbornych Iéka Toto klade na rodinu postizeného velké naroky
z hlediskatasu a také financi.

P&e lékara:

Prakticky léka¥ — nutné jsou pravidelné nawgy s kontrolou krevniho tlaku,

funkénosti ledvin, sledovani moznosti vyskytu skolidzyoatizi s klouby. B
chirurgickych a stomatologickych zakrocich é&tidse srdénimi vadami je nutnost
uziti antibiotik.

Kardiolog — provedeni vstupniho vyseni a nasledné pravidelné sledovanéti se
srdeni vadou

Oc¢ni léekar — casta kontrola zraku i ifpadech negativnich vysletlk

Stomatolog— wtSinou byva nutné vySeni v celkové anestézitetné hospitalizace

dotyného
Foniatr — je dobré provést vy§eni sluchu

Nefrolog — vzdy se provede vstupni screening pro &jiSdysfunkce, p jejim

potvrzeni nasledu;ji pravidelné kontroly

Gastroenterolog — nutné vyséeni a v pipadech poruchy ijmu potravy nebo

neprospivani dalsi sledovani
Ortoped — v @ripack potizi s klouby nebo u skolidzy

Déle mohou byt &i s Williamsovym syndromem v pélogopeda, &tského
neurologa, psychologa, piopact psychiatra. Je dobré provést vygei a posudek u
takovych odbornik, ktefi jsou s Williamsovym syndromem obeznameni. Jejich
zjisténé informace mohou napomoci praktickym &ka v pe&i o své pacienty.

Také je u osob s Williamsovym syndromem ipba ¥novat zvySenou
pozornost celkové anestediasta je pro &i rehabilitace, fyzioterapie a ergoterapie.

| ptes vSechna rizikaiznych zdravotnich komplikaci miva hadweiéti a
dosglych s Williamsovym syndromem relati¥mlobry zdravotni stav a vede aktivni
zivot.(http://willik.tym.cz/ke_stazeni/surveillangelf;
http://mww.willik.tym.cz/index.php?co=prolekare)
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3.3 Volny ¢as
Na paatku jakékolivéinnosticloveéka je utita vnitrni poteba seberealizace.

Clovék svym jednanim napilije svoji Gast véase jemu uteném pro pobyt na tomto
SWwté, snazi se zanechat stopu, stavi chramy, dobyvéhesl, vysazuje lesy,
piekonava rekordy ostatnich, zkratkai néco, ¢cim prispiva k naplini svého Zivota.
Jak mize byt pro zdravého, trénovanélilmvéka obtiznym vykonem dosahnout
vrcholu velehory, tak pro druhého, ktery jegjakym zpisobem zdravoth
znevyhodgn, je mnohdy obdobnym vykonem diat krok, uplavat bazén, najit
kamarada, zlepSit se ve vyslovnosti, byt &sbiEny v hygier, projet na voziku
barierovym nistem apod. Oba, dhi-li dosahnout svého cile, musi vyvinout
nesmirné usili v tréninku. Oba musekonavat osobni krize ggtovat silnou uli a
potykat se stznymi jinymi Gskalimi. Brani -li realizaci smyslupich aktivit
jakékoli pekazky, je nutné tyto ipkdzky odstr@ovat, gipadré sniZovat jejich
negativni vliv. Dosahovanfiznych zZivotnich cil je smyslem $tSiny populace. Je to
cilem i zdravota postizenych, kie je-li jejich postizeni vhodhkompenzovano, jsou
schopni mnohdy stefn hodnotnych vysledk a usgcha jako jini. SniZzovanim
negiznivého dopadu postizeni nebojegr®ji feteno, vytvdenim vhodnych
podminek pro seberealizaci, umoznime toto i lidemarsdicapem, kté diky svému
zdravotnimu omezeni nemaji stejnou start@ami v realizaci svych dciljako jejich
zdravi vrstevnici. Jedna se jednak iekazky vnitni, které provazeji psychicky a
fyzicky vyvoj c¢lovéka s postizenim, a na druhé straprekazky vrjsi, které
charakterizuji postoje spdieosti, jeji kvalitu v chpéni rozlych problénmi a
akceptovani slabsich, mensinovych spetskych vrstev (Kolektiv autérl998).
Vyraz volny ¢as ma kratky zvuk. Vyvolava étsinou velmi pijemné
piedstavy. Modry hluboky prostor, bil&i#la ptaki, svoboda pohybu, poklid. Ve
volnémcase je moznosténovat seinnostem, které mame radi, bavi nas, uspokojuji,
piinaseji radost a uvoni. Prost je dilat chceme a dzeme.Cinnosti zahrnované
do sféry povinnosti vykonat musime’, j& chcemeti nikoliv. Kazdého napadne, ze
mezi €mito dwma oblastmi nevedeigsna hranice. To, coékdo pocfuje jako
povinnost, niZze byt pro jiného fliemnou zabavou. Rozdil je také mezi povinnostmi
souvisejicimi s profesi &mi, které vyplyvaji z chodu domacnosti a uspokojoua
zakladnich biologickych pte#b. Do sféry povinnosti by bylo moznéradit i ty,
které vyplyvaji z vniniho mravniho feswdcéeni, nap. pracovat na s@bh vzclavat
se nejen v souvislosti s povolanim, ale i rim&t svij kulturni obzor apod. Je
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ziejmeé, Ze hranice mezi sférou povinnosti a volnéheu nelze fesré urcit.
Povinnost nemusi byt prozivana vzdy jakomnegijemného (Pavkova 2001).

U déti s Williamsovym syndromem je dobré ve volnéase rozvijet jejich
nadani pro hudbu. Hodréchto dti je totiz hudeb& nadanych a ma hudbu a vSe, co
se ji tyka, moc rado. Tototikeme zkouSetiznymi zpisoby. Nechame na difen
tak pisobit hudbu, zkusime ho zapojit déjaké cinnosti v hudebni Skole nebo je
mozné také vyuzit sluzeb muzikoterapeuta. AZ dite vysgje a je schopno se lépe
soustedit, mizeme zkusit hru naizné nastroje. Je vhodné jich Stalem rekolik
vyzkouSet a pak dit, ktery by ditti nejvic vyhovoval.

DalSi moZnosti traveni volnéhgasu je nap vyuZiti cannisterapie. Tato
metoda |éebné rehabilitace pro zdraveétmpostizené je zaloZzena na kontaktu se
zviraty.(zvlast se sociala vyspilymi, jako je pes), je v zapadnim & vyuzivana
jiz dvé desetileti.

Zabyva se uplatmim p$i v psychoterapii dosfych, cti, seniofi, lidi
telesre i mentél postizenych, epileptika wWzit. Je to ozné&ni zgisobu terapie,
pii které se pouzivausobeni psa n&loveka. Zakladem &y je poznatek, Ze
nejspolehli¥jSim acasto jedinym fitelemc¢lovéka v osamini a nemoci je zve. Pes
je krasné zve. A nejenom krasné, ale také inteligentni. Zdnavpbstizenym lidem
muze pomoct, co se tyka fyzické stranky, ale také&lpiky. Ne kazdy pes je pro tuto
terapii vhodny. Tato zvéta jsou pdiv¢é vybirdana. Kromt samozejmého specialniho
vycviku zvirat jsou dlezité jejich pozitivni vlastnosti a to, Ze jsouykia na
nejrizrejSi doteky lidi. Vzdy pozitivni vliv zvirete nac¢lovéka se projevuje i za
béZnych okolnosti. Jehocinek je tedy mozné zvysit, jestlize tento vliv jpuzivan
k urcitému cili. Pokud je &aky ¢loveék osangly, potrebuje rkoho, s kym nize
sdilet dobre i zlé, ¢koho, kdo mu nahradilovéka. Potebuje tedy fitele. A tak si
poridi rejaké zvie. Nefasgji to byva pra¢ pes. Ne nadarmo géka, Ze pes je
nejlepSim pitelem ¢lovéka. Pes je zdroj citovych po&hd a trvaly zdroj citového
uspokojeni. VSak uz jen to, Ze psi mohou zdravginstizenym lidem jnést
jedingné zazitky, uz to marfznivy vliv na jejich psychiku. Nic nep&ii rodie vic,
nez usniv jejich diti a viditelna radost v jejichéich. Toto mohou rode zazit, kdyz
ve svych dtech odmalika psstuji kladny vztah ke ziatim a kdyZ je potom vezmou
jen se podivatitba na vycvik a vystavu psTen, kdo méa vytvien dobry vztah ke
zviratim, je uz jen kiicek k tomu, aby @ dobry vztah ke svému okoli a k lidem.

Pes neni kriticky affjima svého pana takového jaky je, je vzdy ochaerpanovi
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vénovat, vyjaduje svou radost z kontaktu s nim. A takto je to rcanisterapii.
Podobné je vycéeni asistegnich nebo slepeckych foskteri dodavaji jejich majiteli
pocit bezpeai, zvySuji mu sebddéru, jsou jejich nohy, ruce,¢o.... Takovy pes
neodmitne pomahatoveku, i kdyz mu neni zrovna nejlip. Vidi, Ze ,, tetgetlovek

“ potiebuje pomoc, kterou mu the poskytnout prayv on, tak svoji oddanost
prokaze. Role zwéte v celkové terapii zdravatmpostizenéhd@loveka, hlavig ditte,
muze byt velice dlezita. VSe totiz z&na jiz informovanim déte o zvfeti a prvnim
kontaktem, kdy se ditse samotnym ziétem seznamuje. Pouh#itpmnost zviete u
zdravotrg postizenéhatlovéka vyvolava ¥tSi psychickou pohodu, uspokojovani
potreby bezpé&i a potebu citové jistoty. Zve takécasto funguje jako prastdnik
v komunikaci mezi zdravymi a nemocnymi. ZlepSujeverbalni komunikaci a
schopnost empatie. e byt také ,zpo¥dnikem®. Dit s rejakymi problémy se
leckdy s¥ti svému nejlepSimurfteli v podold némé tvde. A to samotné uz je pro to
dit¢ velika uleva a podpora jeho psychického stavu.l&t&ma to, Ze se potom dit
lépe s¥fi ostatnim lidem. UZ je to pro¢psnazSi. By jen svoji pgitomnosti a
piitulnosti dokaze zi¢ nejen zdravoth postizenym¢i nemocnym lidem pomoci
v jejich tapani a osattosti. Dokaze také zlepsSit naladu a momentalni lpskeé
rozpolozeni. Kdo by odolal pokuSeni neusmat se poté&t se s roztomilym
zviretem, které je nam evidewtroddano, vyhledava naSi spéhest a dava nam

najevo, Zze my jsme pra:pduleziti a Ze nas ptdbuje (Navratilova 2005).

Déle pak je dobré zapojit ditsWilliamsovym syndromem do rgjaké

sportovni aktivity. Nalézt&aky sport, ktery by mu vyhovoval a bavil ho.

Chize

Chize je nejpirozergjSi zpisob pohybu, je to zcela zautomatizovany
pohybovy navyk. Resto u mentakhpostizenych seasto vyskytuji odchylky — pohyb
je nerovnondrny, kiecovity, klativy, trup je pilis nakloren vpied, krok nefirozerg
dlouhy. Na vychazkach a turistickych vyletech mgewnenou gilezitost zanifit
se na napravu @kae a spravné drzendla. Vybornym cvienim, které zagstnava
mnoho svalovych skupin je the v hlubokém sthu, pisku a ve vad Nezbytnou
podminkou je volba dobré obuvi. DelSi pochody niképodnikdme v sandalech, ale

ve sportovni obuvi. Nezapomeneme obuti nikdy giibv
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Béh

Je v Uzké korelaci s @hi, ovSsem nedostatky jsou jegtatrrejSi nez pi chazi.
Nedostaténa schopnost udrZzet rovnovahu a koordinovat pohybgntalr
postizenym znemdaitlje plynuly kh: byva trhany, maji tendenci upadnoui p
sebemensi ipkazce. NejvhodijSim prostedkem k nacviku jsou pohybové hry.
Napiklad kh za kutalejicim se rgm (kdo ho prvni sebere), kdo bude tiejel

sedt na klaa, piipravime hroméadku SiSek — kdo ji n#je prinese atd.

Skok

Nacvik skoku a jeho pouzivani vterénu jsou dovetnpro dti velmi
dulezité. Wi se smilosti, odvaze a obratnosti. @dadame seskakovanim z nizké
piekazky na rékkou podlozku (z pa@zu do mechu, do piskowsapod.). Postugn
vySku zvySujeme. Pro zlepSeni odrazové silycktin a stability cwiime ftizné
poskoky. Még pohybow zdatni nejsou schopni provést spravny poskok.eSpis
pieSlapuji z nohy na nohu. Zg@ku drzime dé ¢elem k sob za ruce (aby #o
oporu) a poskakujeme s nim. Postpiechazime kfgkonavaniiznych gekazek
skokem. Provadime nédjge z kratkého rozthu, postupd prekadzku zvySujemei
prodluZujeme i délku rozihu. Sk&eme pes gikopy, nizké kee, klady, p&ezy atd.,
nejractji s doskokem do wkkého terénu (dbame na begpest). Pro divky
nez&azujeme ze zdravotnichinebdi skoky do hloubky a na tvrdou podlozku. Jinak
plati, Ze maximalni hloubka skoku by dtidméla odpovidat jejich vySce od pasu

k podloZce, u starSi mladeze vySce od prsou k godlo

Lezeni, plazeni

Lezeni a plazeni jsou vhodna @i, protoZze za#sstnavaji celé do. Fi
lezeni se pohybujeme pomoci rukou a nohduplazeni jsou zapojeny ruce, trup a
nohy. V @irok je pro lezeni mnoho iflezitosti, ale mZzeme si zhotovit
jednoduchou podlézku z rékolika kilt, v horni ¢asti pokrytou natahanymi

provazky.
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Prelézani grekazek

Pro zlepSeni obratnosti vyuzivame iirpde vSechny moznosti kiplézani.
Vybirdme samazjm¢ ty, které jsou bezgaé (pozor na nakupené kmeny, hromady
kamerit). Mentéalrg postizeni byvaji bojacni, takze z@dku vybirdme jen nenanoé

piekazky, ukazeme, jak je mohou zdolavat, pomahame ji

Cvi¢eni rovnovéahy
S poruSenim rovnovahy se u mentapostizenych setkavaméasto a p

n¢kterych sportech. Tato nedostatest zpomaluje vycvik (ndfklad lyZzovani).
Postupg musime cwence zbavit strachu, a proto Zatku u motoricky méh
schopnych provadime i ty nejjednodussi cviky s dopc. Mnohdy sté jen lehké
podegeni ruky nebo fipravené ruce vychovatele tak, abys@nec ndl jistotu, Ze se
muze zachytit. Rovnovahu aiime nejlépe na uzkych plochachiaZRé kladiny,
klady, zidky, mostky ndm davajiifezitost k vycviku. Na vychazkach vyuzivame
vSechny pilezitosti, které se vijfrod vyskytuji. Nacvik musi probihat postupa

nenasilg, jinak se nam iiive stat, Ze jejich strach se jeghasobi.

Hazeni a chytani

Héazeni a chytani vyZaduje dobrou koordinaci pohyliwiz je zapojensada
svalovych skupin a hod sam je vlassouhrnemdchto pohyli v jednom okamziku.
Nawit mentale postizené spravnému hazeni je vzdy dlouhodob&irgde Od
pocatku se snazime, aby hazeli ve spravném postavespranym zpsobem.
S hazenim je samignmg Uzce spjato chytani, takze namyeme oba tyto Ukony
spole&né. Vychazime ze #thového postaveni -€ZiSt€ je sniZzeno, nohy mién
pokréeny, rozkr@eny v §fi panve, jedna noha vzadu (u prafrgcava). Od peatku
ucime spravné ifhravky, které jsou @lezité pro méové sporty. B chytani dbame,
aby m& ocekavali cvéenci gripraveni - ve sehovém postoji, ruce podlém, ve vysi
prsou, asi 30 cm od sebe, prsty roztazenyiikog jsou nejideal§si podminky k
hadzeni — dostatek prostoru a moznostné volby pedneéti. Hazime kameny,
SiSkami, kaStany, v zignsrethovymi koulemi. K hazeni vyuzivame kazdé vychazky a
zdokonalujeme techniku. Po jejim zvladnuti provéalira rozkhem.
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Piehazovana

Hry s mtkem jsou nedilnou sdésti &lesné vychovy i zajmovéinnosti
mentélré postizenych. Ne vSichni jsou schopni zvladnouthhé&nnost naréngjSich
sportovnich her na techniku, rychlost, kombinaasfkova, odbijena, hazena), a
proto Ceské hnuti Specialnich olympiad se rozhodi@aaia do svého programu jako
narodni sport fghazovanou. Tato hra se dznych variantach hraje \&kterych
regionechCR a vznikla z pdeby umoznit dm postizenym sportovien, kteri
Z raiznych divodi nemaji Sanci v nasm¢jSich hrach usft, vhodnou kolektivni hru.
V piehazované se daji vyuzit vSechny dovednosti, ktedtmi nacvitujeme
odmalika — napiklad chytani a hazeni @, kEhani, skakani, pohyb v prostoru.
Zpracovani mide na vlastni polovih bez ohroZzovani soupmm umoiuje i
pomalejSim dote se pi hie uplatnit a prozivat radost ze spoluprace celéhekkivu.
Pfi nacviku dochazi k proctovani Siroké Skaly dovednosti nejen hernich, ale
zlepSuje se i prostorova orientace, pohyblivosttamika, rozviji se mySleni a
predvidavost — tedy dovednostilezité i pro Zivot. Tim, Ze nécvik je motivovan
urcitym cilem — moznosti Z@stnit se turndj apod., zvySuje se i zajem sporté\e
trénink je aktivejsi a efektivigjSi. Této hry se da vyuzitiprehabilitatnich pobytech
mentélré postizenych s rodi, na tadborech, kdy spadle¢ s postizenymi se hry
zWashuji i zdravi partng. Pritomnost partnér umoziuje hru usmiriovat a
podporuje vytvéeni spravnych hernich dovednosti, netled vyznam firozené
integrace a vzajemného p&eni. Zakladem hry je zvladnuti herni¢imnosti
jednotlivce, které chapeme jako komplex pohybovykbni, které je nutno dde
nacviit. Pii samotné fe hr&i pak samireSi dané situace a voli¢itou ¢innost, ktera
musi byt v souladu s pravidly. Dodrzovani pravidgtadujeme od p@tku, jen tak
se je hréi nawi, neba Spatny navyk seftko odstrauje. Diki ¢innosti musi byt
fddnym nécvikem zautomatizované, abychrdemuseli pemySlet o provedeni
z&kladni pohybové€innosti (nap. chytani, zpsob gihravky, provedeni servisu) a
mohli pozornost &novat taktické strance. Cilem celého vycviku je rdobouhra
celého druzstva (Kolektiv autinr1998).

H¥isté a vybaveni:
Hiist¢ ma tvar obdélnika o rozirech 14 m délky a 9 miky. V tom jsou
zapateny i ¢ary Siroké 5 cm. Kazdé druzstvo v hrau a libovolny pdet

nahradnik, nejvice vSak Sest. U smiSenych druzstev (MP chlapkvcata) tvdi
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druzstvo 3 chlapci a 3¢dcata. Stidani hré&a provadi trenér, ktery pouzefip
~mrtvém“ mici pozada slové nebo znamenim, kteréhokoliv rozkgtb o vynenu
hrau. Stidajici ndhradnik se musi hlasit rozbimdu zvednutim ruky a musi vzdy
zaujmout misto sidaného hré&e. Jakmile zaujme mistoj&tany hré& ihned odchazi
z hriste a swij odchod rovez ohlasi zvednutim ruky. V kazdém setu Iz&dst
dvakrat a pi indispozici rekterého hrée Ize nahlasit vygnu za gj. V dalSich setech
Ize nastoupit v jiné sestav Kazdé druzstvo si fie v zapasu vyzadat jeden
oddechovyas (2 minuty), ktery rozh@timu trenér séli smluvenym znamenim nebo
slovre. Druzstvo musi mit jednotny Uborii ghladném pd&asi Ize hrat v teplakové
soupra¥. Kazdy hr& musi byt oznéen na zadectislem 15 cm vysokym a na prsou
10 cm vysokym. VSichni heg néhradnici i tren@ se musi chovat ukéné a
dodrzovat pravidle hry. Neukasme chovani tresta rozhéidoud’ napomenutimgi

ztratou bodu nebo vyl@enim ze hry.

Hry v pF¥irodé

Hry vybirame podle&esné i duSevni vysjosti cvicendi. Hru vystizig a
nazorre vyswtlime, a pokud je nova, nechame je iisje vyzkouSetinnosti, které
by jim mohly clat potiZze. Upozornime je na pravidla (vybihat wakzpi¥aly,
pohybovat se v deném prostoru apod.) a trvdme na tom, aby praviia
dodrzovana. Dbame na begpest a nestrpime, aby se @mci v zapalu hry strkali,
sledujeme miru jejich unavenosti, zejméné prach spojenych sthem a
pieskakovanim. i#ed hrou si ostime, zda prosedky, jichz pouzijeme, jsou
bezpeéné. V gipadc potreby poskytujeme dopomoc a zachranu.

Hry s kuzelkami
Jsou vhodnymi hrami, které dovedou upoutat. PoliakikuZelky si snadno

zhotovime sami.

Hulkova

NejprostSi forma kuzelkovych her. Dva &éirénaji po jedné metrovéilce, na
jednom konci zaspatelé. Stidaw zapichavaji tilku do zend a druhy se snazi svou
halkou porazit soup®vu. Vzdalenost volime dle schopnosttidZa vyazeni filky

se p&ita 1bod. Hrajeme hiiv ¢asovém limitu, nebo do &iteho patu bod.
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Laponské kuzelky

Ze silrgjSi vétve odizneme 30cm dilek — kuZelku a postavime ri@peHra&i
hazeji lilkami (kazdy méa svou) asi ze 4m vzdalenosti. Kdaekku porazi tak, Ze
zustava na pazu, ziska 1 bod, kdo ji shodi da body. Hilky sebereme az po
vystiidani vSech hed. Hrajeme gkolik kol.

Porazeni kuzelky
Dva hr&i stoji celem proti sobv 5 — 7 m vzdalenosti. Kazdy méep sebou
jednu kuzelku. Oba$taw kouleji na soup@vu kuzelku mf (vétsi). Kdo ji porazi,

ziskava bod. Hraje se dotitého pa@tu bodi.

Stafetové hry

Stafetové hry jsou vyznamnou formou her a zejménairedk mame
moznost mnoha kombinaci a okm Vychovatel by il vZzdy pohoto¢ vyuzit
vSechno, co mu terén poskytuje k pr@ewii tiznych ¢innosti. ProtoZe Stafety jsou
zpravidla motivovany soéZenim mezi tkolika druzstvy, vzbuzuji aktivitu a kladné
emoce. Daji se vyuzit ifptaborovych olympiadach. Obsazeni druZstev voliake
aby sily byly rovhorérné, a podle pohybové Uraviiaké volime najl Stafetovych
her. Vzdalenost volime r&jl kratSi a obmnime ¢innosti v rékolika Stafetovych

hrach.

Koupéani, plavani

Pt slung&ném pd@asi vyuzivame vSechipezitosti ke koupani. Misto koupéani
v prirodk, s vyjimkou koupani v bazénech a rekKrdah rybnicich musi byt
projednano sifislusnym hygienikem.iPkoupani nesmidi prochladnout — iy by
se fevléci do suchych plavek nebo opaldels, trenyrek. Neswji se koupat jednu
hodinu po hlavnim jidle ani po intenzivnim &mi. Misto, kde se chceme koupat
(rybniky, teky) musime vSak sami di@b znat. Drazré vSechny potime, Ze bez
naseho dohledu negjhdo vody vstoupit. Na céeni ve vod si bereme vzdy malé
skupinky. Velmi dilezit4 je prvni fdze — seznamovani s vodou. Nikdsntalre
postizené nasilim nestrkAme do vody. Dame jim msmwat si v nilké vocE,

vedeme je za ruku, drzime je v podpaZzi apod.
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Hry v mistnosti

Za nepiznivého pdasi musime ifpravit vhodny program, ktery byétd
upoutal a zabavil. fipravujeme @zné vytvarné sosgfe, tvdime izné vyrobky,
zpivame, hrajeme hry. Je dobré tytonosti po uéité dole stidat, protoZze mentain

postizené dlouhod@fsi jednotvarn&innost festava bavit (Kolektiv autdr 1998).

Boccia

Boccia je italska hra, jejiz keny sahaji do staréivecka. V roce 1898 byla
zaloZena Pimontska unie Bocciofila. Mezinarodnieumbccie /UBI/ p&ada od roku
1947 mistrovstvi ssta a od roku 1954 mistrovstvi Evropy. Zaveédie hraje boccia
v Itélii, ve Francii (boules a petangue), v Anglflaw-bowling), Svycarsku,
Jugoslavii, Belgii, Alzirsku, Tunisu, Maroku a Spksku. Boccia je nenatay sport
na prostor a vybaveni, svym charakteremiipptdvem do oblasti ,, Sportu pro
vSechny “, mohou ji hrat vSichni od mladSiho Skiotnigku az po vysoké sta Je
zde mozne, aby spolu na stejné urovni &alitjak handicapovani, tak i zdravi
sportovci. Proto je vhodna i pro mentalpostizené, pro lidi s Williamsovym
syndromem.
H¥isté
Maximalni roznéry 6krat 28m po okrajich, ohram@né 20cm vysokymi mantinely.
Od koncovych , odhodovych &ar jsou 4m vzdalené vhazovagiry a od nich 3m
jsou hranini ¢ary stedniho cilového pole s délkou 14m.
Nacini

e osm kouli o piiméru 11cm /4 a 4 koule jsou stejnobarevné/.

* mala koule o piméru 3,7 cm se nazyva prasatko, pallino, cochonaek |

» koule jsou vyrobeny zefeva, z kovu nebo plastu.

Slozeni druzstva

e dvouhry: kazdy hrahaze 4 koule
o (Ctythry: kazdy hr&d haze 2 koule
» rekre&ni forma: Ctyi¢lennd druZstva, kazdy krééze 1 kouli

Hra

Princip hry sp&iva v souwzi o umiséni ¢tyi jednobarevnych kouli co nejblize
k pohyblivéemu cili, to je k pallinu. Hra Zma losovanim o barvu kouli nebo o
pallino. Hr& (strana), ktery vyhraje pallino, jej hazi od vhead ¢ary do stedniho

cilového pole, tyz hkanasadi prvou kouli z odhodowéry se snahou co nejblize
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k pallinu. Dale hazi soupea to tolik kouli (max. 4), dokud nehodi k pallikauli,
ktera je blize nez koule soupePo usgsnych hodech se soupstiidaji do vyhazeni
vSech kouli. Kouli k pallinu Ize hodit duptimo, nebo ji pituknout dive hozenou
kouli, nebo odvésti ptituknout pallino do blizkosti svych kouli, nebo jiradit
kouli soupée.

Utkani se hraji do dgitého p@tu bodi nebo na stanoveny ¢et rozeher (kdo
ziska vice boi). Koule nejblize kpallinu ziskavd 3body, vSechmalSi
stejnobarevné blizSi, nez koule sotipepo 2bodech. Novou rozehrucaad hr&
nejblize k pallinu z opaého konce ihste, oproti gedchazejici rozeb.

Pro rekreani formu je vhodna tzv. , Volna boccia “, hrana velném
prostranstvi, za umisti koule se ziskava 1bod, hraje se medpm ukeny pa@et
rozeher. V &locviéné je vhodné vyuzit proiiste gymnasticky Bhoun, ohrarieny
lavickami. S obrminénym n&inim se hraje diskova, destova, krouzkova boccia,
frisbee, a to i v mistnosti (Kald1995).

Hraci pole

Odhodové uzemi je rozkno do Sesti odhodovych binx

Céra ve tvaru pismene “V” ozégie Gzemi, kde je vifpact dopadu jacku, hod
neplatny.

Stredové “X” ozn&uje polohu jacku poiemiseni.

Plan Histe:

1-6 - boxy pro hrée

7 - vyse&(omezeni pro jack)
8 - hraci pole

9 - jack-sted Hriste

h |k (WM -
o
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3.4 Obc¢anské sdruzeni Willik
Willik je obanské sdruZeni ratli a pratel dtti s Williamsovym syndromem.

Je to dobrovolné alanské sdruzeni, které je provozovano jako neziskova
organizace. ZaloZzeno bylo na podzim roku 2006. kimma zaklad spol&né prace
n¢kolika rodin dti s Williamsovym syndromem. V séasné dob sdruzuje 19 rodin.

Toto sdruzeni vzniklo z&kolika raznych divodia. Hlavnim divodem bylo
piedchdzeni nedostatku informaci, ktery potk&iSwu rodét, poté co jim byla
sclena diagnoza jejich die. Newdeli, co je a jejich dié ¢eka do budoucna a jak se
s touto situaci vyrovnat.

Hlavnim Ukolem tohoto sdruZeni je raz8iani znalosti rodii o problematice
Williamsova syndromu. A to zejména prgstnictvim p#adani odbornych
piednasek, vydavanim infor@@ich materidl a také pomoci internetovych stranek
sdruzeni.

DalSim cilem Willika je organizovani spotgch setkani roditi deti
s Williamsovym syndromem. Ziskaji tak moznost ve@ge se poznat, sdilet
podobné starosti a vy#ovat si nabyté zkuSenosti. Takto se snazi vyjiicvditlem
s Williamsovym syndromem a jejich rodindm. Nemétilezité je také zvySeni
obecného paxdomi a problematice tohoto postiZzeni.

Clenové tohoto sdruzeni se také snaZi o podporgrante dti a dosplych s
Williamsovym syndromem do spdieosti a to s ohledem na jejich specifické
potreby.

Clenem Willika se mze stat kdokoliv, kdo se o problematiku Williamsova
syndromu zajim& nebo se hgakym zpisobem dotyka.

Ro¢ni ¢lensky gispsvek je 100,- K pro dosglého a je pouZit na Uhradu
nakladi spojenych s chodem sdruzeni.

Aktivity sdruzeni jsou hrazeny pouze &enskych pispevka, dahi od
soukromych osob a z dotaci a gfar€innost za ziskané finani prostedky tedy
vyplyva ze stanov. Je to zejménardguani odbornych ipdnasek, setkdvani rodin
s dtmi s Williamsovym syndromem dopiné o odborny program, ziskavani
rehabilit&nich a kompenzaich ponicek pro dti, zakoupeni odborné zahrani
literatury a zlepSovani pédomi o Williamso¥ syndromu. Zajistit se musi také

provoz samotného sdruzeni.
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Obcanské sdruzeni Willik se také snazi o navazaniuppate siznymi
dalSimi odborniky v oblasti zdravotniho postizeniddo by pokrégilo v prekladu
zahranéni literatury, protoZzeieské s touto problematikou je nedostatek. Ne&mén
dulezita je pro #& také spoluprace se Slovenskou spbsti Williamsova syndromu
a jejich vzajemna podpora.

Vykonna rada sdruZeni:
* Lenka Neuschlova -tpdsedkys
* Olga PiSlova - mistapdsedkyg
* Monika Je¢abkova
e Zuzana Akrmanova

o Zdergk Kratina

S timto sdruzenim odborré spolupracuiji:
 Doc. MUDr. Vladimir Komarek, CSc. - prednosta Kliniky
détské neurologie 2. Iékské fakulty Univerzity Karlovy a
Fakultni nemocnice Motol
e MUDr. Lenka Neuschlova - Klinika détské neurologie 2.
lékarské fakulty Univerzity Karlovy a Fakultni nemocnigktol
« MUDr. Alena Puchmajerova - Ustav biologie a lékaké
genetiky 2. lékeské fakulty Univerzity Karlovy a Fakultni
nemocnice Motol
* PhDr. Iva Strnadova, Ph.D — Katedra specialni pedagogiky,
Pedagogicka fakulta Univerzity Karlovy
Priklady akci za rok 2008:
17. — 18. 5. Jarni setkani v Détském stedisku Bfezejc— Valné shromazshi
sdruzeni, volba novéhotgrsednictva, psychorelad mistnost SNOEZELEN,
26. 7. — 2. 8. Fydenni rekondi¢ni pobyt rodi¢u a cti s Williamsovym syndromem
na Slovensku f@ddany ve spolupraci se slovenskou Sgmdsti Williamsova
syndromu
Vydani Willikova ob¢asniku — obsahuje informace o Willikovych aktivitach a o

lidech s Williamsovym syndromem. (http://www.willtgm.cz/index.php)
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4 Kazuistiky déti s Williamsovym syndromem z celého
svéta

4.1 Robert

Robert Ackerman je blazen do aut. Kdyz byl malykklabiral stovky malych

auticek a travil hodiny skladanim modefilohromady. Na #tdni Skole se stal jednim

z mala lidi s Williamsovym syndromem, ktery ziskdicsky piikaz.

Zije se sedmi spolubydlicimi ve skupidomi v Maybee Village v Texasu. Je to
jeden zeii Skolnich aredl, které spravuje Marbridgeskd nadace. Robertistgt
v Memphisu v Tennessee, al¢egEhoval se srodi do Texasu. Kdyz se tam
rozhodli na dchod odejit. Ale ma rad i tento stat, v kterém riyydli. Rad se &astni
vSech her adci typickych pro tuto oblast a je jejim velkym farsgem.

Marbridge se rozklada na 300 akrech a probihajireiderni programy pro
lidi se specifickymi paebami. Robertova oblast se sklada ze 1l4tdarje zéizena
pro vedeni pl& nebo alespd ¢ast&né nezavislého Zivota. Robert si zvolil ggid
stravovani v mistni jidetn nez by sam . Ma také zodpo#dnost za uiité ukoly
pii udrzké a chodu jejich domu. Kazdy den do domu dochazoyegelé, kt& mu
pomahaji s &nymi pracemi. Robert je Sikovny na prace tykagieiudrzby domu
tak, Ze je jejich dm ukazovan jako model pro na&éhiky.

Robert je obzvlashrdy na to, a pravem, Ze vystudoval univerzitustab
vyborné hodnoceni na Indian Hills Community Collegiewe. Prosel jednormim
programem, ktery & dovednostem pro nezavisly Zivot. A dale je tanmraat
dvourani program s kurzy svavani, automobilové elektroniky, opravy motoru,
klimatizace, vytapni a autdaloureni. Také se museléit geometrii, kterou zvladl
s pomoci svéhoditele. Tento program byl népteoreticky a naji prakticky. Dle
Roberta tam byli vSichniditelé pratelsti a vaicni.

-54 -



Po Skole pracoval s havarovanymi vozidly. Narovhsjech poncenécasti,
piipravoval je na novy nét, dodaval do motoru chyfici ¢asti a dlal dalSi praci
jako technik — pomocnik v karas&ém tymu.

Koordinator v Marbridge se mu snazi pomoci nagistaktivity a zapojit ho
do nich. Jiz chodi na hodiny wmi, kreativnicinnosti jako je tvorba vitrazi, prace
s hlinou a dalSimi materialy. Také velice rad hkajgikovou a bowling. Sotiil na
mezinarodnich olympijskych hrach, a to hlawnboccii a venkovni verzi bowlingu.

Roberfiv spol€&ensky zZivot v Marbridge je mnohem lepSi €@V nez tomu
bylo v Memphis. On a jehoiftelé travicas v arealu Marbridge, chodi sami
nakupovat do ®sta, do kina nebo na¥su;ji jiné zajimavé akce. V sobotu radi chodi
na dlouhé prochazky do nedalekého parku. Robegest@a s manzelem, &aa
détmi a dema psy (Sashou a Suky) Ziji nedaleko a atapo navéivuje.

Robert takeé rad vita na¥shiky Marbridge a uZziva si jejich provazeni po
krasném okoli svého domowviiikka, Ze ma naplmy Zivot a je stale zaneprazahy.

A takérika, Ze to bude perfektni, kdyz sesbprati do své prace s automobily
(Scheiber, 2002).

4.2 Bob

» Nikdy bych si nepomyslel, Ze budu mit praci na plmwazek po celych 22
let a budu uz celych 13 let zit samifka Bob Schreiber. ,Jiz jsem o hadprekonal
vSechna ¢ekavani, ktera jsem ¢h*

Bob, kterému je 45 let pracuje v americké vladskarré na Washington D.
C. Tam dorduje postu, dla kopie modrotisk a vykonava dalSi kancétké prace.
ProtoZe je zagstnanec na plny Uvazek, tak ma své zdravotni pnjiStyuziva
vyhod dichodového pojighi a také uzatel Zivotni pojiséni.
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O rocich stravenych ve specialnim $t&dani rika, Zze tuto Skolu opustil
s nizkym sebesdomim. Nyni jsem na tomto & moc $astny, protoZze vim, Ze se
umim postarat sam o sebe d@zm jit, kam chci a &at co chci. Jeho smysl pro
orientaci ve viejné doprav ve Washingtonské oblasti mu dava velky pocit sdybo
Radiika: ,Muzu chodit na koncerty, do kina, do kostela, do obith- kamkoliv se
mi zachce.”

Dum, ve kterém Bob Zije, je v blizkosti autobusovyoiek, metra a takée
nakupnich center. Ale jehoinoh je pro & velmi dobry nejen z hlediska jeho
vyhodného umighi. Bobtika, Ze se citiiezity tam, kde bydli. Je tamiznoroda
smeésice lidi — fizni lidé a rodiny, se specialnimi pebami nebo také bez nich.
VSichni jsou moc fatelsti a drzi spolu. Také jeob dodava, Ze systému podpory,
ve kterém je z@zen, vdc¢i za hodd. Pomaha mu byt v pohéd drzi ho, abych Sel
dal. V programu je jeho terapeut a Skolitelé,iikt@u pomahaji naiit se reSit
vSechny situace, se kterymi se setkava. Pomahaplémovat stravu, Uklid, placeni
Gcta a s dalSimi ukoly.

Bob takéiika, ze si je velice blizky se svynteti sourozenci. VSichni ho
berou mezi svéiatele a on se mezi nimi citi svobednje rad, Ze se tamie vzdy
projevit takovy, jaky je. Hali ho i s jeho handicapem. Také si velice vaainmmky
a tatinka, kté mu pomabhali, jak jen to Slo.

Soutasti jeho systéemu podpory je i kostel, do kteréhodé Ma rad tu
velkorysou atmosféru, ktera je tam vzdy, kdygde. Snazi se mu pomoci a také se
snazi pinést do jeho Zivota vice duchovna. Batsiw milujici vy$Si moc, kterou mu
piinasi chapajici &h.

Casto se ale Bobovi stava, ze tregmdne zachvat paniky a citi se bezmocny.
Nejcastji je to, kdyZz jde do nemocnice. Velice se boji, Bade muset byt
hospitalizovan a to on by znovu uz neéthiAle vi, Ze lidé, kt& ho podporuji a
staraji se 0¢j, treba i v t&é nemocnici, jsou préjrdaleziti a moc mu pomahaji.

Bob o sob takéiika, ze je typtlovéka, ktery si nemize dovolit byt nastvany
dlouho. ProtoZze ho to zdrzuje vtom, co byéthiklat, ceho by chil dosahnout.
Proto se snaZzi, aby se misto vzteku a sebelitastiiit na to, co ma udlat, aby se
nad tim povznesl. Pomaha mu muzikoterapi#. e na klavir vyjatuje svoje
pocity. Také piSe poezii o svych zkuSenostech.

Informace, které se Bob dazll o Williamsow syndromu, mu zgmily

Zivot. Ve svych 38 letech zjistil, Ze m& zrovna ttersyndrom. Ziskal pocit
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sounalezitosti k velké rodirstejre handicapovanych lidi. @alo mu radost, Ze tize
podpdit dalSi lidi, kt&gi maji stejné problémy jako on. G@htpomahat lidem
s Williamsovym syndromem. Také réi#a: ,, Chci jim ukazat, jak moc stoji za to Zit
na tomto swte.”

Bob chce v pibéhu nasledujicich deseti let odejit daicHdodu a chce
oslovovat lidi s handicapem a pomahat jim dojitsvém Zivo¥ tak daleko, jak to
bude jen mozné (Scheiber, 2002).

4.3 Liz

Jednou z Zivotnich radosti Zivota Liz Miller je zgni. A nasisti pro ni,
misto kde Zije, Badour v Senatobii v Mississipp@é nelice Usgdny pgivecky sbor
.Zazraky", ktery dava Liz Sanci zpivat vSe, co mama chce. &y trénuji tikrat
tydr¢ a s timto sborem jezdi nézna turné. Liz je timto opravdu nad3ena.

Liz je triatficetiletd drobna, vazna a pozorna mlada Zena swywma
usmevem. Bydli spolén¢ s @ti dalSimi Zenami v arealu v Badouru, ktery jim
umoZiuje samostath zit s malou podporou a dohledem. V tomto centmu js
nabizeny #izné formy bydleni, které se odviji od individuamichopnosti kazdéeho.
DalSim krokem pro Liz, ktery povede k ziskasisv nezavislosti, je jiné uspadani
jejiho bydleni. Jedna se o byt procdkeny, ktery je bez dalSi specialni podpory.
Pouze pokud by byla zagebi.

Ona a jeji spolubydlici sei&laji ve va@eni a @lani ostatnich praci dle
rozvrhu, ktery vypracoval jejich koordinator. Liika, ze rada &a viechno. Ze ma
dobry pocit, kdyz vi, Ze to vSetibe sama ¢lat. Kdyz si ale €imkoliv nevi rady, tak

pozada o pomoc svého koordinatora, ktery ji vSevétlisa pomize. A jestli se
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n¢které z nich prace netlanebo je pro ni Plis t¢Zka, tak se snazi si navzajem
pomahat.

Jedna z nejlepSickeei v jejim Zivot v Baddour je, podle Liz, byt s kamarady
a clat spolu vSe, co cli. Liz rada iika, Ze ma bohaty spa@ensky Zivot.

V Baddouru je ¥tSi prilezitost k setkavani se s novymi lidmi adahi spousty #ci,
které by dlat nemohla, kdybyistala v Indias, kde Zila ped temi lety. S velkym
potSenim Liz mluvi o tom, jak chodi tancovat, jak fratkné veery s gateli a jak
plave na Specialnich olympijskych hrach. BaddounizisSirokou Skalu sparta také
organizuje spoustu vylketdo okoli.

Liz travi své dny v préaci, v obchedve kterém kompletuje obaly pro
poStovni édely. Je v této praci dobra a pySna na své dovedridg¢ dopoledne
v tydnu chodi do nedalekélacvi¢cny, kde cwi, jezdi na kole a posiluje. Snazi se
také zapojovat do ochranyipdy v Baddouru. Ckita by Zit sama ¢kde v malém
meésté, kde by se citila bezpee a volna. Liz je zapojena do programu, ktery nabizi
mnohé aktivity a filezitosti. Jednou z nich bylo jeji zapojeni do atlelnich a
hudebnich vystoupeni.fiBojila se k hlavnimu tymu, ktery v jednom divadein
piedstaveni komponoval muziku, a moc se ji to liblte stale ji nejvice naplje
prace v jejim pveckém souboru ,Zazraky“. V Baddouru Zije také ddiSsgla Zzena
s Williamsovym syndromem — Gloria Lenhof. Stejako Liz ma velice rada hudbu
a casto zpiva viedstaveni so6lo. Na podzim ¢ specialni vystoupeni ve
Washington, D. C. v Kennedy center, kde Liz, Glai@statniclenové sboru byl
odmenéni za swij zpév obrovskym potleskem. KdyzZ se Liz ohlédne zpatdamatuje
si, Ze to byl nddherny z&zitek (Scheiber, 2002).
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4.4 Courtney

Courtney je 26 let. Kazdé odpoledne chodi pracodat pradelny do
nemocnice v Saybrook. Jeji prace je starat sgst® obl€eni, které se nasleéin
rozvazi do dvou idel této nemocnice. Ale rozva@rstého obléeni je pouze jedast
prace, kterou zde vykonava. Chovani Courtney vimi@re jako kdekoliv jinde je
pratelské a vzdy je pozitigmaladna. Swij volny ¢as travi rada doma ve svém byt
na rusné ulici v Clinton, Connecticut. Ona a jgpolsibydlici jsou podporovany
sluzbami, které nabizi specialni programgmnych organizaci. Pracovnici organizace
Vista pomohli Courtney n&it se dovednostem v domacnosti a nyfi€hpazi jednou
za tyden, aby se podivali, jak to sama zvlada &Hpag pofreby ji pomohli radou a
poradili.

Courtney velice rada va Nawila se to, kdyz pomahala svoji mam
v kuchyni Ehem dospivani. Ona a jeji spolubydlici sédsji @i pripraw jidla a
nakupovani pofpact vari obé dohromady. Sama o sbbvrdi, Ze je velice spgva a
umi dolfe nakladat se svymi financemi. Bedi vydlané penize na vylet se svou
matkou. Chyji navstivit bahiku a tetu v Ohiu.

Organizace Vista pomohla Courtney hledat &gtmani a dila ji, jak danou
praci provadt co nejuspsrgji. Nejdiive s Courtney chodil do préace jeji koordinator,
protoze pozadované ukoly byly pro ni velice slaZil&azal ji, jak je vykonavat a jak
Si svoji praci Iépe zorganizovat. Nyni uz pracuggna. Koordinator za ni pouze
v pravidelnych intervalech dochazi a h&ive ni o problémech, které ji mohou
potkat. NejezSi wci pro ni bylo, kdyZ na pracovisti nastakjaka zngéna, napiklad
kdyz se ®kdo pesthoval do jiného pokoje. KdyZz magjaky problém, pomaha
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Courtney i personal nemocnice. Svoji praci ma ratladoufa, Ze dkdy bude moci
pracovat v rekregaim programu ve stejné nemocnici.

Skrz Vistu se Courtney potkala se spoustou zajictavwgi, z nichz akteri
Ziji ve stejném bytovém komplexu jako ona. Viketdyi spolén¢ se svymi pateli.
Chodi do kina, na koncerty acastiuji se fiznych aktivit organizace Vista.

VétSinucasu je 8astna, ale kdyz je smutna nebo naStvatiéh@zi na pomoc
jeji koordinator.

,Zivot je nekdy tzky, rskdy nemam rada €y Zivot s postizenim, $ilim a
pl&u, ale potom myslim na dobré&oi, které mam — svoji rodinu a lidi, Kiemé
miluji. ZkouSim si udrZet pozitivni postoj k zivgtuprohlasuje o sob Courtney
(Scheiber, 2002).
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5 Empiricky vyzkum
5.1 Rozhovory

Pro tuto¢ast empirického vyzkumu jsem zvolila formu rozhavokedla
jsem rozhovory s chlapcem s Williamsovym syndrom@inkou), jeho matkou a
tiéidni witelkou. VSechny rozhovory probihaly ve Skole -regkedi, kde se vSichni
zWastreni setkavaji a tudiz proénneni cizi. Diky tomu probihaly v uvainé
atmosfée a ziskala jsem zajimavé informace, kterymi jsémila dokreslit pohled
na zivotc¢loveéka s Williamsovym syndromem.

Kazdého rozhovoru jsem se ¢astnila pouze ja a dotazovana osoba. U
rozhovoru s Jirkou to byloutezité, protoze itomnost dalSih@lovéka by mohla
narusit jeho sousdni a ziskané informace by nemusely byt dostete
vypovidajici.

Jirkova matka mi svymi odpéd’'mi potvrdila, jak je &ké vychovavat dét
s jakymkoliv postizenim a s nedostatkem podponfa@rinaci.

Rozhovor s pedagogickym pracovnikeifidfi witelkou) byl gijemny. Bylo
Z rgj poznat, Ze ma k Jirkovi velice kladny vztah aZnse vSem Zakn zajistit
kvalitni individualni péi pro jejich dobry rozvoj.

Cilem rozhovai, které jsem vedla, bylo ziskani a prezentace ninéoi ze

skut&ného Zivotatloveka s Williamsovym syndromem.

5.1.1 Rozhovor s Jirkou - ditttem s Williamsovym syndromem

MuzeS mirict, kolik je Ti let.
Ano. Je mi 13 let.

Mas néjaké sourozence?

Ano. Mladsi sestru Atku a starSi Zuzku.

Hraje$ si s nimi rad?

Radsi si hraji sam.
BydliS spol€&né s mamou s tatou?
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Jo.

Chodis rad do Skoly?
Chodim.

Ktery p redmét ve Skole Té nejvic bavi?
Cteni, p@itace a psani.

Mas ve t#idé néjaké kamarady?

Mam. Treba Lucka Koukalova.

Znas sveé spoluzaky jménem?
Ano. Zde#k, Kuba, Jirka, David, Honza, Lucka.

Pomahas doma mamce a tkovi?

No, moc ne. Bkdy.

Mas v okoli domova réjaké kamarady?

Nemam.

Co rad délas, kdyz nejsi ve Skole?

Ctu si o prakach, jsem na pitaci....

Mas babi¢ku a dédu?

Mam babéku LibuSku.

Chodis$ za ni na navstvu?

N6, moc ne.

A pro¢ ne?

Mamka nemd&as.

Cim bys ch#l byt, az budes velky?
Ja bych chil byt oprava pracek.
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5.1.2 Rozhovor s matkou

Védéla jste jiz po Jirkové narozeni, Ze je Mjakym zpiasobem postizeny?
Hned po narozeni ne, ale p@jicse zaal vzhledov liSit a jeho vyvoj byl pomalejsi,

nez by rdl byt. Mel SirSicelo, vypouklé tviée, a takové tlusté rty.

Kdy jste se doz¥déla, Ze ma Williamsiv syndrom?

Pred pti roky. Jinak jsme nedeéli, co mu je.

Méla jste o tomto postizeni dostatek informaci?
Prave Ze vibec. AZ od jedné doktorky z Prahy z Motole, kigopéom zaloZila
obcanské sdruzeni Willik. Jinak dokitezbec nic newdeli. NedokazaliFict, co mu je.

A u nas neni ani skoro Zadna literatura o tomhlstigeni.

Jaky Jirka je?
Je pratelsky, usrvavy, hodny a rad pomaha kamarzah.

Jsou néjaké ¢innosti, které zvladne sam?
BohuZel ne. Ve vSem pelbuje pomoc. VSe mu musim chystat —cebliei jidlo. Sam

nedokaze nic. Chleba by si nenamazal, cdsieoblékl obraceh...

Musi mit nad sebou neustaly dohled?
Ano musi. Neustale ho musim kontrolovat. Co kitg ¢estli neutée. Jednou jsem
ho chvilku nechala o sama on zmizel. Pak jsme ho vSude hledali a naslidio

jede na kole po rusné silnici.

Myslite si, Ze by se o sebe Jirka v budoucnu dokdzam postarat?
Tak to urite ne. Nikdy samostatny nebude, protoZeégimije neustaly dohled afe

Jaky ma Jirka vztah se sestrami?

Moc dobry vztah s nimi nema. Radsi je samela sicte. Holky jsou bysejSi a ve

vSem ho opravuji a snazi se ho komandovat. To & mnéd a urdzi se. Pak je sam.
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Snazite se vychovavat vSechnyétil stejné nebo ma Jirka vzhledem ke svému
postiZzeni réjaké vyhody?
Snazim se je vychovavat stgjraby nemd 2a&dné vyhody. Ale on na vSechno

potebuje vicdasu a ¥tSi p&i, kterou mu samaejme poskytuiji.

Zaznamenala jste ®jaké negativni reakce okoli na postizeni VaSeho sgfi
Nep-la bych vam zazit ten pocit, kdy se vam po naradigdie vSichni divaji do
kocarku a tvai se tak, jako co si to tam vezete zadmar Taky dnesSni mladeZip

cest autobusem do Skoly, ma hloupé poznamky a sdqobem se koukaji.

Vi nékdo z vaSeho okoli, co je to Williamév syndrom?
Co jsem se setkala s lidmi, tak nikdo dtl. VSem jsem to musela vydovat. Az
pani doktorka z Motola mi vSechno Wtila a dodala dalSi informace. A taky

sdruzeni Willik. Tam maji vSichni informace.

Dokazala bysterict, co pro Vas bylo nej€zsi v pnibéhu Vaseho starani se o
Jirku?

Kazdodenni vyrovnavani se se skntssti, Zze je Jirka jiny nez ostatndtid Porad
vam to na ulici skdo svymi pohledy/fpomina.

Co znamena Jirkovo postizeni pro vasi rodinu?
Neustéle musi bytkdo ve stehu a ¥det, kde Jirka je a codla. Musime se mu vice

venovat nez jeho sestram.

5.1.3 Rozhovor s pedagogem

Chodi Jirka rad do skoly?
Jirka chodi do Skoly velice rad. Je sptasky a komunikativni. Adaptace na skolni

prostedi mu nikdy nénila Zadné problémy, vzdy se do 4¥ilt

Jaky je Jirka 2ak?
Jirkovi byla diagnostikovana /&dre tezka mentélni retardace, coz se sarepwre
projevuje v jeho moznostech vi&vani. Ma problémy nejen s grafomotorikou, ale i

oligokalkulické obtiZe. tivo je pro @ co nejvice zadreno na rozvoj praktickych
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dovednosti, aby se co nejlépe uplatnil v osobnispae’enském zivét Pokud byl
Jirka sprave motivovan k danéinnosti, dokazal se do ni vzdy s chuti zapojit.
Velkou motivaci f vyuce je pro 8 prace s péitacem. Jeho silnou strankou je také
cteni. Cte velice pkné a rad. Ctenému textu rozumi a umi ho spréveprodukovat.
Zajimaji ho nejen encyklopedie, ale tak&né informace o domacich spaticich,

zejména o pr&kach.

Jaké je jeho chovani wéi spoluzakim?

Jirka je citlivy chlapec, usewavy a patelsky k ostatnim spoluzak. Ostatnim
détem ve fidé rad pomaha a zapojuje se s nimi do va&ahosti. S skterymi z nich
se setkava i mimo Skoluwipvzdjemnych navdtach a tim upeiwje dosavadni

kamaradske vztahy a posiluje svoji osobnost.

Jak se naopak k Jirkovi chovaji jeho spoluzaci?
V této fridé neni problém s chovanimetd wviibec, nejen k Jirkovi, ale i k séb
navzajem. Revlada zde spokojend atmosféra, ktera se Kladdrazi na jejich

vzalavani.

Jaky je jeho oblibeny gredmét?

K jeho nejoblibe&Sim pednetum pati hlavre hudebni vychova. Ma kladny vztah
k hudlz. Rad ji posloucha, zpiva a tancuje. Mezi spoluzdjynéna vynika dobrym
hudebnim sluchem a rytmem. Je velice muzikalniteAwoy, a proto zégazujeme
ruzné soutze do vsech jehorednetii. Dokaze se pro ditou ¢innost nadchnout a

tim dosahuje lepSich vysledk

Mate s nim ve Skole Bjaké problémy?

Ne, opravdu je bezproblémovy Zak. Snad jen bycHanpmdotknout &co k jeho
urazlivosti. Kdyz neni spragnmotivovan, nebo chceéeo cflat a my mu
nevyhovime, tak se dokaze velice snadno urazifliGbws nami nebavi, ale nésti

to nema dlouhé trvani. Brzy se zase zapojujértwosti.
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5.2 Postoj okoli vici lidem s Williamsovym syndromem

V tomto vyzkumu mé diplomové prace jsem pouZzilaenk kterou jsem
oslovila 20 dos@lych osob z okresu f€bi. Zameérné jsem vybrala 10 Zen a 10
muzi. Dale jsem vybirala osobyizného ¥ku a vzdlani tak, aby zde byli
zastoupeni fiblizné ve stejné n¥e. Jsou zde zastoupeni lidé s timto dadim —
zakladni vzdlani, vyweni, vysSi odborné vZni a vzdlani vysokosSkolskeé.

V kazdé této skupihjsou d¥ Zeny a dva muzi.

Vyzkumné metody, zpracovani dat

Anketa, kterou jsem pouzila k ziskani ddpjo tento vyzkum, je na konci meé
prace jako floha ¢. 1. Obsahuje 12 otazek.éMina otadzek je svice volbami
odpowdi. Dw jsou wdomostni, kwuli zjiStovani miry informovanosti o dané

problematice. Jedna otazka je dena.

Otazkac. 1: Jak ¢asto prijdete do styku se zdravot® postizenymi?

Na tuto otazku nejvice dotazovanych, &6086, odpowdélo, Zeobéas. Dale
15% odpo¥délo, Ze ¢asto a setkavaji se s nimii mavstvach u znamych nebdip
dobrovolné praci s nimi. Sho&ndotazovanych, tedy 15%, odpoklo, Ze se
zdravotrg postizenymi do stykuiirhazeji dené Takto odpovidali ¢itelé a matka
od postizeného dite. 25% osob také odp&¥lo, Ze na B setkani s menté&in

postizenyntlovékem pisobi zcela normain(Otazkas. 2).
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Otazkac. 3: Vite, co je Williamsiv syndrom?

Tato otazka #domostniho razu mi potvrdila, Ze informovanost lidli
Williamsow syndromu je velice mala. 80% z dotazovanych tdgowdélo na tuto
otazku zapor&

Graf¢. 1: Vite, co je Williamav syndrom?

Vite, co je Williamsuv syndrom?

Neinformovanost o Williamsavsyndromu mi potvrdila také otazka4.
Otazka ¢. 4: Myslite si, ze maji lidé s Williamsovym syndromem &aké
specifické rysy?

VétSina lidi, coz znamenalo 55%, na tuto otazku odleovnevim. 40%
dotazovanych odpe@délo, Ze si mysli, Ze lidé s Williamsovym syndromegjaké
specifické rysy maji, ale témnikdo newdél jaké.

S osobou s Williamsovym syndromem se setkalo 15%b qedpo¥d’ na
otazkug¢. 5). Bylo to ve staciofapro mentalg postizené, ve Skole a na setkani lidi z
oh¢anského sdruzeni Willik. DalSich 60%bec nevi, zda se s osobou s WRdy
setkalo
Otazkac. 6: Mate-li néjaké informace o Williamsow syndromu, z jakého zdroje
pochazi?

Zjistila jsem, ze 75% dotazovanych nema o WS Zadioémace. Ti, co byl
néjakym zpisobem informovéani, n&pstji uvadi, Ze je to z odborné literatury,

internetu, televize a radia.
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Otazkac. 7: Vite o néjaké osol® ve Vasem okoli, ktera méa William&v syndrom?

55% odpovidajicich nevi, jestli se v jejich okoljakd osoba s WSubec
vyskytuje. 35% tvrdi, Ze ne a zbyvajicich 10% zmeasxého okoli konkrétniho
¢lovéka s WS.

Graf¢. 2: Vite o ijaké osob ve VaSem okoli, ktera méa Williaring syndrom?

Vite o ne¢jaké osobé ve Vasem okoli, ktera ma Williamsuv syndrom?

Ano, znam
10%

Otazka¢. 8: Williamsiv syndrom je druh mentalni retardace. Myslite si, &
mentalné postizenyélovék dokéaze byt v réjakém oboru vyjimeény?
U této otazky se odpedi nejvice fiznily. Zastoupeny byly tédi ve stejné

miie vSechny (uité ano, asi ano, spiSe negit& ne, nevim).

Otazka¢. 9: Pracoval-a jste rékdy nebo pracujete nyni s mentald postizenymi?

Tato otadzka se tyka prace s mentghostizenymi, 75% dotazovanych nikdy
s mentals postizenymi nepracovali. Zbyvajicich 25% ano, an&qi.: ve Skole, na
letnich taborech, ve stacianaapod.

Otazkycislo 10 a 11 spojuje ochota pomoci lidem s Williamnsn syndromem. 55%
oslovenych se vyjado, Ze neni ochotno Zadnymigmbem &mto osobam pomahat.
OvSem naopak také 55% v otazcell uvedlo, ze atanskému sdruzeni Willik je

ochotno pomoci. Néastji finanénim darem nebo gadanim volndasovych aktivit.
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Graf ¢. 3: Osoby s Williamsovym syndromem se sdruzugibdanském

sdruzeni Willik a ptadaji spolu #zné aktivity. Byli byste ochotni sdruzeni Willik

néjak pomahat?

Bylibyste ochotni sdruzeni Willik néjak pomahat?

V posledni dvanéacté otazce byl dotazovanym dantgrosby napsali daky

konkrétni giklad pro zlepSeni kvality Zivota mentélpostizenym. 40% z nich vSak

nic neuvedlo. Navrhy ostatnichéy takto:

vétSi vypomoc od statu, padani kulturnich akci

vice sdruzeni, kter4 nabidnou postizenym zazentiyitgk pomoc
rodine

vice perz od statu pro tyto rodiny

vétSi ohledy od ostatnich¢t&i spoluprace a pomoc od ostatnich
vétSi pomoc od statu, zejména fitan

vic je zapojovat do spalenského zivota

pomoc rodindm hlavhod statu

vétSi integrace do spalrosti, zapojeni do aktivit se zdravymi lidmi
zlepSeni p& hlavre ve Skolstvi, jaké organizace na pomoc
statni vypomoc —ifispevky na kompenzai pormicky

vice akci pro zdravotpostizené

zvySeni informovanosti,&Si pomoc od statu gt&i integrace
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6 Kazuistika

6.1 Kazuistika zaka

Jirkovi je 13 let a je zakem Zéakladni Skoly speatiaDo ZSS byl zéazen na
zaklad doporieni Pedagogicko-psychologické poradny. Diagnézaozema
chromozomalni aberace (diagnostikovan Williams-Beusyndrom) spojena s
komplexnimi problémy jako je sréiei vada, LMD a instabilita. Urowerozumovych

schopnosti je snizena do pasma mezi lehkyrfedrstm mentalnim defektem.

Anamnéza perinatalni a vyvojova

Téhotenstvi bez &Sich komplikaci, pouze nevolnosti. Porod byl wtgu,
vSe prokhlo v paadku, plodova voda byla zakalena. Vah#&tdiB100 g. Sledovan
na kardiologii pro stenosu plicniceii posledni kontrole jiz neprokazana. Byl také
v p&i détského neurologa. Jeho vyvoj byl od¢ptku lehce opozah ovSem bez
urgité diagndzy. Byly mu podavany Iéky na zlepseni kae¥ch funkci.

V mateaské Skole se jevil od 3 let bez ada@piah potizi. Adaptoval se dis
Navsgvoval Specialni matskou Skolu (tida pro dti s vice vadami). Od 4 let v fié
logopeda. Ml ro¢ni odklad povinné Skolni dochazky.

Pri vySeteni v genetické poradnv roce 2002 @ 125 cm a 24 kg, maly
vzrast, odstavajici usni boltce, Spatnistr zuhii, vyrazné silné rty, plochy olkj,
citlivy na zvuk, vpéeny hrudnik, VDT — kyfoskoliosa, kratké prsty ruk@valova

hypotonie, ochably dolni ret. Chlapec je sledovamsychologii v migtbydliS&.

Psychologicka vySateni
Z vySeteni — 6/02
Mily, sociabilni chlap&ek, navazuje jednoduchy kontakt, sn&Zziv

spolupracuje. Verbalizace je jiz srozumitgi, stale artikulené neobratnd, lehce
dyslalicka a dysgramaticka, odpaol maji delSi latence,fpneporozunini otazce se
objevuje echolalie a perseverace mysleni. Grafprkyev diferencova$)si, figuralni
kresba s fiznaky organicity (sy LMD), napodobi jednoduché metrické tvary,
jejich kombinaci nesvede, barvy dosud nepojmenalgdokaze je spra¥rpriradit,
potrebuje gimé vedeni, postup po malych krocich a soustavopomoc. V novych
zkouSkovych situacich je nejistyfipneldsgchu emaéné i motoricky instabilni.

Mysleni je vazdno pouze na nazoriegstavivost neni rozvinuta, rozumové
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schopnosti jsou nerovnammé rozvinuty (aktualni intelektova vykonnost v pasmu

lehkého mentalniho defektu).

Z vySeteni — 4 /04

Kontakt pozvolna navazan. Chlapec je vSak socigbfinazi se vyhay,

verbalizace je chudSiie¢ ve Wtach, bez zavaznych poruch vyslovnosti. Nemé
s chovanim potize, piSe tiskaci pismo, tro¢te) prednese i jednoduchou badai,

ale ostatni je s dopomociasto ho boli hlava, byva unaveny. Poruckdomi ani
orient&né je na uarovnictyi aZz tiletého ditte. Barvy zn4, peetnitadu zvlada do
10-ti. Kitani ¢islic mu neini problém, odé&itani je s obtizemi, @éta na prstech,
casto se plete. Lateralita levostranna, uitovezumovych schopnosti snizena do
pasma gedre téZké mentalni retardace. V #abvych situacich nizka frustna

tolerance, sklon k neklidu a exro labilité, patrreé i nebezpéi impulsivniho jednani.

Z vySeteni — 5/07

Kontakt gimérené navazan, je komunikativnfe¢ bez poruch vyslovnosti,

verbalizace vSak jednoduchdepazié v kratkych tach. Péetni fadu zvlada do
tiéinacti, potom se jiz plete.fyvani po jedné zvlada zhruba do desitkibyvani
po dvou do Sesti, s dopomocicftd na prstech. SloZi8i paletni operace jiz
nezvlada. Testayv urovei rozumovych schopnosti, ve verbalni oblasti snizeéna
pasma sedre t¢Zké mentalni retardace 1Q v rozmezi 40 — 45. Dg/1FVzhledem
k patrré  stagnujicimu vyvoji mentalnich schopnosti dochkzéhkému snizeni
hodnoty 1Q. Chronologické vysledky na urovni cc® %eki ditéte. Chlapec ma
velmi nizkou za&tZovou toleranci, emimé zcela nezvlada situaci subjektivniho
pocitu getizeni pozadawk okoli. V tchto situacich se v z& projevi afektivni
labilita, wetné tiesu hornich kafetin a nebezpé nezvlddnutého afektivniho
projevu. Tato skutaost se projevila i dhem citliw vedeného psychologického
vySeteni. Vhledem kdmto skuténostem petrvava nutnost stalé g a trvalého

dohledu oSétijici osoby.

Z vySeteni — 3/08

Chlapec neni schopen samostatinmit jednoduché pozadavky z oblasti trivia

a velmi obtizg nejelementarjsi cile ostatnich iedneta. Neorientuje se vase ani
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v prostoru, nema odhad na nebeZpbleumi se samostatioblékat, osobni hygienu
dodrzuje. V ZSS navdtuje tidu, ve které je 7 di. Ztoho 5 Z&k pracuje na
Skolnich ukolech pouze podimym vedenim ¢itele. Je spokensky, navazuje lehce
kontakt se spoluzaky i dodgmi, ale nema rad, kdyZz mu neni vykowe, potom je
zlostny, trucovity, 8kdy i plae. Dolie mluvi, alefe¢ méré chape, nez ji dovede
pouzivat. Ma potiZze se zrakeprostorovou orientaci a problémy s koordinaci. Je
neobratny, &Zce zdolava nerovné terény (schody). Vzhledem letajdivitt a
impulzivité¢ jsou potize v oblasti koncentrace. Je & mutny staly dohled a pé

dosglého.

6.2 Analyza rodinného prostredi

Rodinna anamnéza
Matka LibuSe (1965) — v séasné dob bez zamstnani, skoliosa a migréna
Otec Miloslav (1967) — podnikatel, bez zjevnychazatnich probléri
Sestra Sandra (1992) — zdrava
Sestra Barbora (1998) — zdrava

Rodina Zije pohromad v panelovém dog na Vys@ing. Obd sestry
navsevuji zakladni Skolu v mistbydliS€, otec je velmi pracovnvytizen acasto
jezdi na sluzebni cesty. Matka je bez Zstmani a ¥tSinucasu travi s &mi sama.

Vztahy v rodir jsou vcelku dobré, rodina absolvudjesté vylety atrzné akce
vénované postizenymétem. Na otce je Jirka velmi fixovangasto o 8m hovai a
styska se mu poém, kdyz neni doma. K matce ma Jirka tak&ny vztah, ale i
piesto, Zze mu dava celodennicpépi Jirka vice na otci. Se sestrami si rozuri ji
mére. Moc o nich nemluvi. Nelibi se mu, Ze mu neust&aji co ma jak dat. A
Jirka potom zéne byt podrazehy, urdzlivy a agresivni. Naopak sestram zase vadi,
Ze se matkadnuje hlavr Jirkovi a na 8 uz nema tolikcasu.

Z prarodéia ma pouze babku Libusi z matiny strany, kterou vSak maasto
nenav&vuji, protoze k ni Jirkova matka nema kladny vztah.

Rodinné prosedi je pro chlapce velicai®Zité a poditné. Matka mu &nuje

veskery suj ¢as a snazi se, aby se co nejvic rozvijel a osathogtd.

6.3 Analyza Skolniho prostedi

Jirka chodi moc rad do sSkoly, je velicéagelsky k ostatnim dem a Skolni

adaptace mu raila Zadny problém. K pedagdgn a k ostatnim pracovnikn Skoly
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ma spiSe kamaradsky vztah, nedokaze odhadnoutngtayednani v dané situaci.
Kazdy den pichazi vzorg pripraven na vyuku a stejnou ddwost vyZzaduje i od
svych spoluzak

Ve Skole ho nejvice bavi hudebni vychova a wgboi technika. Rad
posloucha hudbu a reaguje na ni vlastnim pohybempsaem. Do uvolgné
atmosféry dokaze svou bezptesinosti zapojit i ostatni spoluzaky.

Vypocetni techniku pouziva nejen k hledani svych Zajra internetu. Dokéaze
se dole orientovat na internetovych portalech a najiasi, co patbuje. DalSi jeho
obliben&innost na péitti je plneéni zadanych ukdlve vyukovych koutcich.

Ze zakladniho trivia dokédze chlapec velickng a s porozurnim ¢&ist, rad
sklada slova a &ty za pomoci Tabulek k€teni. Bavi ho poslouchat pohadky
z magnetofonuCasto si z domuifnese svou vlastni knihu a sedne si s ni na klidné
misto, kdecte. Ve psani piSe pouze tiskacim pismem, ale sambgviada opis i
piepis zadaného textu. Se sléAtmi Ukoly potebuje pomoc a podporu od
pedagoga. Roy nepati k jeho oblibenémuipdmétu. TéZko se orientuje viselné
fack. Neumi samostatrstitat a oditat, porovnavatislice, utovat mnozstvi apod.

Jeho pozornost je velice kratkodoba, proto je msitnsfidat jednotlivé
¢innosti a také &ivo s relaxaci.

Rad se zapojuje do her a sfiits ostatnimi. Ale je neobratny, tak si vymysli
sva pravidla, ktera on zvladne a ostatni je takéimadrzovat.

Pro Jirku je dobré, Zze chodi pravideldo Skoly. Je to pro & podreétné
prostedi. Rozviji se tam nejen jeho intelektové schopnade také ostatni
dovednosti, které bude gebovat v BZném Zivok.

6.4 Navrhy a opatreni

Jirkova diagnéza: mentélni retardace, sy LMD@nioa srdéni vada, sy
Williams-Beuern. Jednoztiaa indikace — Zazeni do ZSS.

Chlapec by il mit velmi klidné a laskavé vederiastou dopomoc nejen od
pedagoga, ale i od nejbliz§iho okoli. Dale pak &8intempo ve vSech provéaych
Ukolech (vzhledem k disharmonickému vyvoji strugtmadani lze nadalecekavat
nerovnondrny vyvojovy trend). B Skolnich potizich dopotwiji jeS&€ vice rozvolnit
ucebni naroky, pafipads stavajici debni plany nahradit individualnim v#dvacim
planem. Déale pak dovybavitidu nazornymi porickami (kompenzéni, relax&ni,
rehabilita&ni), se kterymi bude Zak pracovat a které budouasibrou formou

rozSrovat jeho obzor.
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Dulezité také pro Jirku je, aby byl neustale pod ddem jiné zodpadné
osoby. Neni totiz mozné nechat hikde o samat

Jirka se tak&asto zabyva svym velkym katkiem a to prékami. VSude je
hleda, poad je do vSeho zapojuje. V tomto ohledu by bylordadnazit se tuto jeho
¢innost usnirnit nebo omezit. Najklad ho nasmrovat tak, aby sy konicek
dokéazal spojit i sé&im jinym nebo ho jemnym zZigobem odvést k dalSi aktidit

Pokud by se do tohaifis pondil, mohlo by to omezovat jeho rozvo;.
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Zavér

Cilem mé diplomové pracebylo na zaklad studia prislusné literatury a
ostatnich prameni co nejvice pbliZit Zivot dittte s Williamsovym syndromem a
informovat Sirokou viejnost o tomto druhu postizenHlavni cil své préace
.informovanost” jsem splnila v teoretick&sti. Rozdlila jsem ji na tyto kapitoly:
Mentalni postizeniWilliamsav syndrom; Komplexni g& o zaka s Williamsovym
syndromem a Kazuistiky&ti s Williamsovym syndromem z celéhodsa. Ctendi
jsem tak umoznila objasnit problematiku Williams®yadromu.

V paté kapitole blize rozebiram wgv vyzkum, kterym se potvrdila
nedostaténa dostupnost informaci o Williamsbsyndromu. Na otazkudjte, co je

Williamsiv syndrom?* odpowdélo 80% z dotazovanych zaparn

V otazceislo 7 jsem se dotazovanych ptala, jestidivo rgéjaké osob
s Williamsovym syndromem ve svém okoli. 55% odpaji@dch nevi, jestli se
v jejich okoli réjaka osoba s WSibec vyskytuje. 35% tvrdi, Ze ne a zbyvajicich

10% zn& ze svého okoli konkrétnidlovéka s WS.

Otazka¢. 3: Osoby s Williamsovym syndromem se sdruzuji v atanském
sdruzeni Willik a poiradaji spolu rizné aktivity. Byli byste ochotni sdruzeni

Willik n éjak pomahat?

V otazcet. 3, zda by byli lidé ochotni pomahatd@imskému sdruzeni Willik,
nebyla vysledkem jednozé&r@a odpo¥d’. 55% osob nebylo ochotno spolupracovat

s timto sdruzenim a 45% souhlasilo &tym druhem pomoci.

DalSim stanovenym cilem mé diplomové prace jsensrezila co nejvice
priblizit Zivot dittte s Williamsovym syndromem. V kapitol&islo 6 jsem pro
nazorny piklad uvedla kazuistiku dite stimto postizenim, se kterym jsem se
setkala.

Velmi bych si pala, aby nejen lidé s Williamsovym syndromem, adgaoka
verejnost néli k dispozici mnohem vice dostupnych informaci.di@m takto
postizenych &i preji véasné obdrzeni piabnych dokumeiit a aby jejich problémy
byly tak malé, Ze se o nich nebude muset psat.
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Shrnuti

Williamsav syndrom je geneticky podmimd porucha, postihujici svého
nositele v mnoha oblastech. Raimezi takzvané mikrodalai syndromy. Je
zpiusoben takzvanou deleci 7. chromozému. To znaman&,dané oblasti chybi
¢ast genetického materidlu zahrnujici zhruba 2@igen

Lidé s Williamsovym syndromem se rodiitgizné jednou na 7500 pordd
Z lékaskych pracovis je zjis&no, Ze doposud bylo @eské republice
diagnostikovanoifblizné 35 ckti.

Touto diplomovou praci jsem se snazila docilit tolaby rodée dti
s Williamsovym syndromem &y ucelergjSi informace nez tomu tak bylo doposud.
A také abych dokazala o tomto postizeni informowvatstatni véejnost. Svym

vyzkumem jsem prokéazala, Ze v této oblasti veSkdoémace chybi.
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Summary

William’s syndrome is a genetically contingent daber, affecting its holders
in many areas. It belongs into so-called micro-iledesyndromes. It is caused by the
deletion of #' chromosome. This means that in the specific af&N& is missing a
part of genetic material, including around 20 genes

People with the Williams syndrome are born appra@tety one of the 7500
births. From the medical workplaces is founded thdahe Czech Republic has been
diagnosed approximately 35 children.

This thesis | sought to achieve that parents oldctm with the Williams
syndrome should have some comprehensive inform#tiam it has been up to now.
And | wanted to inform also the other public abtiis disability. With my research |

demonstrated that in this area are still missifigrmation.
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Priloha¢. 1

Postoj okoli vidi lidem s Williamsovym syndromem

Pohlavi: muz zena

Vzdélani: zékladni vyten-a sS VOS
VS

Vek:

1/ Jakc¢asto pijdete do styku se zdravatmpostizenymi lidmi?

Denre Casto Obas Velice malo Ybec

Pokud ano, kde se s nimi setkavate?

2/ Jak na Vasisobi setkdni s ment&@postizenyntlovékem?
Velice negijemre  Mirné negijemng Zcela normala
Docela pijemng Velmi prijemng

3/ Vite, co je Williamav syndrom?

Ano, je to:

Ne, nevim

4/ Myslite si, Ze maiji lidé s Williamsovym syndromejaké specifické rysy?
Ano Ne Nevim

Pokud ano, vypiste je:




5/ Setkal-la jste se¢kdy s osobou postizenou Williamsovym syndromem?
Ano Ne Nevim

Pokud ano, napiste kde # jaké pilezitosti:

6/ Méte-li rgjaké informace o Williamsavsyndromu, z jakého zdroje pochézi?
Rozhovory s jinymi lidmi  Televize Radia Denniktis

Casopisy Odborna literatura Internet Nemam infa@na

7/ Vite o rgjaké osob ve VaSem okoli, kterd ma Williaring syndrom?

Ano Ne Nevim

8/ Williamsiv syndrom je druh mentalni retardace. Myslite simentald postizeny
¢lovek dokaze byt v glakém oboru vyjimeény?

Urcit¢ ano  Asi ano Spise ne &g ne Nevim

9/ Pracoval-a jstegkdy nebo pracujete nyni s mentépostizenymi?
Ano Ne

Pokud ano, napiste kde:

10/ Byli byste och&eni rejakym zpisobem pomahat lidem s Williamsovym
syndromem?
Ano Ne



11/ Osoby s Williamsovym syndromem se sdruzuji ganskem sdruzeni Willik a
poradaji spolutizné aktivity. Byli byste ochotni tomuto sdruzesgjak pomahat?
Ano Ne
Pokud ano, napiste jakymigobem:

12/ Napiste gaky konkrétni piklad pro zlepSeni kvality Zivota mentéin

postiZzenych:




