HUNTINGTONOVA NEMOC SPOJILA SVET

‘6RNATI°
MEZINARODNI HDYO KONGRES MLADYCH DOSPELYCH V PRAZE VE DNECH 14.-16.3.2025

KONGRES HDYO POD ZASTITOU PRVNiI DAMY EVY PAVLOVE

Mezinarodni kongres HDYO probéhne v Praze ve dnech 14.-16.3.2025 v hotelu Clarion a je

urceny hlavné pro mladé dospélé ve véku 18-35 let z rodin se zatiZzenim Huntingtonovou

chorobou. U¢elem potadani kongresu je hlavné vytvoreni komunity mezi mladymi lidmi, aby 4DU|_1'S c,o“
se nikdo necitil, Ze je v této nemoci sdm a dale propojeni této komunity s organizacemi i

védci z celého svéta.

Kongres probéhne pod zastitou manzelky prezidenta pani Evy Paviové.

Kongres porada mezinarodni Huntington’s Diseas Young Organization

Tento kongres pordda mezinarodni Huntington’s Diseas Young Organization (HDYO), ktera vznikla v roce 2009. Mladi
dospéli v riziku onemocnéni HCH si tehdy uvédomili, Ze jejich problémy a otdzky, které potrebuiji fesit, jsou ponékud
jiné, nez které fesi International Huntington Association (IHA) a European Huntington Association (EHA) organizace,
které vznikly jizZ mnohem dfive na zakladé iniciativy rodinnych pecovatelll pacientl s HCH.

0 Na poradani kongresu se spolupodili i ceska Spolec¢nost pro pomoc pfi Huntingtonové chorobé, s.z.

vznikla v roce 1991 na zdkladé iniciativy IHA pana Gerrita Dommerholta z Holandska. V tomto roce se
poprvé sesly rodiny s vyskytem HCH v CR s odborniky z fad genetikil, neurologd a psychiatrd.

\v( Spolecnost pro pomoc pfi Huntingtonové chorobé je ceska neziskova pacientska organizace, ktera

Hlavnim cilem organizace je vytvaret podporu pro pacienty trpici HCH, pro osoby v riziku a pro
pecovatele, na které je kladeno nejvétsi, a casto desitky let trvaji bfemeno péce o celou rodinu.

Co je Huntingtonova nemoc?

Huntingtonova choroba je vzacné dédicné neurodegenerativni onemocnéni mozku, projevujici se poruchou
hybnosti, chovani a mentalnich schopnosti. Postihuje jak Zeny, tak muze. K nastupu pfiznakll nemoci dochazi kolem
35.-50. roku Zivota. Tedy zpravidla poté, co uz mohl byt patologicky gen pfedan dalsi generaci. Prevalence nemoci je
v Evropé a USA je odhadovana na 5—10 pripad( na 100 000 obyvatel, podle nékterych studii (2016) vsak muizZe byt

vyskyt jesté vyssi, a to v poslednich deseti letech az 0 20 %. HCH je zplisobena mutaci genu pro bilkovinu huntingtin,

ktery se pfirozené vyskytuje ve vétsiné bunék téla a je nutny pro spravny vyvoj jedince. Mutaci se zméni vlastnosti
této bilkoviny a jeji pfitomnost poskozuje predevsim mozkové buriky. Nositel genu nevi, kdy a jak se néj nemoc
projevi, jsou varianty s ¢asnym i pozdnim nastupem.

HCH je v soucasnosti stale nelécitelna nemoc. V tom je bezmocnost a beznadéj rodin zatizenych HCH.

Projevy nemoci

HCH zacina velmi pozvolna a nendpadné. Jako prvni se obvykle se objevuji poruchy chovani, problémy s ovladanim
emoci a chapanim chovani druhych osob. Osobnost nemocného ¢lovéka se méni, objevuje se apatie, deprese,
uzkost i naopak predrazdénost aZ agresivita. Postupné se pridavaji poruchy intelektu. Typicka je porucha tzv.
exekutivnich funkci, ktera vede k casnému selhavani v riiznych dovednostech. Veskeré projevy nemoci vedou dfive
nebo pozdéji k problémlim v osobnim a profesnim Zivoté, ztratam pratel a zaméstnani, casto i k rozpadu rodiny.

V pozdéjsich stadiich se priddvaji mimovolni pohyby, tzv. chorea, poruchy hybnosti postihuji fec, polykani, dech,
stabilitu a spolu s dalsim ubytkem kognitivnich schopnosti se pacienti s HCH stavaji zcela zavisly na okoli. U kazdého
jednotlivého pacienta je pribéh nemoci velice individualni, a to i v rdmci vyskytu choroby v jedné rodiné.



Jak se Zije lidem v riziku onemocnéni HCH?

JelikoZ je HCH dédi¢nd, znamena to, Ze kazdy biologicky potomek pacienta je v 50% riziku, Ze nemoc zdédil, tedy Ze
v dospélosti, nebo i dfive, se u ného nemoc projevi. Pro tyto osoby se vZilo pojmenovani ,,osoby v riziku“. A na né ma
nemoc pfimy dopad v podobé vyskytu nemoci v rodiné, ¢asto i nékolikrat (nemocny prarodi¢, nemocny rodic), kdy
zcela jasné vidi, co tato nemoc obnasi, jak postupuje, co vSechno bere a jak se pacient stava nesobéstacnym a zcela
zavislym na pomoci. Je to navic jeho milovana blizkd osoba, mama/tata, kdo méni pred oc¢ima. A to, co vidi si mohou
jasné promitnou do své budoucnosti, protoZe o riziku védi. Jak se pak témto lidem mUze Zit ve stinu této hrozné
diagndzy?

Jisté je zde ,jednoducha moznost” genetického testu, kdy osoba v riziku mUze zjistit svQj geneticky status. Ale i kdyz
je tento test opravdu jednoduchy, tak rozhodnuti ho podstoupit je velice, velice tézké. Na otazku ,,Jak mam zit?“ nebo
,Jak chci zit?“ existuje milion odpovédi, ale pro osoby v riziku jsou vlastné jen dvé. Bud musim védét, co mé ceka
nebo chci Zit v nadéji, Ze jsme mél stésti. Kazdy ma pravo védét stejné, jako nevédét.

Oprdvnéné proto mladi lidé hledaji odpovédi na otazky, jak se postavit ke svému Zivotu a jak Zit se stigmatem této

nemoci, kdy? jejich dospély Zivot je$té vlasté ani nezacal. Jak o HCH mluvit? Ci nemluvit?

Zaujala-li vas problematika HCH ¢i se v rodiné s timto onemocnénim potykate a jste-li mladi dospéli v riziku HCH,
mUzZete ziskat aktualni informace na HDYO kongresu v Praze, anebo na internetovych strankach www.huntington.cz
nebo www.hdyocongress.org nebo www.eurohuntingon.org.

Rozhovory jsou ochotni poskytnout:
Osoby v riziku HCH: Nikola Krejcitova, Matt Ellison,

Clenové Rady SPHCH: Zderika Vondrackova, Martina Musilova, Iva Vestfalova

Predseda slovenské Spolecnosti pro pomoc pfi HCH: Vladimir Vaclavik

Odbornici na |é¢bu nemoci:

Z Neurologické kliniky a Centra klinickych neurovéd VFEN UK v Praze

e  Prof. MUDr. Jan Roth, CSc., janlroth2@gmail.com

e Doc. MUDr. Jiti Klempif, Ph.D., jiri.klempir@vfn.cz

e MUDr. Tereza Uhrova, Ph.D.; tereza.uhrova@vfn.cz

e PhDr. Mgr. Olga Klempifova,PhD., olga.klempirova@vfn.cz

Odbornici na vyzkum lé¢by HCH v CR:

e Prof. MVDr. Jan Motlik, DrSc.; motlik@iapg.cas.cz; Laboratof buné&éné regenerace a plasticity, Libéchov, CAV
e Ing. Zdenka Ellederova, Ph.D.; ellederova@iapg.cas.c; Laboratof bunécné regenerace a plasticity, Libéchoy,
CAV

Tiskovou zpravu pfipravila PharmDr. Zderka Vondrackova predsedkyné spolecnosti SPHCH

V Hradci Kralové dne 28. 2. 2025
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