Pervazivni vyvojové poruchy
Détsky artismus, Aspergeriv syndrom, Rettiv syndrom, Helleriv syndrom (Etiologie,
symptomy a projevy, prub¢h a progndza)

Détsky artismus byl poprvé popsan americkym psychiatrem L. Kannerem v roce 1943. nazval
ho ,,rany infantilni autismus®. V literatufe i v bézné praxi se proto mizeme setkat s terminem
Kannertiv autismus.

Poté 20 let prevladal nazor, ze autismus je disledek chybné, citoveé chladné rodinné vychovy.
V klasifikaénim systému fazen az do 80.let mezi schizofrenni poruchy s ¢asnym zacatkem

Termin pervazivni vyvojova porucha se objevil az v DSM-III, 1980 jako ,,naruseni vyvoje
mnohocetnych zakladnich psychologickych funkei.*

Do MKN-10 zafazena az v 10.revizi, u nas platné od roku 1993.

MKN-10 fadi mezi pervazivni vyvojové poruchy/spektrum auti.poruch/ autistické
kontinuum:

Détsky autismus (F84.0)

Atypicky autismus (F84.1)

Rettiiv syndrom (F84.2)

Jinou dezintegra¢ni poruchu v détstvi -Hellertuv syndrom (F84.3)
Hyperaktivni por. sdruZenou s MR a stereotypnimi pohyby (F84.4)
Aspergerir syndrom (F84.5)

Jiné pervazivni poruchy (F84.8)

Pervazivni poruchy nespecifikované (F84.9)

Termin pervazivni znamend v doslovném piekladu pronikavy, v§im pronikajici. Reflektuje v
sob¢ trvalost projevi, postizeni vét§siho poctu psychickych funkci (na rozdil od specifickych
vyvojovych poruch) a vyskyt symptomt, které jsou kvalitativné odlisné od normalniho
vyvoje. Zatfazeni détského autismu mezi vyvojové poruchy zdlraziiuje vyvojové postizeni,
odliSuje détsky autismus predevsim od schizofrenie.

Epidemiologie:

5-10 ptipadd / 10 000déti, s castejsim vyskytem u chlapcii

Pomér vyskytu u chlapci a divek (4-5:1)

Rettliv syndrom pouze u Zen: 6-7/100 000 divek.

% v kombinaci s MR, %-1/3 ma epilepsii, 2/3 lidi s A ztstanou trvale zavisli na péc¢i okoli, ale
i 20, 30 a vice leti lidé s A se mohou zlepSovat a ziskavat nové dovednosti.

Etiopatogeneze:

Neni dosud plné€ objasnéna. Porucha ma neurobiologicky zaklad- rana porucha vyvoje mozku.
Nejvice info o détském autismu (nejsilnéjsi genetickd komponenta) — konkordance u
monozygotnich dvojcat 95%. Geneticky faktor je nesporny, ale zpisob dédi¢nosti neni zatim



ziejmy. Nejpravdépodobnéji je uvadéna vazba na 7.al16. X chromozom. Biochemické nalezy
poukazuji roli patologického serotoninergniho systému nebo dysfunkci endogennich opioidu.
Etiopatogeneze u dalSich PVP neni znama. Biochemické nalezy ukazuji roli serotoninu
(hyperserotoninemie) v mechanismu patogeneze.

Aspergeriv syndrom ziejmé podobnou etiopatogenezi jako autismus.

Rettiiv syndrom ma genetickou pfi¢inu (1999 lokalizovan gen na dlouhém raménku X
chromozému).

Terapie:

Symptomatickd, neni znama cilena 1écba jadrovych piiznakii (= naruSeni komunikace a
socidlni interakce) — primarni jsou specidlné pedagogické metody. Farmakologicky Ize
uspésné 1éc¢it jen behaviordlni poruchy (agresivita, stereotypie, ritudly), poruchy spanku a
poruchy emotivity (anxieta, depresivni rozlady). U pacienti s komorbiditou epilepsie
podavame epileptika.

Klasifikace:

Détsky autismus (F84.0)

Charakterizovan tzv. triadou postiZeni v oblasti:
1) kvalitativni naruseni socialni interakce

2) narusena komunikace a hra

3) omezené, stereotypni chovani a zajmy

Asi 2/3 autistli handicapovani i v dospélosti, jen 5-20% vysoce funk¢nich autistii (bez MR)
schopno alespon ¢aste¢né samostatnosti.

Diagnosticka kritéria MKN-10:
A. Abnormalni nebo naruSeny vyvoj je patrny pied 3. rokem Zivota, a to nejméné v jedné
nasledujici oblasti:
1. receptivni nebo expresivni fe¢ uzivana v socialni komunikaci
2. vyvoj selektivnich socialnich vazeb nebo recipro¢ni socialni interakce
3. funk¢ni nebo symbolicka hra

B. Celkem musi byt pfitomno nejméné 6 symptomi uvedenych pod bodem 1-3, pficemz
nejméné 2 z bodu 1, nejméné 1 z bodu 2, a nejméné 1 z bodu 3.

1. Kbvalitativni abnormity v recipro¢ni socialni interakci se projevuji nejméné ve dvou ze
Ctyf nasledujicich oblasti:

e Neschopnost pfiméfené¢ pouzivat pohledu z o¢i do oc€i, vyrazu tvare, postoje
téla a gest k socialni interakeci.

e Neschopnost rozvijet vztahy s vrstevniky, vzdjemni sdileni z&4jmu, aktivit a
emoci.

e Nedostatek socialné emoc¢ni reciprocity — narusena nebo odlisna reakce na
emoce jinych lidi, nedostatecné ptizplisobivé chovani socidlnimu kontextu
nebo slabd integrace socialniho, emoc¢niho a komunikativniho chovani.

e Chybi spontanni snaha o zdbavu, zajmy nebo aktivity s jinymi lidmi (ukazovat
hracky, upozoriiovat na néco).




2. Kvalitativni abnormity v komunikaci jsou zfejmé alesponi v jedné z nésledujicich
oblasti:

e Rozvoj mluvené feCi je opozdén nebo uplné¢ chybi a neni snaha tento
nedostatek kompenzovat pouzivanim gest nebo vyrazem tvaie jako
alternativniho zptsobu komunikace.

e Relativni neschopnost zacit nebo udrzet konverzaci, kde je potieba reciprocné
reagovat na komunikaci jiné osoby.

e Stereotypni a opakujici se pouzivani jazyka nebo idiosynkratické uzivani slov
a frazi.

e Nedostatek riiznych spontannich her ,,jako by* nebo v mladi spolecenskych
her.

3. Omezené, opakujici se a stereotypni vzorce chovéni, zajmt a aktivit se projevuji
alespoil v jedné z nésledujicich oblasti:

e Stale zabyvajici se jednim nebo vice stereotypnimi a omezenymi zajmy, které
jsou abnormalni co do obsahu nebo zaméteni, nebo jednim nebo vice zajmy,
které jsou abnormalni ve své intenzité a prfesné vymezeném druhu, i kdyZ ne
V obsahu a zaméteni.

e Zdanlivé kompulzivni Ipéni na specifickych, nefunkénich rutindich nebo
ritualech.

e Stereotypni a opakujici se motorické manyry ¢asti téla nebo komplexni pohyby
celého téla.

e Zijem o casti pfedméti nebo nefunkéni prvky hracek (ving, omak, hluk,
vibrace)

C. Klinicky obraz nelze pfticist:

e jinym pervazivnim vyvoj. porucham

e specifické vyvoj. poruse receptivni fec¢i (F80.2) se sekundarnimi socialné
emoc¢nimi problémy
reaktivni poruse vztaht (F94.1)
dezinhibi¢nimu typu naklonnosti (F94.2)
mentalni retardaci (F70-F72) s néjakou ptidruzenou poruchou emoci a chovani
schizofrenii (F20) s neobvykle ¢asnym vznikem

e Rettove syndromu (F84.2)

diferencialni diagnostika — MR, schizofrenie, poruchy feci, emotivity...

Terapie:

Symptomaticka — ovliviiovani ptiznakl specialné pedagog. metodami.

Farmakologicky lze Gspé$né ovlivnit behavioralni poruchy — agresivitu, stereotypie, ritudly,
poruchy emotivity a spanku.

Atypicky autismus (F84.1)

Tuto kategorii pouZzijeme je-li nastup po 3. roce Zzivota nebo nespliuje —li minimum
diagnostickych kritérii pro détsky artismus dle MKN 10. Dysharmonicky schizoidni vyvoj,
intelekt. predpoklady vétsi, 1 vazba a kontakt se snadnéji vytvari



Rettuv syndrom (F84.2)

poprveé popsan 1965

vyskyt:

- pouze u zen, odhad 6-7/ 100 000 divek

- do 7. — 24. mésice Zivota vyvoj normalni, pak najednou, jako by se zarazil, najednou jako by
dit¢ slo nazpatek, porusovalo nezvratnost vyvoje — néco jiného, kdyz se to objevi ve tiech
letech nebo dfiv...

- zacne ztracet feC, pak motorické dovednosti, co uz umélo vzit do ruky apod. se néhle ztraci,
dochazi také ke zpomaleni ristu hlavy — kompetence neurologie, v poslednich fazich — ucil
se, ze to konci smrti; hyperventilace (vzruSené silné dychani), kyvavé pohyby trupu, krouceni
rukou, tdajné kon¢i letaln€ velmi brzo (5 let, i diive)

- 0bzvlasté strasné — socialni vazby nejsou naruSeny — to emocni zlistadva, neni naruSena
emocionalita

okoli

- dnes jsou mozna odbornici sttizlivéjsi, vi vic, snad néjaky pokrok, ale nevi se (v€asna
diagnostika...)

pricina:

genetickd, nedavno lokalizovan gen v oblasti dlouhého raménka X chromozomu, dnes jiz
mozné genetické testovani, v dasledku genetické odchylky dochazi k poruse latkové tvorby
nutné pro stimulaci mozkovych oblasti nutnych pro rozvoj senzorickych fci

priznaky:

e normalni Casny vyvoj az do 5. mésice, nasleduje ztrata feci, manualnich dovednosti
(G€elného pouzivani ruky), zpomaleni ristu hlavy

e kroutivé, sviravé, tleskavé pohyby rukou, nékdy pfipominajici pohyby pii myti

e problémy s dechem — nepravidelné dychani v bdélém stavu — epizody hyperventilace,
apnoe a zadrZovani dechu

e vyviji se skolioza nebo kyfoskolioza

e patologické EEG, az u 75% vyskyt epilepsie, nejcastéji okolo 4 roku Zivota

diagnosticka kritéria dle MKN 10:
¢ normalni psychomotoricky vyvoj do 5 mésicli, normalni obvod hlavy pfi narozeni
e zpomaleni ristu hlavy mezi 5 mésici — 4 lety
e ztrata funkénich manuélnich dovednosti mezi 5- 30 mésici
e postizena expresivni i1 receptivni fe¢, psychomotoricka retardace
e stereotypni pohyby rukou kolem stfedni osy (myci pohyby)

vyvoj — popisovan modelem 4 stadii:
1. stadium Casné stagnace (6 mésic — 1,5 roku)
2. rychla vyvojova regrese (1-2 rok se objevuje, trva 13-19 mésictr)
3. pseudostacionarni stadium — poprvé se objevuje ve 3-4 letech, ale miize persistovat az
desetileti
4. stadium pozdni motorické degenerace — Skolni v€k, adolescence

Zivotni adaptace a prognodza: progndza je hor$i, nez u DA, ve 4. stadiu nemoc konci
invaliditou, imobilitou, zvySend frekvence k nédhlé smrti



Jina dezintegraéni poruchu v détstvi -Helleriav syndrom (F84.3)

- dfive znama pod ndzvem infantilni demence, Helleriv syndrom, desintegracni psychoza

- poprvé popsana v roce 1908, velmi vzacna porucha — do roku 1999 popsano v literatuie jen
126 ptipada

- neznama pricina poruchy (dle Vagnerové), jedna se o rannou demenci

- spise u chlapcii, podobné Rettovu syndromu, ale chybi emocionalita, demence, pfestane se
vyvijet, dojde k rozpadu feci, poruchadm emoci, myslen. asociaci, nakonec neumi ani chodit
— vyvoj jde zpét, béhem roka — dvou konec

- rozpad motor. dovednosti, feci, soc. vazeb

priznaky:

e normalni, nenapadny vyvoj do 2 let, nastup nemoci okolo 3-4 roku, zpo¢atku normalni
vyvoj (do 2 let) je nasledovan rychlou ztratou diive ziskanych dovednosti (pied 10.
rokem), zac¢atek poruchy mezi 3. a 4. rokem

e celkova ztrata zajmu o predméty a okoli

e hlavni pfiznak = ztrata dfive ziskanych dovednosti, pfedevs§im feci, dochazi k nim
uniformné behem 6-9 meésich od zacatku poruchy
néktefi autofi odhalili vyssi vyskyt EEG abnormit oproti DA — 54% versus 19%

e oproti DA za¢ina primérné pozdéji — ve 3,76 letech, zacatek je vice akutni nez plizivy

e v50% bylo mozné identifikovat potencialni faktory — epilepticky zachvat, horecka,
ockovani

e Casto vice mentalné retardovani prumérné IQ 34, oproti DA- 58, Castéjsi vyskyt agrese

diagnosticka kritéria dle MKN 10:

e normalni psychomotoricky vyvoj do 2 let — pfedevSim normalni komunikace, hra a
adaptacni chovani

e na zacatku poruchy definitivni ztrata nabytych schopnosti alespoil ve dvou oblastech:
expresivni, receptivni fe¢, hra, socialni dovednosti, kontrola mikce a defekace,
motorické dovednosti

e kvalitativné abnormdlni socidlni fungovani neyméné ve dvou oblastech:
socialni interakce, komunikace, stereotypni vzorce chovani, zajmu a aktivit, ztrata zajmu
o predméty a okoli

pro diagnozu détské dezintegracni poruchy, je tfeba splnit tyto dva body:
1) vyznamna ztrata dosazenych dovednosti alepsoni ve dvou oblastech — fec, hra, socialni
dovednosti, ovladani vyméSovani
2) postizeni alesponi ve dvou oblastech triady autismu

prognodza:
- hor8i nez u DA, vétSina postiZenych ziistane t¢Zce mentalné retardovana

Hyvperaktivni por. sdruzenou s MR a stereotypnimi pohvby (F84.4)

- porucha uvadéna pouze v MKN-10, DSM-IV ji neuznava

- porucha sdruzujici hyperaktivni syndrom (nereagujici na stimulancia), mentalni
retardaci s IQ pod 50, stereotypni pohyby se sebeposkozovanim

- Vadolescenci dochazi k vystfidani hyperaktivity hypoaktivitou — u pravé
hyperkinetické poruchy toto neni obvyklé



- nevyskytuje se socidlni naruseni autistického typu
- casto u Tourettova syndromu

Aspergeriur syndrom (F84.5)

priznaky:

e intelektové schopnosti: nelze diagnostikovat u déti s niz§im 1Q nez 70, pacienti s AS maji
obecné vyssi celkové IQ skore a vyssi verbalni 1Q, nez pacienti s HFA

e fe¢: TteCové schopnosti intaktni, fe¢ je spravnd, ale napadnd — typické napadnosti:
Sroubovanost ve vypravéni, egocentricky komunikaéni styl, preference dlouhych monologt
na témata, kterd zajimaji jen doty¢ného, obtiznost v navdzani vzijemné konverzace

vvvvvv

dasledek z praxe — vétSina klientd se dostane k psychiatrovi az po 7. roce (napadnosti
v fe¢i — ve skole)

e socidlni fungovani — odpovida socidlnimu naruseni obdobné jako u autistl, ale déti s AS
jsou sice izolovani, nicméné jsou si této izolace védomy — izoluji se z diivodu, Ze neumi
navazovat kontakty (ne, Ze by jim nechybély) a ztohoto diivodu jsou frustrovani,
Viagnerova uvadi zvyseny pocet depresi a suicidalniho chovani
z4jmy a konicky — neodpovidaji veéku, byvaji vice propracované, nez u DA, casto
shromazd’uji informace o néjakém problému (pf. seznam pasazéri na Titaniku...mali
profesofi, ale neumi sdilet zajem s ostatnimi)

e motorickd neobratnost — je hlavnim dg. voditkem, zejména u mladSich déti — problémy
s rovnovahou, abnormality chiize a pohybové imitace, motorické napadnosti

diagnosticka kritéria dle MKN 10:
e nepfitomnost celkového opozdéni mluveného a receptivniho jazyka /dit¢ uziva slova do
dvou let
¢ schopnost adaptace, pomoci si sam, zajem o okoli je do 3 let na normalni Girovni
e kvalitativni naruseni socialni interakce — kritéria stejna jako pro autismus (pohled z o¢i do
o¢i, emocni reciprocita, navazovani vztahd...)
e neobvykl¢ zajmy, stereotypni vzorce chovani a aktivit

Zivotni adaptace a prognoza:

déti s AS jsou pozdgji detekovani a tedy i pozdéji diagnostikovani, primémé v 11 letech,
oproti DA — v 5 letech, nejsou vyjimkou ptipady dg az v dospélosti

progndza — povazovana za lepsi, nez u DA, ale na druhou stranu — diky pozdni dg jsou do té
doby Casto chybné vedeni 1 pod jinymi dg — napf. atypicka schizofrenie, schizoidni porucha
osobnosti

obecné
diive pod nazvem autisticka psychopatie (zavedl Hans Asperger)
podle odbornikt se t€zko odliSuje od vysoce funkéniho autismu /HFA/
tika se, Ze se jednd o verzi détského autismu ohranic¢eného pravou hemisférou
hlavnim znakem je disharmonicky vyvoj osobnosti s pievazujici poruchou v oblasti socialni
interakce a komunikace, neni naruSena inteligence a vyvoj feci (x od DA)
porucha socialni interakce spojena s omezenym, stereotypnim a opakujicim se repertodrem
zajmu a ¢innosti.
muze byt variantou autismu. Nejlépe se diagnostikuje porovnanim s vysoce funkénim
détskym autismem.



intaktni fe¢ a napadnd motorickd neobratnost, chybi stereotypie — diferencialni
diagnostika: pted 3. rokem chybi pro autismus typické opozdéni feci a stereotypie

tito pacienti mén¢€ napadni — pozdé&ji diagnostikovani

neni ale narusen vyvoj fe¢i ani inteligence — rozdil od détského artismu

priciny — asi stejné jako u détského a., dosud nejednoznacné, kombinace nékolika faktort —
dédi¢nost, onemocnéni, zmény v mozku (féni, morfologické); ¢asto epilepsie (16 — 40 %)
vnéjsi soc. faktory (chovani rodicli) nemaji pro vznik a. vétsi vyznam — diive se povazovalo
Ze jo

hrubé odhady — vice nez 1,5% lidi, Ze pievySuje vyskyt poruch autist. spektra, vice u kluk;
¢asto uniknou pozornosti diky inteligenci — poruchy pozornosti

neni pevné zakotven mezi odborniky, diagnostika slozitd — muze byt 1éta neodhalen, tieba
az deprese — spravna diagnoza

spojeni s jinymi poruchami — psychické i fyzické, MR (50 — 80%), epilepsie (asi 30), (2/3)
poruchy aktivity a pozornosti, v dospivani depresivni stavy, obsedantné-komp. porucha, az
stavy hrani¢ici s psychozou, nutkavé sebezranovani, asi 2/3 poruchy chovani ve formé
agresivity, opozdéni grafomotoriky, dysgrafické potize, SPU

1944 objevil Hans Asperger — syndrom ,malych profesori“ — casto neobvyklé
intelektové naro¢né zajmy, pojmen. Lornou Wingovou az 1981 — nedostatek empatie,
jednoducha jednostr. interakce, omez. schopnost pratelstvi, pedantsky ptesna fec, hluboky
zdjem o specif. jevy, nepfir. pozice...

udajné rozsitengjsi, 1ze vyslovit 1 u déti, kde nikdo nevyslovil domnénku, ze by mohly byt
autistické

pojem ,,mali profesoFri“ docela vystizny — rodice pfijdou, Ze maji genidlni dité; fe¢ byva az
hypertrofovana, obrovska slovni zasoba, ale neartikulace, profesorské chladné povidani bez
emoci, neverbality — napadne nds, Ze podivin se zvlastnim intelektem

— oddéleni od ost. poruch — ¢asto pfifazovan k autismu; rozdil — nejvice piekvapuje fec,
rozsahla, gramaticky ptesnd, az zvlastni slovni spojend, u malého ditéte nevyvolava pfti
prvnim kontaktu pocit anomalnosti, ale spiSe geniality

straSna motoricka neSikovnost — velice napadnd, az bizarni motorika — 8leté dité chodi jako
pubert’ak na ixtou — nerozvinuta, naruSend motorika, promita se do psani

konkrétni rovina — v nékt. profesich sluSné uplatnéni, vZdy rovina jakéhosi konkrétna, nelze
cekat velké abstrakce; vhodné profese — kde je tfeba vice védomosti — jizdni fady — umi
hledat, rychle si pamatuje, ale socialni nevyzralost — nemé¢l by moc komunikovat s lidmi,
spiSe mechanické; kognice, z hlediska absolvovani Skoly problémy nejsou, spiSe socialni,
dospély, suchy ptistup k tomu, podivin, fluidni kreativni inteligence... — asi chybi

zvifata — evidence, zivo€iSné druhy, velké zajmy a védomosti, tfeba mu to vydrzi 3 roky,
potom vyvojova fada embécek

ze vSech téchto poruch nejinosnéjsi, nejsnesitelnéjsi pro okoli

odliSeni od détského autismu — u Asp. vyvojove by se nemélo vyskytnou opozdéni vyvoje
feCi pred 3. rokem, nemé¢l by byt diag. u pac. s IQ pod 70, ndpadnd motorickd neobratnost,
nevyskytuji se motorické stereotypy

projevy — soc. vztahy, kom., nedostatek predstavivosti, tvofivosti, obliba rutinni ¢innosti,
intelektové dobré, nékteré vyrazné nadané



verbalni projev monotoénni, pedant. spravny (mluvi jako slovnik), mluvi Casto plynule,
dostate¢na slovni zasoba, nevSimaji si rci ostatnich, nezdjem; fe¢ chuda na tény, rytmus,
melodii, nékdy neuvéfitelné peclivé ptizvuky skoro vsude

vyroky druhych berou vzdy doslovné — Spatné chapaji humor, ironii, nadsazku

tendence k poznamkam, které nesouvisi s dosavadni komunikaci, skakani do feci, paralelné
S druhymi vlastni hovor, neodhadnou vhodnou chvili zacit mluvit

nereaguji na soc. signaly — o¢ni kontakt, ismév, chybi empatie, interpretace gest, miminky,
ocniho kontaktu

soc. vztahy: nenavazuje vztahy k lidem, nediferencuje — jen co je obvyklé a co nové,
neschopnost projevit emo€. stav, rozpoznat ho u druhého, do kolektivu vrestevnika
S obtizemi — samotafi, nepfijimany, nechapou vyznam mezilid. vztahd, chovaji se k lidem
stejné€ jako k vécem

nerozumi smyslu soc. sit. — nevi jako chovani ted’ vhodné; n¢kdy neumi piijimat cit.
projevy, lhostejné a nepfijemné jsou jim poz. i neg. reakce

kognitivni postiZeni: neschopnost porozumét vyznamu podnéti a standardné je
interpretovat, nedovedou planovat, anticipovat, porozumét uvahadm jinych, divody jejich
jednani, typicka vynikajici dlouhodoba pamét, rozsahlé znalosti fakt

problém s abstraktnim mysSlenim; pfedstavivost rozvinutd, fantazijni svét v mozku —
neorientuji se vrealité, potize spruznosti mySleni — presné¢ nalinkovany zp.,
nepftizpusobivost zménam, zvlastni zajmy — dopravni prostiedky, zvitata, védni oblasti — rel.
pomijivé, ne celozivotni, pokud ano — vesk. ¢as, o ni¢em jiném nemluvi, fantazie,
tvotivost, nékdy zacnou studovat nebo 1 uplatnéni v praci

neradi zmény, radi rutinni ¢innosti

péfe — komplexni péce, spoluprace pediatra, sppg, neurologa, psychologa, psychiatra,

edukativni programy zaloZené na vizualizaci konstrukci — program TEACH, dle Vitkové —
diiraz na individualni pfistup, strukturované uceni a vizudlni podpora — zékladni metodické
pilife

KBT, ter. prace s rodinou, aby rodice rozuméli, méli pfirozené poZadavky

vyskyt: vétsi neZ u HFA 1 DA obecné, odhad 36-71 na 10 000 déti. U chlapct pfevazuje 8:1.

Jiné pervazivni poruchy (F84.8)

Pervazivni poruchy nespecifikované (F84.9)




Piehled neurologickych onemocnéni s moZznou manifestaci autismu:

Tourettiiv syndrom (syndrom Gilles de la Touretttiv)

neni zafaz. mezi pervazivni poruchy, ale neni to tak vzdaleno tfeba pravé od Retta
nebo Hellera

zac¢ina v détstvi jednoduchymi tiky, progreduje do mnohotvarnych pohybii véetné
hlasovych a respiracnich tikli (kompulzivni chovani — sprostd slova bez zaméru
nadavat...)

syndrom je Castéjsi u chlapcti 3:1

nedobrovolné projevy se vyskytuji az u 50% pacientli

stereotypni pohyby, ritualistické a kompulzivni chovani — ale pacienti si jsou védomi
tohoto chovani a znepokojuje je - odlisné od DA

neni zde narusen kognitivni a emoc¢ni vyvoj, nezasahuje osobnost

1ze ovlivnit neurologicky (léky)

zajimava porucha — osobnost se vyviji pfimétené, intelektové €lovék nékdy velmi
dobte, ale objevuji se — vypada to jako obsese, kompulzivita, ale neni to tak vtiravé u
toho ¢lovéka — n€kdy podivné bizarni projevy ,,obsedantné¢ kompulzivni“, ale on to
neciti jako obsesi — najednou jako by ztracel ur¢. vuli nad n¢kterym svym chovanim,
Casto se to manifestuje vulgarismy

milé dit¢ se samymi 1 za¢ne mluvit najednou strasné sprost¢, proti své vuli, bez své
moci, nejvyraznéji se to projevi fonaénimi nezvladnutelnymi projevy — ftecové
vulgarismy, chrochtani, $t€¢kani, pocukévani, rizné stupné intenzity

zalezi na stupni, zafazeni, ale fada jich velmi inteligentni, s t€émito nezvladnutelnymi
projevy — pro jeho sebevédomi velmi obtizné

automaticky clovék pfedavan na neurologii, kombince farmak, beh. terapie, dobra
inteligence, vliv véku mu napoméhé v feseni a zvladani situace — vystuduje VS, pii
dobré terapii, citovém zazemi... se to da dost upravit

vvvvv

Landau Kleffneruv syndrom

epileptogenni vyboje zeyména v temporalni oblasti, pfidruZuje se vyvojova dysfazie a
autismus (otazka, nakolik pticinou ¢i disledkem téchto vyboji)

epileptogenni vyboje  naruSuji kognitivni procesy vcetné zpracovani verbalni
informace

Prader- Williho syndrom

charakterizovan mentalni retardaci, svalovou ochablosti, obezitou, hypopigmentaci a
také cetnymi dal$imi dysmorfologiemi

z hlediska genetické podstaty tohoto syndromu se jedna o ztratu dlouhych ramének
chromozomu 15

vyskyt 1:15000 zivé narozenych déti

Turnerav syndrom

u Zeny s chybé&jicim chromozmem X, také ptiznaky autistického spektra

novorozenci jsou fenotypicky zenského pohlavi, niz§i porodni hmotnosti a kratsi
délky, Casty byva lymfedém koncetin. Vyska v dospélosti je 130-145 cm. Fenotypické
charakteristiky: trianguldrni oblicej, hypertelorizmus, zubni a cCelistni anomalie -
distookluze, hluboky skus, gotické patro, hypoplazie mandibuly, kratky krk, nizka



vlasova hranice, Siroky, Stitovity a nékdy vpaceny hrudnik. Pomér horniho a dolniho
segmentu téla je zkracen, ramena jsou Siroka, boky uzké
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Informace z referata — vyberte si z toho dopliujici info, pokud chcete (spiSe se to

Autismus — zakladni informace

z feckého slova autos (sdm)

vyskyt je 1:1000, Castéji postihuje muze 3-4:1,

pri€ina: poskozeni mozku, ale musi se setkat mnoho faktori — genetickd porucha,
problémy pii porodu, poporodni komplikace, potize po ockovani

dédiéné onemocnéni, 1:20, ze sourozenec bude také autista, vétSina autisti ma rodice
S Aspergrovym syndromem

nejedna se o jedno postizeni, ale o fadu syndromt, casto se hovoii o triadé postizeni —
autistické spektrum (oblast komunikace, socidlnich vztahd, ptedstavivosti — ne fantazie,
spiSe oblast rigidity, stereotypu)

projevy:
1) komunikace

40 — 50 % autistickych déti nemluvi, ale ne Ze by mély postizena mluvidla, ale nevi, pro¢ by
mely komunikovat, fe€ je pro né¢ moc abstraktni

omezen ocni kontakt, neverbalni komunikace, mimika tvare, gestikulace

objevuje se echoldlie — pokud déti mluvi, ¢asto opakuji to, co slySely od ostatnich déti, ¢asto
se echolalie objevuje i s velkym zpozdénim

objevuji se agramatismy: o sobé napt. mluvi ve tfeti osobé

objevuje se slovni salat = mluvi nefunkéné€, smotaji spoustu slov, aniz by jim rozumély

maji Spatnou melodii fe¢i, mluvi pfilis rychle nebo pfili§ pomalu

déti mluvi zésadné o svych tématech, nezajimaji se o témata a potieby druhych
hyperrealismus = berou v§e doslovné (utrhnu ti usi, ja mam hlad jak vlk...)

nechépou tykani, vykani

2) predstavivost

nejsou schopni hrat si funkéné (nejezdi autickem, ale toc¢i koleCkem)

maji radi jasny fad (tramvajové linky, encyklopedické zaznamy), symetrii (fadi véci do tfad)
problém s naplni ¢asu, Casto ho travi ritualy

odpor ke zménam

neschopnost planovani

Spatné se adaptuji na nové véci, zmeény, nerozhodnost

neschopnost generalizovat

zaméfteni na detaily

3) vztahy k lidem

neschopnost rozpoznat pocity druhych, neschopnost empatie
chybi pocit studu

STEREOTYPNI, NUTKAVE CHOVANI A NEOBVYKLE ZAIMY - je to nutkava

potieby provadét urcitou ¢innost, narusi-li se né€im, objevi se uzkost a nespokojenost

—nasleduji PCH

- meéni se s vyvojovymi Urovnémi u ditéte (rany vyvoj: olizovani, toceni,
zvlastni zvuky; pozdéji: fazeni predméti za sebou, svétla, Ipéni na urcité
hracce; vyssi uroveit: telef. Seznamy, stanice MHD, ptfedpovéd’ pocasi, mapy
atd.)
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- Casto se objevuje, kdyz se dité¢ nudi nebo je frustrované — hlavné nedostatkem

porozumeéni

- je tteba najit ve stereot. Chovani i pozitiva a vyuzit je = kompromis mezi

zvlastnimi z4jmy a spolecenskymi pozadavky.

A) Nutkavé a obradné pravidelné se opak. Chovani = nuti to ¢l. délat vzdy
stejnym zpusobem (otvir/zavirani dvefi, vypinaCe, utikani, rozvazovani
tkanicek)

B) Neobvyklé nebo izce omezené zajmy = oblibeny predmét, ktery stale nosi, a
nechce se ho vzdat (obleCeni, prostéradlo, cizi nohy, tel. Seznam)

C) Stereotypni chovani = nebo autistické chovani, neobvyklé¢ zvyky a zajem
v neobvyklych smyslovych vjemech. (placani rukam, tfepani prsty, sliny,
to¢eni koleCkem, tukéani, voda) , Gasto jsou sebestimulaéni! Casto naruuji
mizeme podnét s vyhodou vyuzit pro Cinnosti ve volném cCase nebo jako
posilujici podnét u cinnosti méné oblibenych. Nebo metoda piesyceni:
zduraziiujeme nevhodnost chovani a nahrazujeme jinou repetitivni ¢innosti, pii
které se pouziva stejnd Cast téla (tleskani jen za odménu, vytfepavani —
pravidelny jogging)

D) Verbalni ritualy = neustalé opakovani oblibenych slov, vét, zvukl ¢i pisni,
kladeni stejné otazky = znamend bud’ potifebu ujistit se o tom, Ze oblibena
¢innost je na programu / nebo se snazi zjistit, co bude nasledovat.

PROBLEMY V DOROZUMIVANI = deficit v komunikaci je definujicim prvkem autismu.
Bud’ nemluvi nebo nedokazou jasné vyjadfit sva prani a potfeby. V raném véku nereaguji na
fe¢ rodicil — nejde o hluchotu, ale nechdpou vyznam toho, co se jim fikd. Pokyny, které dobie
neznd ¢i se skladaji z vice myslenek, vnima jako matouci. V dospélosti obtizné chapou
abstraktni pojmy a pfedstavy. Zmateni, mluvi-li se rychle ¢i mnoho slov a bez vizudlni

podpory.

NEDOSTATEK V SOCIALNI KOMUNIKACI = 1idé s auti, ktefi maji vytvofeny specialni
dorozumivaci systém, nejsou schopni vyjadFit své pocity a neschopni smysluplné
konverzovat. = hlavni rysy auti: nedostatek dorozumivacich a socialnich dovednosti.
Obvykle nemaji o spolecenskou konverzaci zajem, neuméji se bavit jen pro radost z kontaktu
sdruhou osobou. Jejich dorozumivani je zaméieno na uspokojovani potieb nebo
ziskavani informaci. Velka vétSina téchto déti nedokdze udrzet téma rozhovoru a neni
schopna piedat slovo partnerovi. Proto jejich vyjadfovani postrada vzajemnost. (snaha o
pozitivni posilovani konverzace — pomahat otdazkami). Neschopnost vyjadiit své pocity se
trénuje s obrazky riznych vyrazi oblieje — pouZivat pravé v té situaci, co se emoce déje!!!
PROBLEMY S POROZUMENIM ZAHRNUJI ZMATEN{ PLYNOUCI Z VELKEHO
MNOZSTVI SLOV, PROBLEMY S PAMETI — $patna dlouhodoba pamét a spojovéni
zkusenosti, NESCHOPNOST ZPRACOVAT SLUCHOVE INFO BEZ ZRAKOVE
PODPORY A NESCHOPNOST ZOBECNOVAT VYZNAMY.

PROBLEMY S VOLNYM CASEM A HROU. Problémy se znazorfiovanim ve hie, maji
nedostateCnou schopnost ve hie predstirat a druhé napodobovat. Nemaji smysl pro soutéz,
zdaji se netecné Ci neptatelské. Potfebuji se nejprve naucit mit chut’ si hrat a naucit se
dovednostem, které hra vyzaduje. Casto nemaji radi urdité Ginnosti, protoze v nich nejsou
uspésni.
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AGRESIVITA. Sebezranovani muze byt signalizace néjakého fyzického trapeni — nemaoci.
Sebezranovani jako vyraz nudy, neporozuméni, vyjadieni nelibosti — pro dité s téZkym
mentalnim postiZenim, které neni schopno komunikovat, je zjevné sebezranovani
snahou o komunikaci.

HYGIENA A UDRZOVANI CIISTOTY = pro déti s auti je to obtizné, protoze nedokazou
svou ¢innost planovat a neumi ji pfizpisobit spoleC. pravidlim. Mohou byt i pfecitlivélé na
pachy, struktury materidlt atd. Doporucuje se systematicky nécvik dilezité dovednosti
pomoci technik podmiiniovani. (socialni pochvalu ¢i trest nahradit hmotnou).

Prvni krok je viibec rozpoznat procesy probihajici v téle — mnohé déti s auti nedoséhly tieba
jeste pottebné urovné neurosvalové zralosti, aby si uvédomily, Ze maji plny mocovy méchyt —
poculraji se, aniz si to uvédomi. (zvonek ¢i bzucédk, hned jak se vycuraji; odnést dité, kdyz
curd na WC; pravidelné intervaly + odmény vzdy, kdyz se vycura.

Projevy — historie

Kannerovo pojeti infantilniho autismu se pod vlivem nov¢jSich poznatk zna¢né zménilo, a to
zejména z hlediska klasifikaéniho rozttidéni. Jeho popis klinickych obrazl autistickych déti
zustava vsak stale aktualni.

Autistické déti byly vétSinou doporuceny k vysSetieni kviili podezieni na zdvaznou mentalni
zaostalost nebo poruchu sluchu. Dikladnym vySetienim se zjistilo, ze jejich kognitivni
potencial je jen pfekryt bazalnim postiZzenim a vyloucila se i porucha sluchu. Zakladnim
pfiznakem byla neschopnost chovat se k lidem béznym zplsobem. Témét vSechny matky
uvadely neschopnost ditéte reagovat na gesto, jimz rodi¢e naznacovali, Ze ho chtéji vzit do
rukou. Dv¢ tfetiny déti byly schopné hovotit, jejich fe¢ vSak neslouzila k vyméné informaci
ani v pripadech, kdy byla slovni zasoba dostatecnd a déti si zapamatovaly 1 komplikovana
slova, dokonce basn¢, seznam prezidentd apod. Bezprostiedn¢ nebo s Casovym odstupem
opakovaly slova ¢i slovni spojeni, kterd dfive zaslechly. Nespravné pouZivaly zdjmena —
hovotily o sobé v druhé nebo tieti osobé. Vyznacovaly se ,,uzkostné-obsesivni touhou* udrzet
stalost prostiedi. S fenomendlni pfesnosti si zapamatovaly uspofddani pfedmétli, hracek,
nabytku a nepfiznivé reagovaly 1 na malé zmény. Upfednostiovaly moznost manipulace s
pfedméty pred kontaktem s lidmi. Nezaujala je konverzace mezi dospélymi pfitomnymi v
mistnosti, nev§imaly si odchodu a piichodu matky do ambulance. Casto se vyskytovaly
stereotypni pohybové projevy a manipulace s vlastnim télem. Lidi se dotykaly stejnym
zpusobem jako predmétt, s ¢astmi téla druhych manipulovaly jako s nezivou véci.

I kdyZz se zdalo, Ze déti jsou mentalné zaostalé, u vSech byly pfitomny dobré kognitivni
piedpoklady. Mély ptekvapivé dobry slovnik, nékteré z nich fenomenélni pamét. VSechny
meély inteligentni fyziognomii s vyrazem vazného zamysleni.

Na rozdil od Kannerova popisu se v souCasnosti vSeobecné akceptuje Casté spojeni autismu a
mentélni retardace — az v 70 % piipadi (MKN-10). Stanoveni stupné¢ mentélni retardace a
urovné vyvoje feci ma velmi dalezitou prognostickou hodnotu. Pfiznivéjsi vyvoj 1ze ocekavat
u déti s IQ vySsim nez 50 a objevenim se verbalnich projevii do 5. roku Zivota. V soucasnosti
se analogicky ke Kannerovu tvrzeni o ,,pfekryti kognitivniho potencialu zadkladnimi pfiznaky*
hodnoti rozdil mezi inteligen¢nim (IQ) a socidlnim kvocientem (SQ). VSeobecné je socidlni
kvocient o jeden stupeil niz§i neZ inteligencni kvocient. Rozdil mezi IQ a SQ se s
pfibyvajicim v€kem zvysuje.

- u nas kniha dr. Nesnidalova — poprvé na zac. 70. let — ,,Extrémni osamélost* — primarka,
jezdila po CR a léta se snazila v riiz. zatfizenich, poradnach a ambulancich, nalézt déti, které
by odpovidaly Canerovi (am.) — a nasla kolem 30ti déti
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- nedavno kniha znova, rozsifend, zajimava — soubor kazuistik autist. déti, dlouhodob¢ je
sledovala, dnesni rozsifené vydani piechazi od jejich 15 let (kde minule kon¢ila) az do plné
dospélosti

dalsi zvlastnosti:
- velka citlivost na podnéty:

a) taktilni — nenosi Cepice, rukavice, dlouhé kalhoty

b) sluchové — hypersenzitivita (snazi se pfichazejici zvuky samy piehlusit),
hyposenzitivita (pokyn se musi ¢asto opakovat)

C) stravovaci navyky — nékteré déti jedi jen tekutou stravu, nebo jidlo jen jedné
barvy

d) snizeny prah bolestivosti, nedokazi fict, co je boli, sebezranuji se (S8krabani,
mackani oci), snizeny pud sebezachovy

e) poruchy spanku

PridruZena postiZeni:
- kombinace s mentalni retardaci (80 % déti)
- epilepsie (kazdé paté dite)
- porucha zraku, sluchu
- fenomén zapnuto, vypnuto
- sebezranovani

Klasifikace dle urovné adaptability (funkénosti), ktera se projevuje ve schopnosti ditéte
ptizplisobit se novym situacim, pfijimat nové informace, fungovat v bézném Zzivoté

- vysokofunké¢ni autismus (zvlastni projevy v feci, ulpivavost na tématech, verbalni
ritudly, nezdjem o kolektivni hry, obtizné rozliSovani reality a fantazie, intelekt
nadpramér, priamér, nizké socialni 1Q)

- stiredné funkéni autismus (vEétSi uzavienost, sniZend schopnost navazat kontakt,
snizena schopnost komunikace, echolélie, stereotypni manipulace s pfedméty,
ulpivavost, lehkd, stfedn¢ tézkd mentalni retardace, problémové chovani ve vétSing
situaci zvladateln¢)

- nizko funkéni autismus (uzavienost, neschopnost navazat kontakt, afdzie, zvuky,
manipulacni hra, stereotypie, autostimula¢ni aktivity, hlubokd mentalni retardace, ,
problémové chovani, vyzaduje neustaly dohled, nespolupracuje)

LITERATURA

Hoschl, C., Libiger, J., Svestka, J. a kol.: Psychiatrie. Tigis, Praha 2002.
Vagnerova, M.: Psychopatologie pro pomahajici profese. Portal, Praha 1999.
Komarek, Hrdlicka — Détsky autismus — soucasné poznatky.

Zdroje k referatiim:

Bleuler M. Ucebnice psychiatrie. Tren¢in, 1998, ISBN 80-967277-6-1.

Jelinkova M. Vzdélavani a vychova déti s artismem. Praha: UK, 2001, ISBN 80-7290-042-0.
Pecenak J. Diagnostika autismu. http://www.portal.cz/scripts/detail.php?id=2994.

Peeters T. Autismus. Praha: Scienetia, 1998, ISBN 80-7183-114-X.

Vermeulen P. Autistické mysleni. Praha: Grada, 2006, ISBN 80-247-1600-3.

Prednaska APLY Praha — Poruchy autistického spekta v roce 2006, piednasejici Mgr. Lucie
Jirk®

14



