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ZNAK SPHCH

Znak predstavuje hlavu a horni torzo jedince, nebot Huntingto-
nova choroba mtize postihnout jak dusevni, tak fyzické funkce.
Zmens$eny prostor uvnitf symbolu znazornuje omezené fyzické
a dusevni schopnosti postizené osoby.

Symbol nahrazuje rozvijejici se kvét rostliny, aby byl zndzornén
rust a rozvoj ¢innosti svépomocnych spole¢nosti pro Huntingto-
novu chorobu na celém svéte.

Je také znamenim nadéje - Ze prace a vyzkumné aspéchy posled-
nich let povedou k uspésné 1é¢bé.

MOTTO:
Meéfme svij Zivot skutky, nikoliv casem
Seneca
Huntingtonova choroba napada vse, co nas ¢ini lidskymi
Nancy Wexler

SEZNAM ZKRATEK:

V textu zpravodaje ARCHA se vyskytuji rtizné zkratky. Castym vypisovanim pl-
nych nazvt by se ztézovala prehlednost textu, proto nejc¢astéji uzivané zkratky uvadime
v tvodu.

SPHCH . . . . . Spole¢nost pro pomoc pti Huntingtonové chorobé
HCH, HD,HN. . . Huntingtonova choroba, nemoc

EHDN. . . . . . Euro-HD Network

EHA . . . . . . European Huntington Association

IHA. . . . . . . International Huntington Association

HDSA . . . . . . Huntigntons Disease Society of America

NRZP . . . . . . Nérodnirada osob se zdravotnim postizenim
Kpz. . . . . . . Koalice pro zdravi

APSS . . . . . . Asociace poskytovatelll socidlnich sluzeb
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UvVOD

ZIT, HLEDICE DOPREDU
Ing. Jit{ Hruda

Kierkegaard: Zivotu lze porozumét jen zpétné, ale musime ho
7it, hledice doptedu.

Toto jsou zdvaznd slova. Kdo ma dar vésténi? Néco se da
ocekavat z vyvoje udélosti, ale Zivot ma vzdy v zdsobé néko-
lik variant i slepych uliek pro nase rozhodovani. Rozhodovat
se musime! To je na$ udél a povinnost. NemiiZeme jenom sedét
s rukama v kliné.

Vim, ze prakticky v$ichni o rozhodovani mnoho vite. Pro-
chazime problémy Huntingtonovy choroby prakticky denné.

To nikoho z nasi spole¢nosti nemiji. Rozhodujeme se, zda fict nebo nefict o problému
nasim potomkiim, jestli mame o nemoci Fict sousediim, pratelim apod. Vétsinou vime
i o metodach, jak zabranit pfenosu vadného genu na dalsi generaci, ale sdéleni o této
moznosti uz zasahuje do kategorie osobni odvahy. Nékdo ji nem4, jiny zase nema moz-
nost o tom s détmi, vnoucaty hovotit. Oboji je problém. Jak problémy resit? Dost ¢asto
to jde jenom se spolehnutim na osobni zkusenosti a védomosti o problematice.

Myslim, Ze kazdy ¢lovék ma mit nékdy v Zivoté §tésti, a kdyz to $tésti m4, tak za to ma
byt vdé¢ny a snazit se, aby z toho $tésti profitovali hlavné lidi kolem néj. Teprve, kdyz
ma moznost udélat néco pro jiné, pak to ma svij ucel. Mrzi mne neochota lidi poslou-
chat, zamyslet se a pfevzit zodpovédnost. Komunikace je nékdy slozita.

Aby $lo vSechno dobte, ¢lovék na tom musi pracovat. Vynalozit vlastni asili a fikat
si: Dékuju, dékuju, Ze tohle mtizu délat. Cely nas zivot je angazovanosti do zaleZitosti,
které nas nadchnou, znechuti, posiluji nebo vycerpavaji. To, Ze byvame vtazeni do déje
a jsme zapojeni emotivné, nas nékdy privadi k silné neobjektivnimu postoji.

Z vlastni zkus$enosti vim, jak je jednoduché pro nemocného HCH stat se bezdomov-
cem. Sta¢i dostat se na par mésicti do nemocnice a lé¢ebny. Svétite klice od domova ¢lo-
veku, kterému jste diive diivérovali, a po névratu zjistite, Ze domov je neobyvatelny, tak
tikajic ,vybydleny*. Co dal? Pokud mate zazemi v rodiné nebo u pratel, tak mate velkou
nadéji, Ze neskoncite pod mostem nebo v cizim prostredi azylového domu, ptipadné
v dalsilécebné. A je to zase nase obehrana pisnicka o tom, jak moc ndm schazi atociste,
domov pro pacienty s HCH. Domov, kde by byli v bezpeci, s dosazitelnou zdravot-
ni a socidlni pé¢i, s moznosti poradenstvi v riiznych situacich, v¢etné pravnich. Dfive
jsme si mysleli, Ze se v pravnim poradenstvi miiZzeme spolehnout na Narodni radu pro
zdravotné postizené, ale zkusenosti ukazaly, Ze to neni cesta, jak se dostat ze vzniklych
zavaznych problému. Obvykle za dobu neptitomnosti vzniknou dluhy, ¢asto ze svazku
odejde zdravy partner, neméte Zadné zpravy o détech a kde sehnat pomoc?



Takto jsem dostal ,ndjemnika“ Po osmi mésicich pobytu na psychiatrii a v éc¢ebné,
kde se o dceru moc dobfe starali po vSech strankach, kde byli vstficni 1ékari, uzas-
na socialni pracovnice, véetné dosazitelné pravni pomoci, se najednou dcera dostala
»na svobodu“ a co dal? Samozfejmeé jsem rad, Ze mize bydlet u mne, navazala krasny
vztah s mladsi sestrou, ke které prakticky denné dochazi a chodi spolu vencit psa. Jisté,
Ze mi pribyla starost a prace. Na druhou stranu mi zatim pomaha s uklidem apod. Ov-
$em, ¢ekd nas soud o to, aby se mohla setkat s détmi, dokonceni rozvodu a feseni dluhii
z domdcnosti i z uzaviené ordinace.

Ale najednou se okolo nas vynofilo par pratel, ktefi se dokdzou angazovat. Zvou
ji na prochazky, stavi se na dortika a vénuji nezi$tné sviij ¢as. To je moc krasné a jsem
za to vdécny.

Tak nakonec vidim necekand pozitiva. Dilezité je, kdyz néco délas, abys mél na kon-
ci vic pratel nez na zacatku.

A musim se vrétit na zacatek: Zivotu lze porozumét jen zpétné, ale musime ho zit,
hledice doptedu.



HCH ME STALE PREKVAPUJE
PharmDr. Zderika Vondrdckovai

Vazeni a mili ¢lenové i ptiznivci SPHCH, ale také novi ¢tenari
zpravodaje Archa,
dovoluji si Vés v tvodu podzimniho vydani pozdravit a podé-
kovat Vam za zdjem o SPHCH, pacienty a rodiny zatizené Hun-
tingtonovou chorobou. Leto$ni podzimni ¢islo bude v nécem
zcela nové, bude totiz velice osobni. Najdete tu pribéhy, v nichz
se osoby v riziku ¢i pecovatelé odhaluji az ke svému nejhlubsimu
nitru. Jsou to svédectvi, kterd mne donutila se znovu zamyslet,
kde jsme, kam jdeme, k ¢emu sméfujeme a co hledame. Musim potvrdit, Ze v tomto
duchu se nesl i cely kongres o HCH v Barceloné.

A i kdyz se pohybuji v okoli HCH vice nez 27 let, z toho 12-14 let velice aktivné,
a davam si zivot s HCH téméf denné do souvislosti, stale mne pribéhy osob v riziku
a pecovatell dojimaji a sama mam pocit, Ze jsem v pochopeni HCH zacate¢nik. Opét
jsem pfi sledovani filmd, kdy se nage déti rozhoduji podstoupit test o predikci HCH, ci-
tila uzkost. Znovu jsem si uvédomila, Ze s HCH se nemiize ¢lovék vyrovnat jednou pro
vzdy, i kdyz nékteré pribéhy jsem uz znala. Je to neustaly sled novych a novych vyrov-
navani se. Kazdy pribéh je jiny, ale stejné bolestny, at se tyka vas osobné nebo nékoho
z velké svétové rodiny HCH. Nemusite plné rozumét fedi, ale presto rozumite. Rikate
si, zvladneme to? Budeme dost silni? Zistaneme na to sami, anebo najdeme pomoc pro
dustojny Zivot pacientt s HCH?

HCH zasahuje do osudu kazdého, kdo je néjakym zptisobem spojen s HCH. Nejsou
to jen pacienti, osoby v riziku, partneti, déti, ale i 1ékati, kteti jsou dnes a denné s HCH
konfrontovani a museji prozivat riizné urovné vyrovnavani se s jeji krutosti. Velice si
jich za to vazim a prosim o hlubokou omluvu, Ze jsem si tento fakt uvédomila az letos.

Na druhé strané mne neustale udivuje, Ze na odborné trovni jsme v mnohych kra-
jich CR velkou neznidmou a opakované se setkavame s nepochopenim podstaty nageho
problému. Ten totiz neni jen nas, ale celorepublikovy. BohuZel, co se tyée postaveni
naich pacientt a rodin v ¢eské spole¢nosti, mnohdy mam pocit, Ze tam, kde neni
osobni empatie zainteresovanych, nejsme ur¢ité na evropské trovni v pfistupu k fese-
ni problémi rodin zatizenych HCH. Kazdou chvili se néktefi z nasich ¢lenti dostavaji
do takovych socidlnich i zdravotnich problémd, ze jsou razem na pokraji spole¢nosti
a bezdomovectvi neni vyjimkou. Holandsko je stale nasim velkym vzorem, a proto se
tam znovu zastupci SPHCH a nékterych pobytovych socidlnich zafizeni chystaji letos
na podzim k vizitaci. Stale jsme totiz nevzdali snahu, zajistit pro nase pacienty dtistojné
pobytové zatizeni, kde o né bude postarano a nebudou pouze ¢ekat na svou smrt. Nase
predstava péce o pacienta s HCH v pobytovém zafizeni je bohuzel finan¢né nakladna.
Je tfeba, aby to bylo misto s péc¢i na trovni, se vSemi terapiemi, podnéty a s diistojnym
pristupem ke vem ztratam, které pacientim HCH pfinesla.



HCH je fidké onemocnéni a jeho prevalence se pohybuje kolem 10 nemocnych
na 100 000 obyvatel. Z leto$ni statistiky UZISu vyplyvé, ze pocet pacientt, u kterych
jejich 1ékati uvadéji diagnézu HCH, je 432, z toho jich nové bylo diagnostikovano 71.
Je to tedy o 12 pacientti méné nez loni. Jenomze kolik pacientti s HCH zemftelo do 64
let véku a také u kolika pacientii 1ékafi neuvadi spravnou diagnoézu at uz z jakéhokoliv
diivodu? Rozhodné se tedy jednd nejméné o 432 rodin, budeme-li uvazovat, Ze je jeden
pacient v jedné rodiné, coz bohuzel nebyva pravda. A tyto rodiny se velice obtizné snazi
zvladat svoji nelehkou socidlni i Zivotni situaci, protoze zpravidla nenachazeji pochope-
ni a pomoc u tredniki. Jsou totiz vyjimecni, jejich nemocni maji nohy a ruce, ale Gfed-
nici nevidi, ze maji celou fadu hendikept, které jim znemoziuji pracovat, organizovat,
planovat atd., a uz viibec nepochopitelné je, Ze si dovoli onemocnét v dobé, kdy nemaji
odpracované pozadované roky na invalidni diichod a bohuzel neonemocnéli do 18 let,
anebo potfebuji pobytové zatizeni dfive nez v seniorském véku. Na tyto pacienty vSak
zakonodareci zcela zapomnéli. Zde budeme muset jako SPHCH pozadat o pomoc Koa-
lici pro zdravi a ombudsmana, aby se tento problém doresil.

Pti psani svych uvah o HCH, musim na druhé strané myslet na nase nemocna dévca-
ta, kterd maji juvenilni formu HCH a na ¢lanek Charlotte Ravenové, ktery si prectete
v této ArSe. Md neuvétitelnou hloubku. Je z ného citit, Ze je to velice moudrd a sectéla
novinarka. Samozfejmé jsem pfi ¢teni myslela na pocity svého manzela a svych déti,
vybavovalo se mi svédectvi Jeffa Carrolla a Charlese Sabine a slzy, které ve Stocholmu
stékaly Bernardovi Landwehrmeyerovi, kdyz poslouchal jeho ptibéh. Co vse se honi
hlavou osobam v riziku HCH, kdyz se dozvi, Ze jsou bud v riziku anebo Ze maji pozi-
tivni test na HCH?

Myslim si, Ze my ostatni nemame $anci se do jejich emoci vcitit a alespon z¢asti je
pochopit. Ale to stejné se stane partnertim, ktefi se po deseti, patnacti letech Zivota
s partnerem dozvi, ze jejich partner trpi HCH, Ze védél, Ze je v riziku, ze tuto informaci
zatajil, anebo Ze rodina dospéla k zavéru: my jsme to také nevédéli, nebudeme jim ted
kazit zivot, vSak oni se s tim potom pripadné néjak poperou, jako my. Co je spravna
cesta a co je spravna odpovéd? Vi to nékdo?

Kdyz se Charlotte Ravenova dozvédéla o své diagndze, byla kratce po porodu. Jis-
té to nebylo nejvhodnéjsi obdobi pro tuto informaci. Najednou si uvédomila néktera
fakta, ktera si jako velice vzdéland a svobodomyslna zena neuvédomovala. Spravné asi
pochopila, Ze je to asi to, co véechny pacienty zasahne nejhloubgji: ,,Je jisté, Ze ztratim
kontrolu nad svym télem (mimovolni pohyby), ale i nad svym Zivotem.“ Diive si my-
slela, ze kdo nepodstoupi test, ptistupuje k Zivotu nezodpovédné, brala to jako pred-
povéd pocasi, budu védét, co si vzit na sebe. Ale tak jednoduché to najednou po testu
neshledala. Charlotte ve svém svédectvi cituje slova Nancy Wexler, ktera fika: ,HCH
napada vse, co nds ¢ini lidskymi.“ Po precteni této véty jsem strnula. Doslo mi, v ¢em je
krutost HCH a nase bezmocnost. Vim, ze HCH je velky problém v rodinach, ale kdyz
¢tu tuto definici Nancy a Charlotte, najednou daleko vice citim krutost HCH. Definice
dale pokracuje: ,HCH je nemoc, ktera pohlcuje dusi i télo a zabiji, postupné, ale jisté.
Zabiji pravé nejen télo, ale i vztahy, které nemocny dfive mél. HCH je nemoc, ktera
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brani komunikovat s okolim a ptitom dovoli nemocnému vse vnimat. Ztrata asudku,
organiza¢nich schopnosti, problémy s polykdnim a naslednd smrt z podvyzivy. Typicky
pacient s HCH je naro¢ny, neempaticky, ¢astd je agrese, impulzivnost, nékdy sexudlné
nevhodné chovani. Je v nich ZLO, na které se oni zlobi, protoze chtéji a nemohou.“ My
v SPHCH mezi sebou fikdme, Ze nasi pacienti ZLOBI, Charlotte ik, Ze u jezera Ma-
racaibo, kde je vyskyt HCH nevys$si, 52 nemocnych na 100 000 obyvatel, tak tam fikaji,
ze je v nemocnych ZLO. Rikaji, to nen ta ¢i ten, to je jen schranka naplnénd nemoci.
Zivot bez moznosti byt sama sebou neni inosny, reflexy, respektive mimovolni pohyby,
odporuji viili nemocnych, presto pecovatelé u jezera Maracaibo fikaji: ,Péée o strasi-
delny stin je lepsi, nez zivot bez nemocného.“ Je to pochopitelné, ale pro partnery a déti
v rodiné velice tézko zvladnutelné a Gnosné. Déti tomu nerozumi, vytvari si $patné
modely pro své budouci rodiny a partnefi také nejsou bezednou studnou tolerance.
Takze konflikty a hadky jsou na bézném poradku. Ale chceme to? Kam utéci? Prece
nenechame nemocné na pospas, aby se z nich stali bezdomovci?

V této souvislosti si vybavuji stale nedokonceny ptibéh jedné matky, ktera onemoc-
néla ve 42 letech a ktera bezmezné své dvé déti milovala. Pfisla o vSe. Pro¢? Onemocné-
la HCH. Své déti stale miluje, ale ufady a manzel ji je vidét nedovoli. Manzel se odmitl
o manzelku starat, naopak ji ozebracil, vée v jejim komplikovaném HCH zasazeném
zivoté jesté zhorsil a u soudut po ni ,,dupe” a neni mu to hloupé. Zapoming, ze HCH uz
nikdy neunikne, ze obé jeho déti jsou v riziku HCH. Ve se mu jednou vrati. Déti totiz
vzdy miluji své rodice, at jsou, jaci jsou, a matku, i kdyZ nemocnou, k Zivotu potfebuji.

Pro samotného pacienta nebo osobu v riziku je strasné, kdyz si uvédomi, co ho ¢eka,
jakou ma budoucnost, perspektivu. Zpravidla ho ale nejvice trapi, Ze se jeho milované
déti za ného budou stydét, Ze nebudou proto vodit domt kamarady, Ze nebudou chtit,
aby je doprovazel do tane¢nich, na predavani diplomu ¢i vysvédceni, do sportovnich
klubti atp. Pro uvédoméni si své situace proto velice ¢asto a dlouho pacienti nemoc po-
piraji a rizné kamufluji. Pro pacienta s HCH, ktery byl zvykly mit svij zivot pod kon-
trolou, ovladat okoli, pro ného je perspektiva nemoci neptedstavitelnd, a proto i Char-
lotte vazné uvazovala o eutanazii. Rikd: ,Mocni lidé si vée dokazou presné naplanovat
a jsou na tuto svou schopnost hrdi. Proto dynamicti a rozhodni lidé povazuji ztratu
kontroly nad svym Zivotem jako néco, co je horsi nez smrt. Maji pocit, Ze se dostanou
k ptizemni formé svého byti, coz je pro né netnosné.“ Pravdou je, Ze — dfive mél bézny
¢clovek daleko méné moznosti, penéz a tim i tuzeb, takZe ztratu, kterou mu ptinesla
nemoc jako je HCH, bral jako fakt a prili§ nefesil, co by mohl, kdyby nebylo HCH.
vyrovnat a véechny své predstavy o svém nebo rodinném zivoté osekat na to pfizemni.
I ja to citim jako obrovskou ktivdu, co v§e mi HCH vzala, i kdyZ jsem ,,jen partnerka
nemocného®. Ale mam tzasné déti, jsou sice v riziku HCH, ale jinak bych je neméla.
S manzelem jsme pred narozenim svych déti o HCH neméli ani tuseni. V téhotenstvi
jsem se alkoholu ani nedotkla, nebrala zadné 1éky, nepila kavu, a presto jsem je mozna
neochrénila. A kazdy rodi¢ prece chce pro své déti to nejlepsi, ale nikdo z nas nevi, co



to nejlepsi je. Proto asi pracuji pro SPHCH, je to muj urcity aktivni nesmititelny boj
s HCH.

Zvlastnosti HCH oproti jinym neurodegenerativnim onemocnénim je, Ze schopnost
milovat své blizké ziistava zachovana, i kdyz to tak nevypadd. Charlotte fika: ,Ted, kdyz
vim, Ze nezvolim sebevrazdu, protoze miluji svou dceru, vim, Ze jsem odsouzena k Zi-
votu a ze budu v budoucnu jednou z pacienttt s HCH, shrbend a inkontinentni v kotci
pro zatracené, v misté bez ptikras.“ Désivy zavér pribéhu, ale bohuzel, tam HCH spéje.
Jak krutd pravda, nejen v Jizni Americe, ale i v CR. U jezera Maracaibo maji od roku
1999 budovu pro pacienty v pokro¢ilém stadiu HCH. Pofizovaci néklady na budovu
nebyly vysoké, ale provozni naklady jsou zavratné. Pacienti toho totiz snédi jako vr-
cholovi sportovci a potiebuji dennodenni osobni péci pecovateltl. Nedostatek podnétii
véak urychluje rozklad jejich osobnosti. Pfi jidle md pacient soustfedény vyraz, jako
kdyz se Sachovy velmistr Kasparov pripravuje k dal$imu tahu, je to boj o zivoty. U kaz-
dého jidla hrozi nebezpeci uduseni. Pacient s HCH muiiZe u jidla ztratit vic nez jen pro-
hranou partii, miiZe ztratit svij Zivot. Pfes veskery tipadek osobnosti v pozdnim stadiu
nemoci, citi pacienti zarmutek, ztratili pfili§ moc, proto je tfeba s nimi zachazet jako
s truchlicimi. Clovék by mél vice poslouchat, nez predpoklédat, Ze viechno vi. To je asi
to, co ndm v tomto nasem uspéchaném zivoté chybi. UZ nemame ¢as naslouchat. I ja pa-
tfim k témto lidem. Snazim se sice poslouchat, ale stdle mi chybi ta tolerance, stdle mam
pocit, ze jesté néco dalsitho mohu ztratit, ale ja uz ztratila. Ale zase nalezla, i kdyz se to
netykd piimo mne. Jsem velice dojaté, ze Jana Spatnd a jeji syn Honzik se po dvaceti
letech znovu setkali se svou vnuckou a s dcerou. Honza jiz sice nemtize komunikovat,
je na PEGU, ale jisté citi $tésti ze shledani s dcerou, i kdyz osud ji HCH neusetfil. Jsem
moc rada, Ze prvni setkani bylo na rekondi¢nim pobytu SPHCH v Pardubicich a Ze je-
jich setkani dale pokracuji. Je to pro mne velka radost. Vzdy si v takové chvili fikam, ze
nase prace v SPHCH neni marna. Proto dékuji véem sponzortim, ktefi ndm umoznuji
setkavat se na rekondi¢nich pobytech, ale i celému multidisciplinarnimu tymu, Ze se
snazi rodinam s HCH pomahat vic nez jim predepisuje protokol.

Dékujeme.
Vase predsedkyné Zdenka Vondrackova
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CLANKY

MUZE NAM ZELEZO POMOCI V BOJI S HCH?
Mgr. Kldra Vochydnovid

Veédci studujici Huntingtonovu chorobu
Celi sani s mnoha hlavami. Tato nemoc je
zpusobena jedinou mutaci, ktera véak ma
mnoho diisledki. Pfi objasiiovani mecha-
nismi spojenych s projevy nemoci nara-
zila skupina americkych, australskych
a britskych védct na proces spojeny s ze-
lezem v mozku.

Vyzkum Huntingtonovy choroby je
naro¢ny. Zname hlavni pfi¢inu: muta-
ci v genu kddujicim protein huntingtin,
konkrétné v prvnim exonu, hned zpocat-

ku vysledného proteinu (oblast od aminokyseliny 18). V tomto misté se nachazi repetice
glutamint (CAG) ¢asto nazyvana prosté polyglutamin. Polyglutamin je notoricky zna-
my pro své ¢asté mutace, které stoji za celou fadou chorob. Ma totiz expanzivni sklony,
DNA polymerdza pii syntéze proteinu v tomto misté ¢asto ,klouze“ a prodluzuje tuto
repetici (nejcastéji se takto sekvence polyglutamint prodluzuje pfi vyvoji spermii). Pfi
prodlouzeni pfes inosnou miru, vice nez 38 CAG, za¢ne polyglutaminova sekvence
ménit strukturu, jakoby se pomackava. Pro nasi pottebu si tedy mizeme predstavit, Ze
pti Huntingtonové chorobé mutace zpiisobuje jakési pomackani proteinu huntingtin.
A pomackany huntingtin je velmi neposlusny co se plnéni povinnosti v bunikach tyce.

Zbavme se toho pomackaného rostaka!

Kdyz se pomackany huntingtin neumi spravné chovat, pro¢ se ho prosté nezbavime?
A tady nastava problém, huntingtin je nenahraditelny v nejréiznéjsich procesech du-
lezitych pro zivot bunky. A my mtzeme jenom hadat, kolika z téchto procest se po-
mackany huntingtin odmita tcastnit. Vétsina pacientd ma mutaci v jednom genu pro
huntingtin (od jednoho z rodi¢t), ale maji také ,,zdravy“ gen od druhého rodice. A ten-
to hodny ,,zdravy“ huntingtin je pak pro bunky nepostradatelny. Neurony by nemély
zrovna radost, pokud bychom jim sebrali vSechen huntingtin, jednoduse ho pottebuji.
Nemuizeme tedy zacilit pfimo na pri¢inu, musime se soustfedit na jednotlivé efekty
pomackaného ,,z1ého“ proteinu. A pravé tady za¢ind boj s mnohohlavou sani.

...a co Zelezo?
Klasicky védecky pristup porovnava dvé laboratorni mysi - jednu s Huntingtinovou
chorobou a jednu zdravou. Porovnavani pokracuje, dokud se neobjevi néjaky zajimavy
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rozdil. Jako Zelezo! Skupina védct z USA, Australie a Britanie vloni zjistila, ze mozky
mys$i s Huntingtinovou chorobou jsou plné Zeleza.

Zelezo, fajn, a co dal?

Zelezo bylo studovano pomoci znacek, které se na néj vazi, a po aktivaci UV zafenim
se rozsvécuji. Jak je vidét na obrazku, lampicky ze Zeleza sviti mnohem vice v mozku
mysi s Huntingtonovou chorobou. Védci navic pozorovali zelezo pfesné v téch ¢astech
mozku, kde se déji skoro vSechny poruchy souvisejici s Huntingtonovou chorobou -
v bazalnich gangliich. Zvy$ené mnozstvi Zeleza bylo navic jiz diive pozorovano i u lid-
skych pacienti. Dobte, tak co ted, za¢neme diagnostikovat Huntingtonovu chorobu
magnetem?

Co je za v§im tim Zelezem?

Tak jak je to doopravdy s tim zvy$enym Zelezem? Je to dalsi podly kousek pomackané-
ho huntingtinu? Je to snaha organismu branit se negativnim efekttim huntigtinu? Nebo
se to déje jen tak? Najit rozdil bylo docela snadné, ale co z toho vyplyva?

Narocné neznamena nemozné
Zminéna skupina védct tuto zdhadu vy-
tedila. Nejprve se podivali na bunky v ba-
zalnich gangliich. Ukazalo se, Ze tyto bun-
ky se snazi, se¢ mohou, aby se své Zelezné
néloze zbavily. Kdyz se Zelezo chce dostat
do bunky, potfebuje nejprve stopnout
postaka (zvaného transferin) specializo-
vaného na dorudovani Zeleznych balika.
Tento postak mize dorucovat baliky jen
ke specidlnim dvefim (zvanym receptor transferinu). Buriky bazalnich ganglif se snazi
snizit prisun Zeleza snizovanim poctu téchto dveti, postik pak nema kam dorucovat.
A to neni vechno! Kdyz uz se zelezo dostane do buriky, miiZze narazit na vyhazovace
(zvaného feroportin), ktery ho zase rychle vykopne ven. Neurony mysi s chorobou vy-
rabi zvy$ené mnozstvi téchto vyhazovactl. Vypada to, Ze Zelezo opravdu neni v téchto
bunkach vitano. Ale jak to, Ze je snaha neurond zbavit se Zeleza tak marna, vzdyt se
tolik snazi! Po cesté je totiz dalsi rostak, ktery neplni své povinnosti spravné. Americ-
ko-australsko-britska skupina podezira z problém pravé feroportin a mysli si, ze pravé
tento vyhazova¢ by mohl spojovat problémy s Zelezem a pomackanym huntingtinem.
Védci také experimentalné snizili obsah Zeleza léky (latkou zvanou deferoxa-
mine). Uz po dvou tydnech 1é¢by se zlepsily pohybové schopnosti mysi — prestaly
tancovat tanec svatého Vita (tanecni chiize je typickym projevem Huntingtonovy
choroby, lidové nékdy nazyvané tanec svatého Vita) a mohly normalné béhat. Mo-
zek lé¢ené mysi se také vice podobal zdravému mozku. Nikdo nedokaze zarudit, ze
se podobny uspéch bude opakovat u lidskych pacientt. Lé¢ebné pristupy perfektné
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fungujici u my3i jsou bohuzel u lidi ¢asto uplné bezzubé. Ale za zkousku to rozhod-
né stoji!

Dalsi mozna cesta

Presné takhle se prichazi na nadéjné 1é¢ebné postupy. Prestoze se Huntingtinova cho-
roba mizZe jevit jako naprosto nelécitelna, my to nikdy nevzdame. Jednoho dne mozna
najdeme ten jeden jediny dulezity efekt pomackaného huntingtinu a uspé$né ho vyléci-
me. A cesta k tomuto jedinému efektu tfeba vede pres zelezo, kdo vi.

Prdce vznikla za podpory projektu (C2.1.0512.1.00103.0124) - Vyzkumného Centra
PIGMOD a Cesko Norského vyzkumného projektu (7F14308)

USKALI DOMACI PECE

Rastislav Ostriz

Rad bych prispél timto kratkym ¢lankem
k tomu, aby se vSeobecné zvysila kvalita
a profesionalita péce poskytované pro pa-
cienty s Huntingtonovou chorobou.

Je nutno ptiznat, ze péce o clovéka
s HCH je velice ndaro¢nd, hlavné pokud se
jedna o osobu blizkou, nebot k ni chova-
me velmi pevné citové vazby a spole¢né
zdolavani prekazek, které s sebou prinasi

tato nemoc, je obvykle nejenom psychicky, ale i fyzicky velice ndro¢né.

Potkal jsem mnoho lidi, ktefi pe¢ovali o osobu blizkou v domacim prostfedi. Je to
rozhodnuti téZké a naro¢né, nejenom proto, ze to vyzaduje plnou oddanost, ale taky
velkou davku novych poznatkt, které jsou nezbytné k tomu, aby poskytovana péce
prospivala a obohacovala ope¢ovavanou osobu. Mnohdy je ale nedostatek informaci
o tom, jak spravné pecovat, co délat a co ne, diivodem k tomu, Ze nase dobré umysly
padaji na netirodnou piidu. K tomu, aby byla péce prospésna, je zcela nutné osvojit si
nové techniky a poznatky vedouci k rozsifeni kompetenci a védomosti z oblasti peco-
vatelstvi. Je nutno poznamenat, Ze péée o ¢lovéka s HCH, hlavné v domacim prostredi,
je jina nezli u seniora. Rad bych se stru¢né zaméril na nékolik bodu tykajicich se péce
u lidi v pokro¢ilém stadiu HCH.

Seznam oblasti, které jsou pfi domaci péci ¢asto opomijeny:
o ustni hygiena,

o prostorové rozlozeni ndbytku v ramci bezpecnosti,

o zaklady prvni pomoci pfi duseni,

o péce o pokozku,
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« kompenzac¢ni pomticky a jejich spravny vybér,
 predchazeni dekubitim,
 vybér spravnych aktivit a motivace.

Ustni hygiena a prvni pomoc pfi
duseni
Ustni hygiena predstavuje oblast hygieny,
ktera je opominana nejenom u lidi s HCH,
ale i useniori a casto, a to si musime pfi-
znat, i u nas samotnych. U lidi s HCH je
nutné vénovat zvySenou pozornost ustni
hygiené. HCH s sebou nese potize s po-
lykdnim a nadmérnou spotfebu energie,
kterou je pak nutno doplnit. A to se déje
prostfednictvim nutri¢nich drinkd nebo
jinych jidel se zvySenou kalorickou hod-
notou, coz predstavuje ve vétsiné pripada
¢okolada nebo jind forma sladkych jidel.
Samotny fakt, ze lidé s HCH maji vysoky prijem cukru, je naprosto v poradku, ovéem
je podstatné zamyslet se také nad tim, jakym zptisobem to ovliviiuje zdravi zubd. Vim,
ze takovd hloupost, jako mit zdravé a bile zuby, je pro lidi trpicich HCH problém zcela
hloupy. Pro¢ by je to mélo zajimat, pfi tom vSem, ¢im si museji projit. Argument je to
sice spravny, ovéem nasledek muze byt fatalni. Jde hlavné o lidi, ktefi jsou vétsinu ¢asu
upoutani na ltizku nebo zcela odkazani na pomoc jiné osoby a maji chrup vlivem ne-
dostate¢né péce o ustni dutinu a neustalym prisunem cukru ve $patném stavu. Z praxe
vim, Ze u takovych lidi mize dojit k zcela samovolnému vypadnuti zubu. Samo o sobé
to neni nic hrozného. Ov§em pokud se jedna o ¢lovéka, ktery reknéme spi a ma potize
ovladat polykaci svalstvo, tak tato skute¢nost pro néj predstavuje velkou hrozbu udu-
Seni.

Pro spravnou péci o ustni hygienu je dobré pouzivat mékky zubni kartacek. Pfi po-
skytovani hygieny se musi dbat na to, aby se kartac¢ek nedostal prili§ hluboko do hr-
tanu. Muze to zpusobit daveni nebo kasel. Protoze HCH provazi choreatické pohyby
je béiné, ze se vlivem trhavych pohybi hlavy kartd¢ek dostane tam, kam nema. Proto je
dobré prilozit jemné na ¢elo ¢lovéka s HCH jednu ruku a mirné mu stabilizovat polohu.
Doporucuji také pouziti ¢isticich tycinek, které obsahuji glycerol a zaru¢i tak dezinfek-
ci. Priklanim se k ty¢inkdm s plastovou tyckou, protoze jsou pevnéjsi nez ty papirové
a riziko ukousnuti $picky je mensi. To se béZné stava, kdyz uz ¢lovék nemuze ovladat
kousaci svalstvo. V takovém pripadé doporucuji rychlé jednani. Je dulezité otevrit usta
a ubezpe(it se, ze zlstala oteviend. V Zddném pripadé se nesnazime pouzivat nase prsty
jako nastroj pro udrzeni oteviené Gstni dutiny. Pouzijeme radéji smotanou zinku a po-
dobné (vyvarujeme se pouziti tvrdych véci, které by mohly zptsobit poskozeni zubu).
Je dobré otocit ¢lovéka na bok, aby se predeslo zapadnuti véci do hrtanu nebo uduseni.
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Nasledné vyjmeme ukousnutou ¢ast. Glycerinové tycinky lze koupit v kazdé lékarné
a jsou bézné i v mnoha prichutich.

Postup prvni pomoci pri duseni
Je mozné aplikovat nejenom pii Gstni hygiené, ale také pfi duseni se vypadlym zubem,
potravinami apod.

Zeptejte se postizeného dusenim, zda je schopen kaslat. Pokud ano, at se pokusi
dany predmét vykaslat. Kdyz neni schopen kaslat, ¢tyfikrat ho udefte zdpéstim mezi
lopatky. U leZiciho ¢lovéka postupujeme stejné, ale oto¢ime ho na jeden bok. Pokud to
nezapusobilo, dejte mu hlavu niZ nez je jeho hrudnik (pokud sedi nebo stoji) a znovu
ho bouchnéte ¢tyfti krat mezi lopatky.

Je také mozné pouzit Heimlichtiv ma-
névr. Provadi se dynamickym stla¢enim
dolni ¢asti hrudniku. Lze pouzit u stoji-
ctho, sedictho a leziciho pacienta. U sto-
jiciho nebo sediciho ¢lovéka obejmeme
pacienta zezadu tak, ze zachrance spoji
své ruce pred jeho télem v oblasti dolni
¢asti hrudniku a nadbtisku a pak vicekrat
stiskne smérem k branici. U leziciho pa-
cienta kle¢i zachrance nad postizenym.
Zachrance ma natazené horni konceti-
ny, na sebe polozené ruce prilozi na ¢ast
hrudniku a nadbrisek, které ve sméru bra-
nice vicekrat stiskne.

Pokud postizeny ztraci védomi, uvolnéte a vycistéte dychaci cesty a zahajte dychani
z Gst do ust. Univerzalni pomér kompresi a vdechd je 30:2.

Doufam, Ze jsem Vam poskytnul alespol néjakou uzite¢nou radu a preji Vam hodné
trpélivosti pti poskytovani péce svym drahym. Vézte, ze i kdyz to tak nevypada, tak si
toho ohromné vazi.

ANGER MANAGEMENT ANEB JAK OVLADNOUT HNEV

Rastislav Ostriz

Kazdy to znd. Je to normalni emoce, kterou proziva kazdy clovék. Dalo by se Fict, ze
takovy vztek miize mit i pozitivni stranu. Hnév jako takovy neni ani $patny a ani dobry.
Je Gplné prirozené citit se nahnévané. Ten pocit hnévu ale neni problém. Problém je to,
co s tim hnévem udélame.

Pokud znate tento pocit a zdd se Vam, Ze se véechno vymyka kontrole a jediné, co
Vam zistava, je vztek, tak jste na omylu. Nad svym hnévem mame vsichni vétsi kon-
trolu, nez si uvédomujeme. Je diilezité naucit se kontrolovat své emoce, aniz bychom
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ublizili nékomu jinému. Pokud se to nauc¢ime, tak nejenze se budeme Iépe citit, ale také
mame vétsi pravdépodobnost dostat to, co chceme. Schopnosti ovladnout sviij hnév
neni jednoduché dosahnout. Je to tézké, ovSéem pokud se nam to podati, mame vyhra-
no nad hnévem a v kone¢ném dtisledku i sami nad sebou.

Myty o vzteku

Mpytus: Musim svij hnév vyventilovat,
je to zdravé.

Fakt: Na jedné stran¢ je pravda, Ze snaha
o ignoraci hnévu je $patna, ale na stra-
né druhé prili§ velka ventilace také neni
spravnym fe$enim. Ve skute¢nosti je me-
toda nahlych vybucht hnévu, které chce-
me ze sebe dostat, jenom jev, ktery upev-
nuje nas problém s hnévem.

Mpytus: Hnév je dobry prostredek k pro-
sazeni svych vlastnich zajmi a docileni
toho, co chci ja.

Fakt: Drtiva vétsina lidi se priklani k na-
zoru, Ze pokud ¢lovék vice komunikuje, je
pro né¢j mnohem snadnéjsi ziskat si viici
témto lidem respekt a v mnohém jim vy-
hovét.

Mpytus: Nemuzu si pomoct. Hnév je
néco, co nemuzu kontrolovat.

Fakt: Ne vzdy mtzeme kontrolovat to,
do jaké situace se dostaneme, ale vidy
miizeme ovlivnit to, jak budeme prezen-
tovat navenek svij hnév. Vidy méame
moznost volby té spravné reakce. Je je-
nom na nas, pro co se rozhodneme.

Mpytus: Anger management je o nauceni se potlacit svij vztek.
Fakt: Clovék nebude nikdy schopen naucit se neprojevit vztek. Podstatou je naudit se
ovladat to, jakym zptsobem budeme sviij hnév ventilovat.

Je prokézano, ze navaly vzteku maji neblahy ucinek na psychické a fyzické zdravi ¢lo-
véka. Lidé, ktefi nejsou schopni, nebo spise, kteti nechtéji svij vztek ovladat, jsou ve sku-
piné lidi ohrozenych cukrovkou, problémy se srdcem, problémy s cholesterolem a nejsou
schopni koncentrace. Nemluvé o tom, jaké to ma neblahé t¢inky na mezilidské vztahy.
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Jak zvladat sviij hnév

Zjisti, co ve skutecnosti stoji za tvym vztekem, miiZe to byt:

o potlacené emoce,

o stres nebo choroba,

o nedostatek vdéku za projevenou snahu a pomoc viidi jiné osobé,
 pocit, Ze nejsme dostate¢né ocenéni,

 apatie a nezdjem,

o zklamani.

Nauc se rozeznat, jak tvé télo reaguje na prichazejici naval vzteku

Pokud se domnivdte, Ze se roz¢ilite jen tak, rychle, bez toho, abyste to planovali, nebo
dokonce o tom védéli, tak se mylite. Nade télo je schopné rozeznat prichazejici vinu
hnévu: zrychlené dychani, pot, bolest hlavy, pocit nutnosti pohybu apod.

Nauc¢ se rozeznavat myslenky, které evokuji tvorbu $patné nalady a vedou ke vzteku
Zevseobecnovani:

o pokazdé mé vyrusis,

« nikdy se nestaras o to, co si myslim ja,

o nikdy neprojevis vdék, ktery si zaslouzim.

Obsesivné si zakladat na tom, Ze néco prosté musi byt nebo by mélo byt takhle
Cteni my$lenek:

o javim, co si myslis,

o javim, jak se citis.

Obvinovani jinych za to, co se nam stalo nebo nestalo

Naucte se, jak se uklidnit. Hned jakmile budete schopni identifikovat a rozpoznat ptichdze-
jici vztek, miizete zait rychle jednat a najit zptisob, ktery pomize efektivné ovladnout vztek.
o Hluboké nadechy

o Cviceni - rychlé, které trvd jen po dobu odvedeni pozornosti od vzteku

o Poditani

o Opustit mistnost

o Boxovaci pytel

o Hned zménit provadénou ¢innost a soustredit se na néco jiného

o Pouzit humor na zmirnéni vzteku

o Meditace

o Opakovani fraze jako je napriklad: jen klid, to bude ok apod.

« Poslouchani hudby

o Zvykalka (védecky potvrzeno, Ze snizuje napéti)

« Napsat si na papir, jak se citim a pak ho roztrhat na malé kousky

o Odejit do svého pokoje nebo tam, kde se citim bezpe¢né

o Kratka modlitba, odpusténi hned a tady
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STREDNI STADIUM NEMOCI: POMOC SE SPRCHOVANIM
Mgr. Petra Ostrizovd
Jimmy Pollard: Hurry up and wait

Existuje nékolik taktik, které miizeme vyu-
zZit v péci o clovéka s HCH ve stiedni fazi.
Vypravéc je osoba s HCH a jeho poznatky.
Tyto posttehy mi mohou uleh¢it tvou
pomoc pri sprchovani. Neexistuji zadné
specialni metody, které pottebujes védét,
protoze mdm HCH. Nicméné, jsou urcité
techniky, které muze$ pouzit a pomoci mi
tak ve zvladdni mych dkold. Spousta lidi
s HCH prislo na to, Ze sprchovani muze
byt snadnéjsi a prijemné;jsi.
Vzdy, kdyz jsem potieboval nékoho, aby mi pomohl se sprchovanim, celd ¢innost

a situace se pro mé stavala mnohem méné prijemnou. Pfal jsem si, abych vée mohl
udélat sam. Naucil jsem se, Ze existuji urcité pristupy, které mohou osobam s HCH, ale

vvvvvv

se situacim, které mohou byt roz¢ilujici a otravné vice nez ndpomocné.

Co jsem se naucil
Lidé s HCH, ktefi se sprchovanim pottebuji pomoc, se ¢asto citi nepfijemné.

Nenavidi prekvapeni. Radi by védéli, kdy za¢ne téct voda, kdy se chystate umyt jejich
oblic¢ej, a kdy chcete oplachovat vlasy.

Nenavidi ¢ekat na ruénik, mydlo a jesté vice na samotnou pomoc.

Meéli neprijemné zkusenosti ve vané ¢i ve sprse. Ve vét$iné pripadu se jedna o upad-
nuti ¢ uklouznuti. Méli kolem sebe asistenty, ktefi jim bohuzel dostate¢né, nebo
viibec, nepomohli.

Chtéji védét, co maji o¢ekavat. Kazdy asistent pracuje jinak, a proto je dobré vSechny
ukony predem oznamovat nebo jednoduse popisovat.

Kdyz tece voda, jsou vhodnéjsi napomocna slova ujisténi, nez napomindni ¢i nahlé
zmény instrukci.

Cht¢ji to mit za sebou tak rychle a tcelné, jak je to jen mozné.

Je jednodussi, pokud je vie vzdy vykonavano stejné: stejné misto, vie ve stejném poradi.
Opravdu chtéji védeét, jak jesté dlouho to bude trvat.

Pomoc tobé - pomoc mné
Zde mame nékolik véci, které ti pomohou k tomu, abys mohl pomoci ty mné.

Prosim pripomen mi, kdy je skoro ¢as, a kdy uz je ¢as na sprchovani.
Prosim, snaz se pochopit mé dvé nejvétsi obavy: bojim se nebezpe¢nych a nepoho-
dlnych situaci a bojim se byt sdm v nepfijemné situaci, proto prosim bezpe¢né mi
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pomoz zaujmout pozici, a zkontroluj, Ze mame u sebe vse, co budeme potiebovat,
abys mé nemusel v priibéhu nechat samotného.

« Prosim upozorni mé, kdy mi jde$ myt vlasy, oblicej, intimni ¢dsti téla.

o Prosim pomadhej mi stejnym zptisobem, jako ostatni asistenti — ve stejném poradi.

o Prosim, fikej mi krok po kroku, co délas a co budes délat.

o Dej mi védét, kdy jsme v ptlce, kdy uz je skoro hotovo, a kdy uz je konec.

« Prosim pouzivej kratké, jasné a stejné instrukce.

Priprava

Kdyz ptijde baseballovy hra¢ na palku, opatrné si stoupne obéma nohama na odpa-
lovaci misto. Zkontroluje si balanc a vzdalenost od desky. Chytne palku a poupravi
si postaveni nohou. Potom, se podiva nahoru, Ze je pfipraven k odpalu. Pojdme to
udélat stejnym zptisobem. Pojdme si vzit tolik ¢asu, kolik potfebujeme, abychom se
dostali do spravné pozice, at uz stojici nebo sedici na sprchovacim kresle. Ujisti se,
ze drzadla, jsou ve vzdalenosti, na kterou dosahnu, a Ze jsme oba v pohodé. A nyni

muzes$ pustit vodu.

Stejna pomoc ve stejném poradi

Prosim pomahej mi vzdy ve stejném poradi.
o ,Jdeme umyt vlasy.“

o ,Zaklon hlavu, oplachnu ti vlasy.“

« ,Nyni umyjeme tviij oblicej.”

o ,Nyni vycistime usi.”

o ,Umyjeme té v podpazi.”

o ,Jdeme umyt tvé prirozeni.

o ,Jdeme umyt tvij zadek.“

Pohodlné a rychle

Nékdy mi trva néjakou chvili, abych od-
povédél na otazku ¢i instrukcei, a o néco
déle dat si své myslenky dohromady.
Mize to pro mé byt narocné v tésném
prostoru sprchové mistnosti, s tekouci vo-
dou kolem mé. Mizeme to udélat poho-
dIné a rychle. Pro nés oba je jednodussi,
kdyz mi 1ikds, co se pravé déje, co prijde,
a jak dlouho to jesté bude trvat. Pouzivej
stale stejné instrukce, které mi pomohou
s umyvanim. Pokud neodpovim rychle,
prosim, pockej jesté chvili.

« ,A nyni umyjeme tvé nohy.“ Pfi sezeni, ,Zvedni chodidlo a umyjeme ho.*
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Slova ujisténi

Pokazdé mi fikej urcita slova ujisténi.

 ,Budu zpatky za pét minut. Uz je skoro ¢as se jit sprchovat.”
+ ,Dobrd, mame ru¢niky, mydlo a $ampon.®

+ ,Dobrd, jsme v pohodé¢, miizeme zacit.”

+ ,Jdeme umyt vlasy.

+ ,,Nyni umyjeme tviij oblicej (ruce, télo, nohy atd.)“

o ,Tedjsme v pilce.”

o ,Hotovo! Jdeme se utfit.”

Nechci z jednoduché véci délat sloZitou. Potfebuji, abys porozumél, Ze potiebuji
védét, co se vidy bude dit. Nendvidim prekvapeni. Pro nas oba bude jednodussi, kdyz
vée budeme délat ve stejném poradi. Potfebuji spoustu ujistovani, nebot mohu byt
snadno zmateny. Nékolikrat vée udélame stejné a stane se to pro nas prirozenosti. Je
to jednoduché. Pokusim se ti pomoct, abys ty mohl pomoci mné. Budeme jako dobie
namazany stroj!

CELOSVETOVA BIOFARMACEUTICKA SPOLECNOST
RAPTOR OBDRZELA OD EVROPSKE KOMISE OZNACENI
ORPHAN DRUG PRO CYSTEAMIN BITARTRAT

preklad Pavla Sasinkova

Novato, Calif., Raptor Pharmaceutical Corp

Raptor obdrzel oznaceni Orphan Drug

od Evropské komise pro sviij novy lék

RP 103, Cysteamine Bitartrate, pro Hun-

tingtonovu chorobu. Toto oznaceni zajis-

tuje od schvaleni desetiletou exkluzivitu

na evropském trhu. Zpravu vydala 4. 8.

2014 kalifornska firma NOVATO - Rap-

tor Pharmaceutical Corp. ozndmila, Ze

Evropska komise schvilila Zadost o uzna-

ni oznaceni orphan drug (lék pro vzacna

onemocnéni). Rozhodnuti nasledovalo

po ¢ervnovém kladném doporudeni Rady pro 1é¢ivé prostiedky pro vzacna onemoc-

néni (COMP) Evropské lékové agentury (EMA). V tinoru tohoto roku Raptor zvetejnil

povzbudivé vyborné vysledky z 18ti mési¢ni zaslepené, randomizované, placebem kon-

trolované faze studie CYST-HD, kdy byly podavany kapsle s u¢innou latkou pacientim
v raném stadiu nemoci.

»Toto oznaceni je dilezity milnik, kdy se Raptor probojoval regula¢nim procesem

dalezitym pro schvaleni léku RP103 jako léku pro HCH v EU,“ prohlésil manazer Rapto-
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ru Christopher M. Starr, Ph.D. ,,Oznaceni orphan zajistuje firmé desetiletou exkluzivitu
na trhu EU. Spole¢né s nasim dusevnim vlastnictvim toto oznaceni posiluje nase vlast-
nické pravo v EU.“

Lék RP103 byl schvalen jako Orphan lé¢ebny pripravek pro 1lé¢bu Huntingtonovy
choroby, jelikoz splnil podminky definované Evropskou komisi v nafizeni ¢. 141/2000.
Exkluzivita je navrzena, aby zajistila zakonné a finan¢ni pobidky pro firmy, které vy-
vinou a uvedou na trh lé¢ebné postupy pro zivot ohrozujici a oslabujici onemocnéni
s prevalenci v ramci EU mensi nez 5 nemocnych na 10 000 obyvatel (fidka onemocné-
ni). Huntingtonova choroba takto definovand kritéria splnuje.

COMP také hodnoti, jestli existuje uspokojujici zptisob prevence, diagnozy nebo 1écby,
nebo zda hodnoceny lé¢ebny pripravek bude mit pro pacienty s danou nemoci vyznamny
lé¢ebny prinos. Raptor predlozil vysledky 18ti mésic¢nich testt jako soucast Zadosti.

FAKTA O HUNTINGTONOVE CHOROBE
preklad Zuzana Maurovd
Huntington's Disease Fact Sheet

CIRM (Institute for Regenerative Medicine) financuje nékolik vyzkumnych projektt,
které maji za cil vyvinout lé¢bu nékterych neurologickych onemocnéni, véetné Hun-
tingtonovy choroby, kmenovymi burikami. Jednim z nich je Early Translational Award,
ktery déla prvni kriicky na cesté k terapeutickému vyuziti vysledkt zakladniho vyzku-
mu.

Kmenové buiiky ve vyzkumu Huntingtonovy choroby

Priblizné u 30 000 lidi v USA byla diagnostikovdana Huntingtonova choroba (HCH,
HD) a dalsich 150 000 lidi Zije v 50% riziku vypuknuti nemoci, protoze néktery z ro-
di¢ct HCH mél nebo md. K 1é¢bé nemoci neexistuje Zadna efektivni terapie a nemoc
nezvratné kondi smrti v priabéhu 10-20 let od projevu pocate¢nich priznakda.

Pricinou HCH je mutace jednoho
genu, tato mutace se ale mize u jednotli-
vych pacient lisit, a to je pravdépodobné
pri¢inou, Ze se nemoc u riznych pacientt
vyviji rizné. Ve vSech piipadech ale mu-
tovany gen produkuje protein (bilkovinu)
huntingtin, ktery je jedovaty pro nervové
bunky, a které nakonec zni¢i. California’s
stem cell agency uz financovala, a finan-
cuje, nékolik projektt, které zkoumaji
povahu mutace a zpusoby, jak pfedchéazet
nebo opravit $kodu zptsobenou mutova-
nym proteinem. Jednou z prekazek hledd-
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ni a testovani moznych terapii HCH je nedostatek dobrych laboratornich modeli, kte-
ré by zachycovaly komplexnost nemoci u lidi. Védci proto pomoci kmenovych bunék
vytvareji model ,nemoci v misce®, coz jim umoznuje vytvorit burnky, které odrazeji
ruzné formy HCH. Nasledné tyto buniky pouzivaji ke sledovani rtiznych léki a zjistuji,
zda uc¢inkuji na HCH. Tyto tymy vyuzZivaji pfeprogramovani dospélych bunék pacientii
s HCH k vytvoreni takzvanych indukovanych pluripotentnich kmenovych bunék (iPS)
a snazi se zjistit, jak se bunky lisi. Jeden z tym také doufa, Ze Casem vytvori geneticky
modifikované indukované kmenové buriky, které by produkovaly spravny huntingtin
a mohly byt pouzity jako personalizovana terapie, specialné navrzena pro kazdého pa-
cienta s HCH, ke sniZeni rizika, Ze jejich vlastni imunitni systém nové bunky zni¢i.

Dalsi dva tymy, které CIRM financuje, patraji po moznostech, jak prostfednictvim
kmenovych bunék pomoci zni¢enym nerviim. Jeden z tymi navrhuje pouzit embryo-
nalni kmenové burnky, nechat je dozrat do ranych forem nervovych bunék a geneticky
je modifikovat tak, aby nesly slou¢eninu, ktera by mohla chranit dal$i pacientovy nervy
pred toxickym proteinem. Druhy tym planuje pouzit druh kmenovych bunék ziskava-
ny v kostni dfeni, mezenchymalni kmenové bunky tak, aby do nervti dodavaly genetic-
ky fragment, tzv. iRNA, a vyradily defektni gen.

KALIFORNSKA UNIVERSITA, DAVIS

Tento vyzkumny tym planuje pouzit mezenchymalnich kmenovych bunék ziskanych
z kostni dfené k dodévani rustového faktoru do zni¢enych a ohrozenych nervu. Faktor,
ktery si védci vybrali, se jmenuje BDNE a uz se ukazalo, Ze v laboratornich studiich
omezuje smrt nervovych bunék a zlepSuje funkci nervi.. Béhem tohoto projektu do-
kon¢i laboratorni testy a za¢nou s prvni fazi klinickych zkousek, které by ovétily bez-
pecnost tohoto postupu u pacientd.

VYZKUM 2CARE, KTERY SE ZABYVAL KOENZYMEM
Q10 A JEHO VLIVE‘:M‘NA HUNTINGTONOVU CHOROBU;,
SKONCIL ZKLAMANIM

Dr. Jeff Carroll, Dr. Ed Wild, preklad Mgr. & Mgr. Adriana Fico

www.hdbuzz.net

Nedévno byl pozastaven doposud nejvétsi vyzkum lécby Huntingtonovy choroby.
Z analyzy dosavadnich vysledka totiz vyplyva, ze je nepravdépodobné, ze by dana lé¢ba
vykazovala pfiznivé vysledky. Tato studie, ktera se jmenovala 2CARE, méla zjistit, zda
je mozné prostiednictvim koenzymu Q10 zpomalit postup HCH.

Rané vyzkumy vlivu koenzymu Q10 na HCH

Koenzym Q10, nebo také CoQ10, je latka, ktera se prirozené vyskytuje ve vsech bun-
kach lidského téla. Bunky ji vyuzivaji jako dilezitou ¢ast procesu, kterym je potrava
pfeménovana na chemickou energii. Téméf v kazdé bunce naseho téla jsou mitochon-
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drie, malé elektrarny, které z paliva vyrabéji energii. Diky nim mohou bunky spravné
fungovat a koenzym Q10 mitochondriim pomaha ve vyrobé energie.

Pfi zkoumani mozku pacientt s Hun-
tingtonovou chorobu (HCH) védci zjistili,
by ony malé elektrarny nevyuzivaly celou
svou kapacitu. Z toho by mohlo vyplyvat,
ze pokud by se podporila vyroba energie,
bylo by mozné zpomalit vyvoj HCH. Né-
které vyzkumné prace z poloviny deva-
desatych let dokazaly, ze podavani tablet
s koenzymem QI0 pacientim s HCH
zvysilo vykonnost téchto buné¢nych vy-
roben energie.

V roce 1996 tym odbornikil v cele

s Dr. Ira Shoulsonem zvefejnil kratkou studii o vlivu koenzymu Q10 na pacienty
s HCH. Zjistili, ze 1éky byly dobte snaseny, ale jejich podavani po dobu Sesti mésicii
v davce 600 az 1 200 mg nemélo zadny priznivy acinek. Vysledky vétsiho vyzkumu vli-
vu Q10 na HCH byly zvefejnény vyzkumnou skupinou Huntington Study Group v roce
2001. Tato studie se nazyvala CARE (z angl. péce) a pracovala jiz s vét$sim poctem pa-
cientt1 (374), a to po del$i dobu (téméft 3 roky). Vyzkum opét prokazal, Ze Q10 je dobie
snasen, avak nepfinasi zadné vyrazné zlepseni, pokud jde o symptomy nemoci. V této
dobé zaroven vyzkumnici hlasili, Ze vysoké davky Q10 mély ptiznivé uc¢inky na nékteré
mysi s HCH. To je tak trochu hlavolam: jak je mozné, Ze latka ptisobi priznivé na mysi
s HCH a na pacienty s HCH nikoliv?

A co takhle zvysit davku?

Existuje nékolik moznych vysvétleni, pro¢ se pozitivni vysledky podavani Q10 my$im
nepodarilo dokazat také u lidi. Nejjednodussi vysvétleni je takové, Ze koenzym Q10
jednoduse jako lé¢ba nefunguje. Dal$i mozné vysvétleni je takové, ze Q10 muze mit
priznivé ucinky, avsak pacienttim byla podana prili§ mald davka.

V roce 2002 byla zvefejnéna rozséhla studie, podle které jsou i velmi vysoké davky
koenzymu Q10 (tedy 1 200 mg denné) pacienty s HCH dobfe snaseny. Je mozné, zZe pa-
cienti s HCH, kterym byl podavan koenzym Q10, nedostavali dostate¢nou davku? Ten-
to predpoklad byl otestovan opét v laboratoti, kdy byly mysim s HCH podavany stale
vyssia vyssi davky CoQ10. Mysi, které dostavaly nejvyssi davky koenzymu, na tom byly
nejlépe. V mensim vyzkumu, jehoz vysledky byly zvefejnény v roce 2010, bylo zjisténo,
ze lidé s HCH mohli pfijimat az 3 600 mg CoQ10 denné, aniz by méli vyznamné nega-
tivni vedlejsi ucinky.

Ted tedy jiz vime, pacienti s HCH mohou uzivat vysoké davky CoQ10 a vime také,
Ze prinejmensim u mysi vedou vysoké davky k priznivym vysledkiim. Vyzkumny tym
z Huntington Study Group se proto pustil do doposud nejrozsdhlejsiho vyzkumu
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s pacienty s HCH, do néhoz mélo byt zapojeno 609 dobrovolnikil. Tento vyzkum se
jmenoval 2CARE. V ramci studie mély byt pacientim podavany velmi vysoké davky
koenzymu Q10 (2 400 mg denné) po dobu celych péti let. Vyzkum 2CARE byl zahajen
v roce 2008 a mél trvat do roku 2017.

Zastaveni vyzkumu 2CARE

Vyzkumnd skupina Huntington Study Group tento tyden na svych strankach zvefejni-
la, Ze vyzkum 2CARE byl ,,zastaven z divodu jeho bezvyslednosti®. Co to v kontextu
vyzkumu lé¢iv znamena?

Kazdy takovyto vyzkum je velmi nakladny. Klinické testy jsou drahé, protoze potre-
i jejich rodiny do vyzkumu také vkladaji sviij Cas, usili i nadéje a cely proces pro né
muze byt stresujici.

Agentury, které provadéji velké vyzkumy jako je 2CARE, nasly zptisob, jak monito-
rovat pokrok vyzkumu. Pravidelné jsou pofizovany ,,prubézné analyzy*, tedy néco jako
bleskové kontrola stavu zavodniho auta, které se zastavi v boxu. Tyto analyzy jsou dii-
lezité hned z nékolika divodu. Pfedevsim jde o bezpecnost. Pokud by lidé, kteti 1é¢iva
uzivaji, vykazovali néjaké zdravotni komplikace, je tfeba to zjistit co nejdiive a vyzkum
ptipadné zastavit. Pokud jde o bezpecnost, v tiskové zpravé zvefejnéné Huntington Stu-
dy Group bylo uvedeno, Ze tmrtnost u pacientd, ktefi se zapojili do programu 2CARE
a ktefi uzivali CoQ10, byla nepatrné vyssi (7 % ze skupiny CoQ10) ve srovnani s témi,
kterym bylo podavano neaktivni placebo (4% ze skupiny, ktera dostavala placebo).
Bylo poukazano na to, Ze rozdily mezi obéma skupinami (7 % vs. 4 %) mohou byt zpu-
sobeny nahodné a nemusi mit souvislost s podanim léciva.

Dalsi aspekt vyzkumu, ktery muze byt sledovan, je jeho smysluplnost. V kontextu
klinickych testll to znamend, Zze v okamziku, kdy z prabéznych analyz vyplyvd, ze je
vysoce nepravdépodobné, Ze by se objevily pozitivni vysledky, vyzkum je bezvysledny
a nema cenu v ném pokracovat. V ptipadé studie 2CARE, z raného posouzeni po-
kroku bylo patrné, ze pravdépodobnost, Ze by vysledky vyzkumu byly pozitivni, byla
vzhledem k jeho vyvoji mensi nez 5%. Pravé z diivodu této malé pravdépodobnosti
v kombinaci s obavami, Ze vysoké davky CoQ10 mohou byt nebezpec¢né, byl vyzkum
brzy zastaven.

Nasledny rozbor vyzkumu
Vidy je v takovém pripadé nutné zpétné zhodnotit, co jsme z vyzkumu o vlivu CoQ10
na HCH vlastné zjistili.

Za prvé tada pacientt a rodin s HCH uzivala koenzym Q10 nékolik let, protoze se
dozvédéla, ze tato latka mize byt uzite¢nd. Nyni je jasné, Ze koenzym Q10 pri HCH
nepomaha.

Za druhé zdroje, které byly vyuzivany v ramci vyzkumu 2CARE, miZeme pfesméro-
vat a vyuzit v jinych studiich, které budou mit $anci byt tispésnéjsi. Jiz zapojeni vice nez
Sesti set pacienttl po dobu 5 let byl ohromny aspéch komunity lidi s HCH, doufame, ze
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tato odhodlanost, o které toto ¢islo svéd¢i, bude pokracovat i u dal$ich testd, u nichz
bude nadéje na uspéch vétsi.

Je dokonce mozné, ze béhem nasledujiciho roku ¢i dvou budeme svédky zahajeni
hned nékolika pokust, a kazdy se bude soustfedit na jeden specificky mechanismus
HCH, spiSe nez na ,vSeobecné prospésné“ latky jako je CoQ10. Moznd pravé ti pacien-
ti, ktefi se ucastnili vyzkumu 2CARE, a ktefi jsou ted z programu uvolnéni, budou témi,
kdo napomohou tyto nové vyzkumy rozbéhnout co nejdtive.

Nakonec je tfeba také prehodnotit, které 1éky na pacientech s HCH testovat. Zhod-
notime-li zpétné vyzkum 2CARE, je tieba fici, Ze soubor dikazu, podle kterého bylo
rozhodnuto, ze se 1é¢ba koenzymem Q10 bude testovat na pacientech, byl pomérné
omezeny. Nedavno provedené studie, které mély zopakovat pozitivni uc¢inky koenzy-
mu Q10 na mysich, selhaly. Pfed¢asné zastaveni vyzkumu 2CARE je dobra prilezitost
se zastavit a zamyslet nad tim, které dukazy z laboratore stoji za to, abychom testovali
1é¢iva na lidech.

A co ted?

Poté, co bylo vyzkumu vénovano tolik tsili a ¢asu, je tento vysledek zklamanim. Av§ak
pokud by cesta k nalezeni 1é¢by Huntingtnovy choroby byla snadnd a pfima, jiz by-
chom byli na jejim konci. Je tfeba si pamatovat, Ze tyto jednotlivé netspéchy mohou
byt zklamanim, av$ak kolektivné predstavuji jedinou cestu k nalezeni 1é¢by, kterd bude
ucinnd. I negativni vysledek ndim pomaha pochopit HCH lépe a nalézt zptisob vyvoje
a testovani lepsi 1é¢by. Jinymi slovy, tuto bitvu jsme mozna prohrali, avsak stale véfime,
ze pokud je o vysledek valky, vyhlidky jsou optimistické.

Glosar

Neurodegenerativni onemocnéni — onemocnéni zptisobené postupujicim selhava-
nim a smrti mozkovych bunék (neuront). Neurodegenerativnim onemocnénim je
napfiklad Huntingnotova choroba nebo Parkinsonova choroba, kterd stejné jako
HCH postihuje motorickou koordinaci.

Mitochondrie — malé systémy v bunkach lidského téla, které preménuji palivo
na energii, ¢imz umoznuji butkdm fungovat.

Placebo - 1ék, ktery neobsahuje zadné G¢inné latky. Placebo efekt je psychologicky
efekt, diky kterému se lidé citi Iépe, i kdyz uzivaji Iék, ktery nemd zadny ucinek.
Neuron — mozkova burika, ktera uchovéva a predava informace.
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JSOU U HCH NEJDULEZITEJSI ASTROCYTY?
Terry Jo Bichell, Dr Ed Wild, pteklad Veronika Fiedlerovd, Zuzana Maurovd
www.hdbuzz.net

Vime, ze u Huntingtonovy choroby jsou
dtlezité bunky vSeobecné znamé jako
neurony. Ale mozek ma rovnéz jiné typy
bunék s podptirnou funkei. Novy vyzkum
ukazal, Ze mozkové bunky nazyvané as-
trocyty mohou pti HCH zlobit a dovolit
neurontim selhdvat. Hraji moznd v Hun-
tingtonové chorobé vétsi roli, nez se pred-
pokladalo.

Ne vSechny mozkové buiky jsou neurony

Neurony jsou dobfe znamé. Jsou hlavnimi hvézdami a ptitahuji vSeobecnou pozornost.
O neuronech vime, Ze vzdjemné komunikuji prostfednictvim elektrickych signald, a ze
jsou odpovédné za formovani myslenek a vzpominek. Avsak, jak kazda filmova hvézda
vi, Oscara by nedostala bez celé dlouhé fady dalsich skrytych pomocniki - kostyméri,
maskéru, rekvizitara a kulisakt - jen tak pro priklad.

Buriky, které maji v mozku podptrné funkce, se nazyvaji gliové (glie). Jelikoz si glie
nelibuji v elektrickych tricich, nejsou v centru pozornosti, jsou jen jakymsi lepidlem,
které udrzuje spravny chod celého mozku. Jen tak mimochodem - slovo ,,glia“ skute¢-
né znamena lepidlo. Nejbéznéjsim druhem gliovych bunék jsou astrocyty, coz v prekla-
du znamena ,,hvézdné“ bunky. Za pojmenovani vdé¢i svému tvaru, pfipominajicimu
hvézdu. Prestoze jsou ale astrocyty tak diilezité pro to, co se déje za jevistém, stile jesté
neni jasné, co presné délaji pro fadné fungovani mozku, zvlasté pak u Huntingtonovy
choroby.

Huntingtonova choroba a striatum
Huntingtonova choroba ¢dste¢né napadd neurony v mozkové oblasti zvané striatum. Je
to ¢ast mozku dtilezita pro motoriku. HCH zpusobuje, Ze neurony ve striatu pozvolna
odumiraji a nakonec mizi. Neni dosud jasné, jak HCH neurontim ve striatu $kodi nebo
pro¢ si HCH vybird zrovna tyto neurony, ale je tu par naznaku pred jejim vypuknutim.
Striatalni neurony s HCH se napiiklad chovaji jinak neZ normalni neurony. Pti elek-
trickém vzruchu jsou mnohem podrazdénéjsi, ve skutecnosti vylozené nervézni.
Navic stiratalni neurony postizené HCH vypadaji trochu jinak, nez bychom ¢eka-
li - jsou v nich nepatrné hrudky viditelné pod mikroskopem. Genova mutace, ktera
normalni huntingtin, a proto se shlukuje do hrudek, zvanych inkluze, coz proptjcuje
striatdlnim neurontim pod mikroskopem pihaty vzhled. Tyto neurony se chovaji mirné
odli$né a také mirné odli$né vypadaji, a to jesté predtim, nez za¢nou degenerovat.
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Studium mikroglii u HCH

Studie, vydand tymem doktorti Sorfoniewa a Khakha na Kalifornské univerzité v Los
Angeles, popisuje pokusy, v nichz se védci snazi zjistit, co Huntingtonova choroba zpti-
sobuje v astrocytech, oddélené od doprovodnych neurond. Protoze se vi, jak je striatum
u HCH dulezité, zamé¥ili se na astrocyty ve striatu.

Uz predtim jiny védecky tym prokazal, ze vloZzenim HCH mutace pouze do astro-
cytit u nich vzniky inkluze stejné jako u neuront, pfestoze jsou glia zcela jinym typem
bunék. Jesté vétsim prekvapenim bylo, kdyz po vlozeni HCH mutace do astrocyti za-
¢aly sousedni neurony bez HCH mutace degenerovat! To naznacuje, Ze astrocyty vyko-
navaji cosi velmi dtllezitého, pro udrzeni ¢innosti sousednich neuront, dokonce i téch
zdravych. HCH mutace narusuje néjakym zptisobem schopnost astrocytt uchranit
neurony zdravé.

Sofroniew a Khakh pouzili v nové studii k objasnéni funkce astrocytti dva rizné
mysi modely. V obou téchto mysich modelech zjistili, ze vinou HCH mutace pracovaly
astrocyty chybné - elektricky. Byly velmi podrazdéné, ale pouze ve striatu - jinych ¢asti
mozku se to netykalo. To je velmi dulezité zjisténi, protoze ukdzalo, ze astrocyty byly
ovlivnény HCH mutaci je$té predtim, nez zptisobily smrt neurond.

Astrocyty odvétravaji draslik s pomoci Kir4.1

Drazdivost je dobrd pro filmové hvézdy, ne uz tak dobra pro mozek. Ptili§ mnoho
podrazdéni muize ve skute¢nosti zpiisobit urcitou formu neuronového vyhoteni, které
vede k neuronové smrti. Jednim ze zdroji podrazdéni neuront je ptili§ mnoho volné-
ho drasliku. Pfebyte¢ny draslik je nutné z blizkosti neuront odvétrat, stejné jako kout
z precpaného baru, jinak neurony prili§ nabudi.

Je tieba zachranit astrocyty! Astrocyty maji specidlni proteinovy ,,kanal®, néco jako
vyfuk nebo ventilator, ktery nasava draslik z prostoru mezi bunikami. Tento kanal do-
stal chytlavy nézev Kir4.1. Astrocyty s HCH mutaci maji méné Kir4.1, nez by bylo te-
ba. To znamend, ze nemohou odstranit nadbyte¢ny draslik z prostoru mezi bunikami.
Je to jako kdyby mély neurony veéirek v zakoufeném pokoji, byl rozbity vétrak a jim by
bylo ¢im dal hat.

Doplnéni Kir4.1

Védce zajimalo, co se stane, kdyz vlozi vice Kir4.1 do astrocytll ve striatu. Odstrani
prebyte¢ny draslik a pomtize neurontim, aby zistaly zdravé? Veédci nasli zpusob, jak
dorudit Kir4.1 do astrocytu Zivych mysi. Ne do jejich neuront, pouze do jejich astrocy-
t. Schopnost vétraku odsavat se skute¢né obnovila a nadbyte¢ny draslik byl odstranén.
Neurony mysi se zklidnily, prestaly byt tak podrazdéné.

Tyto buné¢né zmény byly velmi slibné, ale co se délo s celym zvitetem? Ted bylo du-
lezité zjistit, zda vyléceni astrocytu skute¢né pomuze mys$im s HCH byt zdravéjsi a zit
déle. Po aplikaci dodate¢ného Kir4.1 do astrocytt se mysi v testu pohyblivosti a hbitosti
nezdaly podstatné zdravéjsi, ale urcité se zlepsila jejich chiize. Ze studie vyplyva, ze 1é¢-
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ba astrocyt, ,podpirného tymu zlepsi-
la jeden z pohybovych symptomdi.

lécené mysi zily déle. O docela dost déle.
PrestoZe se jejich symptomy vyrazné ne-
zlepsily, 1é¢ba astrocyttt pomohla mysim
s HCH zit déle.

Budou hrat astrocyty v Huntingtonové chorobé hlavni roli?

Tento pokus byl opravdu zajimavy, protoze ukazal, Ze by astrocyty mohly hrat dulezi-
t&jsi roli, nez se predpokladalo. Lé¢ba zaméfend na samotné neurony sméfovala mozna
$patnym smérem.

V tomto vyzkumu je stale jesté mnoho nedoteseného, takze se ocekava pokracovani.
Tato studie nevysvétlila, jak ptsobila HCH mutace problémy v astrocytech nebo jak
snizila mnozstvi Kir4.1. Neobjasnila také, jak lécba Kir4.1 pomohla mys$im k del$imu
Zivotu navzdory tomu, Ze se vétsina jejich symptomd nezlepsila. Tato studie vyuzivala
mys$i s velmi extrémnimi HCH mutacemi, u lidskych genovych mutaci nemusi proces
probihat stejné. Ale dokdzala zménit pohled na problematiku a ptivést do poptedi ve-
dlejsi aktéry. Astrocyty se ocitly v hlavni roli. Dal$i pokracovani bude velmi zajimavé.
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INFORMACE

EPF REGIONAL CONFERENCE ON CBHC DIRECTIVE
LUBLJANA

Pavla Sasinkovd

Na zacatku leto$niho brzkého léta jsme obdrzeli pozvanku na konferenci, ktera se za-
byvala novou smérnici Evropské unie o preshrani¢ni péci. Konference porada Evropské
pacientské férum vzdy pro urcitou ¢ast EU. Tato byla tfeti a zahrnovala staty Rakousko-
-uherské monarchie, tedy kromé CR jesté Rakousko, Slovensko, Madarsko a Slovinsko.
Evropska unie se snazi zajistit dostupnost péce pro vechny ¢lenské staty. A protoze
dbé na prava pacientil a jednim z prav je svoboda ve volbé lékare a zdravotnického za-
Fizeni, umoznuji predpisy EU obyvateltim ¢lenskych stati svobodné cestovat i za 1ékar-
skou péci. Protoze predchozi evropska legislativa (regulace 987/2009) umoznovala vy-
cestovani za lékatskou péci jen urdité skupiné osob, vytvorila EU smérnici 2011/24/EU
o pravech pacientt v pfeshrani¢ni péci. Tato smérnice vstoupila v platnost 25. Fijna 2013.

Neplanovana lékarska péce - napr. béhem dovolené

Cestujete-li do jiného ¢lenského statu EU na dovolenou nebo na kratkodoby pobyt,
sta¢i Vam k o$etfeni Vase evropska karta pojisténce, kterou Vam vydala Vase zdravotni
pojistovna. Ta Vas opraviiuje k éerpani verejné zdravotni péce v daném staté v rozsahu
a cené, ktera plati pro obcany tohoto statu.

Planovana lékarska péce s predchozim schvalenim
V minulosti to vlastné byla jedina moznost, jak vycestovat do zahranici za planovanou
péci. Vyse zminénd regulace stale plati a je mozné zadat o lékatskou pé¢i prostrednic-
tvim formulare S2. Pripravte se ale na zdlouhavy administrativni proces.

V praxi vée funguje tak, Ze pozadate zdravotni pojistovnu o potvrzeni, Ze uhradi Vase
néaklady v zahrani¢nim zdravotnim zatizeni. Tento proces je dlouhy, cekaci doby velké.

Planovana lékaiska péce bez predchoziho schvaleni

Nova smérnice prinasi pacientim mnoho dobrého. V prvé radé je smérnici poprvé
ustanoveno pravo pacienta na preshraniéni péci a pravo na informace o takové péci.
K tomuto tc¢elu musi kazdy stat ziidit Narodni kontaktni misto. Dile je zde zakotveno
pravo pacienta na kopie svych zdravotnich zaznamd, na zakladé kterych je mu potom
po 1é¢bé v zahrani¢i poskytovana nasledna péce doma. Neni tieba se proto obavat, ze
po néjaké 1é¢bé bude pacient ponechdn svému osudu. Smérnice dale uklada, ze je tteba
uznavat recepty na léky ze zahrani¢i (napf.: v ¢eské lékarné mohu dostat léky na né-
mecky recept). Na zakladé této smérnice se ma zlepsit transparentnost kvality a stan-
dardu lékarské péce, které plati v ¢lenskych statech EU, a dale spoluprace ¢lenskych
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stattl na poli zdravotnictvi, specidlné u fidkych onemocnéni. Mimo jiné také tim, Ze se
vytvori Evropské referencni sité.

Jak smérnice funguje? Zaklada pacientim, ob¢antim ¢lenskych statt, pravo na lé-
katskou pé¢i v zahraniéi. A to stejnou, jakou maji ob&ané toho kterého statu. Zadna dis-
kriminace neni mozna. To znamen4, ze kdyZ naptiklad ob&an Polska ptijede do Cech
do nemocnice a bude chtit provést operaci, tfeba nahradu kycelniho kloubu, vztahuji
se na néj stejna pravidla, ¢ekaci doba a jiné, jako na obéany CR. Pokud se ji rozhodnu,
ze pojedu na operaci do Némecka, musi se mnou také zachazet stejné jako s Némci.

Rozdil je v thradach. Kdyz pojedu na operaci do Némecka, musim veskerou péci
v Némecku zaplatit. Némeckd nemocnice mi vystavi fakturu a s touto fakturou ja pak
nésledné budu z4dat o proplaceni ¢eskou zdravotni pojistovnu. Ceska pojistovna ne-
hradi operaci plné, ale pouze do vyse ceské tihrady. Ceska zdravotni pojistovna zaplati
vzdy maximalné tabulkové danou tthradu a rozdil v cené musim zaplatit ze svého. Bu-
de-li stat némecka operace dvakrat tolik nez ¢eskd, bude mé ma nova kycel stat opravdu
hodné. Na druhou stranu, pojedu-li na operaci tfeba do Madarska, kde bude operace
levnéjsi, pojistovna mi vyplati maximalné fakturovanou ¢astku, nikdy vice. Neudettim,
pojistovna ano.

Vyhodou smérnice je, Ze neni nutné zadat o pfedchozi povoleni, ale smérnice jej
umoziuje. Smérnice uklada ¢lenskym statim povinnost seznamovat pacienty s jejich
pravy a moznostmi.

Smérnice nijak neomezuje za jakou péci vycestovat. To znamena, Ze i pacient s HN
miize cestovat na neurologii tfeba do Mnichova. Ale podivejme se na to realné. Bude
toho schopen? A pokud ano, tak jak dlouho? Navic, nasi cesti lékari, diky jejich vy-
zkumnym aktivitdm (napf. v EHDN), maji pfistup k nejnovéjsim poznatkim. Nezlobte
se na mé, ale nemtiZu si pomoci, pro valnou vétsinu nasich pacient nema tato vyhlaska
smysl. Kdo z nas si naptiklad mtize dovolit platit péci v zahrani¢i dopredu?

Mohlo by se zdét, Ze vhodnym momentem bude situace, kdy v Némecku bude regis-
trovany novy Iék, ktery v CR jesté nebude. Pak by se jisté vyplatilo zajet k neurologovi
do Némecka. Jenze. Pamatujme na to, ze v Cechdch ndm proplati pouze ty ikony, které
hradi ¢eskd zdravotni pojistovna. A pokud 1ék neni v CR registrovan, pojistovna jej
neproplati.

Velkym problémem smérnice je papirova valka. Administrativa ohledné této smér-
nice je velmi slozita. Musite mit totiZ velmi ptesné detailni kalkulace ze zahrani¢ni ne-
mocnice a velmi velmi detailné rozpracované faktury. Zdravotni pojistovna musi mit
k dispozici polozky tak, aby mohla dle ¢eskych tabulek spocitat cenu nahrad. Pokud
toho nebude schopna, Vasi zadost zamitne. Protoze orientace v této problematice je
velmi sloZita, existuje v kazdém ¢lenském staté narodni kontaktni misto, které ma ob-
¢antim pomdhat s feSenim problémt.

V CR je to v kompetenci Centra mezistatnich thrad. Zde by Vam méli byt schop-
ni pomoci s administrativou, kontaktem se zdravotni pojistovnou apod. Nebudou ale
za Vas nic vytizovat, ani v zahrani¢i. Nezastupuji pacienty, pouze radi.
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Je dobré myslet na to, Ze se v zahrani¢ni nemocnici muze cokoliv stat, musite mit
nékoho, kdo se Vs v ptipadé problémi zastane a postara se o Vis.

Kromé této nové smérnice stale ziistava v platnosti i piivodni regulace. Za Iékatskou
péci je mozné vycestovat i podle ,tohoto starého modelu, ktery je schiidnéjsi pro pa-
cienty v tom smyslu, Ze tady se o penézich bavi pojistovny mezi sebou, pacient nic saim
platit nemusi. Ale tento zptisob (pres formulaf S2) neni vhodny pro kazdého. Vztahuje
se na lé¢bu, ktera neni v CR dostupna. Centrum mezistétnich thrad by mélo posoudit
proc¢ a za jakym tcelem chcete vycestovat a poradit Vam, ktery model je pro Vés nejlepsi.

Evropské pacientské féorum nyni prostfednictvim konferenci zjistuje povédomi
o této smérnici, seznamuje pacientské organizace s moznostmi, jak ji uplatnit, a hlavné
v ni hleda chyby, protoZe smérnice neni idealni a bude nutno ji novelizovat. Nicméné je
to dobry odrazovy mustek, alespon néco, na ¢em lze stavét. Jak uz to tak byva, idealni
jsou Casto prehliZeny.

Pro ridkd onemocnéni jsou asi nejvétsim prinosem referenéni sité. Jejich vznik ale také
neni aplné jednoduchy. Vse bude jesté rozhodné béh na dlouhou trat, ale musime véfit,
ze to jednou skon¢i kvalitnimi, smysluplnymi pravidly i odpovidajici lékarskou péci.

Centrum mezistdtnich vihrad,

Styéné misto pro oblast zdravotni péce, Nam. W. Churchilla 2, 113 59 Praha 3
Tel.: 236 033 412, fax: 222 734 951, e-mail: adam.ander@cmu.cz
WWW.CU.cZ

NEKOLIK ZAMYSLENI NAD ZIVOTEM DETI V RODINACH
S HCH Z POHLEDU RODINNEHO TERAPEUTA

PhDr. Jana Kovarovicovd

Vychova ditéte je pro kazdého rodice obtizny tikol. Dostavame mnoho dobrych rad, ale
nakonec je jen na nas, fict ve spravnou chvili tu spravnou vétu, kterou nase dité pravé
potrebuje slyset.

Vyrista-li dité v rodiné zatizené dlouhodobou péci o tézce nemocného, je to jesté
o mnoho téz8i. Zde musi rodic, vedle béznych kazdodennich povinnosti, zvladat nejen
specializovanou péci o pacienta a kazdodenné ¢elit inavé, tizkosti nebo beznadéji ze si-
tuace, ve které se ocitl, ale jesté najit dost sily a energie vénovat se ditéti a pokusit se mu,
navzdory véem problémiim, vytvorit bezpecny a laskyplny domov.

Pojdme se ted zamyslet nad nékterymi specifickymi vychovnymi momenty, které
zivot s ditétem v rodiné s HCH muzZe pfinést z pohledu mé profese.

Nakolik by dité mélo byt o situaci v rodiné informované?
Pro¢ bychom méli malé dité informovat o tak zavaznych skute¢nostech? Pro¢ mu nedoprat
klidné a bezstarostné détstvi? Z mého pohledu se nabizi hned nékolik zavaznych divodt.
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Projevy HCH jsou neprehlédnutelné a péce o nemocného je psychicky a fyzicky
vycerpavajici. Neni v lidskych sildch dlouhodobé udrzet iluzi, ze vSe je v nejlepsim po-
radku. Dité vi, Ze neni. A protoze mysleni ditéte do sedmi let véku je egocentrické,
mize uvétit, Ze je to jeho vina. Ze maminka je unavend a vycerpana, protoze ji trapi;
Ze tatinek se na né zlobi, protoze udélalo chybu; Ze ho babicka nema rada, protoze je
zlobivé apod.

Pottebuje védét, ze nic z toho, co se kolem néj déje, nezavinilo, ze podivné chova-
ni jeho blizkych vii¢i nému neni projevem toho, Ze by ho nemilovali nebo povazovali
za $patné, ale jde ,,jen” o projev nemoci.

Dité potrebuje citit, ze svét je dobré a bezpe¢né misto, kde stoji za to Zit. Pokud bude
v rodiné dlouhodobé vystaveno smutku, beznadéji, zlobé ¢i ohrozeni zdanlivé nahodné
a bez priciny, stane se jeho strach nezvladatelnym a zahlcujicim. Dité se potfebuje na-
ucit, ze vSechny ty tizivé negativni emoce, které zaziva, jsou sice soucasti jeho svéta, ale
tim, Ze jsou svazané s HCH, jsou ohranicené. A protoze svét ma jesté mnoho dalsich,
radostnéjsich tvari, je mozné je zvladnout.

Jde o ¢as! Plati pravidlo, Ze informace, které znaji déti od ,,nepaméti®, se stavaji sou-
¢asti jejich osobnosti a identity, dité je v pribéhu svého vyvoje integruje a mnohem
snaz se s nimi v dospélosti vyrovnavd. Pokud se dité dozvi zdvazné a zdrcujici informa-
ce pozdéji nardz, je to pro néj otfes, $ok, jehoz zpracovani je vzdy problematické.

Jakym zptaisobem bychom méli s ditétem o nemoci mluvit?

Neni to na jeden rozhovor, povidat si budete cela léta. Tak, jak dité poroste, budete

informace postupné rozsifovat a zpresnovat. Nikdy bychom ale neméli dat informaci

nepravdivou, abychom neohrozili vzijemnou davéru.

Déti samy nam svymi otdzkami napovédi, co zrovna ted pottebuji slySet. Nedavejte
jim zbyte¢né vic informaci, nez o které si feknou, mohlo by je to zahltit nebo vydésit.
Na otazky odpovidejte ochotné a se zajmem, aby déti neziskaly pocit, Ze jejich otazky
jsou nevhodné nebo zranujici. Pak se totiz ptat prestanou, ale protoze premyslet budou
dal, mohou se v jejich mysli rozvinout predstavy désivéjsi, nez je skutecnost sama, a vy
nad tim uZ nebudete mit kontrolu.

Je naprosto normalni, ze dité miize byt po zjisténi zavaznych skute¢nosti smutné.
Nebojte se toho. PomtiZete jim tim, ze budete s nimi a v tézké chvili budou citit vasi
lasku a podporu.

« Pokuste se nevytvorit si doma Sedou oblast ,,véci, o kterych se nemluvi®; budte ote-
vieni k rozhovoru o HCH i o véem, co s ni tfeba i zdanlivé nesouvisi. Budte zvédavi
na to, o ¢em dité premysli a co je pro néj dilezité.

« Pokuste se, aby déti mohly od malicka svobodné projevovat vSechny pocity, které
v nich nemoc vyvolava, aniz by riskovaly, Ze budou pokarany nebo vam tim ubliZi;
uci se tak zvladat negativni emoce a pracovat s nimi.

« Pokuste se dodrzovat pravidelny rezim, aby Zivot v rodiné byl piehledny, predvida-
telny a déti se citily v bezpeci. Veas déti informujte o zméndch, které chystate i o di-
vodech svych rozhodnuti, aby jim déti rozumély a mély moznost se na né pripravit.
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 Pokuste se mluvit 0 nemocném ¢lenu rodiny dobte bez ohledu na to, jak moc je péce
o0 néj obtiznd nebo jak moc se na néj zlobite. Dité by se mélo postupné ucit odliSovat
¢lovéka, ktery je dobry a ma ho rad, od HCH, ktera ho méni. Dité se nikdy nemiize
vnimat jako dobré a laskyhodné, pokud jeden z jeho rodi¢ je $patny.

« Pokuste se, aby atmosféra v rodiné nebyla ponura a tiziva, ale aby se tam naslo misto
i pro chvile radosti, smichu a vtipkovani.

Mali pomocnici

Pokud jde vie bez problém, rodic¢e pecuji o déti. Ale déti maji jednu podivuhodnou

schopnost. Kdyz vyciti, Ze jejich rodice jsou v tizkych a sami potfebuji pomoci, nabizeji

vyménu. Mohou tak vstoupit do role chybéjiciho partnera a pomocnika, poskytovat
oporu, utéchu nebo na sebe prevzit zatézujici povinnosti. A zoufaly rodi¢, ktery uz nevi
kudy kam, mize nabidku pfijmout.

Role se obrati a misto, aby rodi¢ uspokojoval potieby ditéte, dité uspokojuje potreby
rodice. Neni to védomé rozhodnuti. Rodi¢ je v tézké situaci, dité s nim souciti a ve skry-
tu své duse doufd, ze kdyz budou potieby rodic¢e naplnény, ptijde fada i na né. Bohuzel
to dlouhodobé nefunguje. Naopak. Vyvoj ditéte tim mtize byt vazné ohrozen.

Potteby déti, které ztistanou nenaplnény, totiz nezmizi. Zistavaji dal, jsou stéle in-
tenzivnéjsi a obcas se pretvareji do jinych podob. Dité obvykle hledd néjakou nahradni
cestu, jak je uspokojit, a to nemusi dobte dopadnout. KdyZz ma $tésti, najde si mezi svymi
blizkymi néjakou jinou osobu, ktera tu bude pro néj. Pomoci mohou prarodice, stryc-
kové a tety, kteti dité podpori a ¢aste¢né prevezmou roli rodi¢i. Jinak musi hledat dal.
Mezi uciteli, trenéry, kamarady a znamymi, v riiznych partdch nebo sektach.

Ne v$echny déti hledaji pomoc v okolnim svété. Nékteré se mohou uzavtit do sebe.
Zakladaji se tim vleklé psychosomatické obtize a deprese. Neznamena to, Ze by dité ne-
mélo v rodiné pomadhat, ale jeho zatizeni by mélo byt umérné jeho véku a rodi¢ by mél
opravdovou podporu a pomoc hledat jinde, i kdyby se dité nabizelo sebevic.

o Pokuste se neumérné nezatézovat déti pé¢i o nemocného, nepredavat mu odpoveéd-
nost a vzbuzovat v ném pocit viny, ,,Ze vas v tom nechava“. Vyhledavejte pomoc
z venku a nebojte se ji vyuzZivat.

« Pokuste se najit si s ditétem pravidelné spole¢né aktivity, které vas oba tési a nenech-
te se o né pripravit, at uz je to spole¢né sportovani, spole¢na navstéva kina nebo
vecerni ¢teni pohadky. Dité musi védét, Ze jsou to vase spole¢né chvile, na které se
miize spolehnout, chvile, které jsou jen a jen pro néj.

Necitové

V dobé dospivani prichdzi nékolik zmén najednou. Na misto rodi¢t nastupuji vrstev-
nici a cilem je zapadnout mezi né, ,,byt normalni®. Dospivajici si jiz plné uvédomuje, co
nemoc v jeho rodiné obnasi a jak ptisobi na okoli. Za¢ind planovat vlastni budoucnost
a poprvé na néj v plnosti dolehne védomi toho, Ze i on sdm je v redlném ohrozeni a jed-
noho dne na tom muze byt stejné jako je nyni jeho otec nebo jeho matka.
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Nuzky mezi realitou a pfanim se rozeviraji a ne kazdy dospivajici situaci zvlada.
Pro rodi¢e muze byt jeho chovani nesrozumitelné nebo zranujici. Jak pfijmout to, Ze se
za mé moje dité stydi? Jak pfijmout to, Ze se na mé zlobi? Jak ptijmout to, Ze se 0 nemoci
odmitd bavit? Jak pfijmout to, Ze tak vazné véci zesmésnuje a bagatelizuje? Jak ptijmout
to, ze namisto pomoci jesté pridélava dalsi problémy?

To je velmi tézké. V dospélém téle je jesté naptl dité, ale my uz jsme nachylni brat
jeho slova velmi vazné a trapit se tim, co nerozvazné reklo. Tim se otevira prostor k vy-
¢itkam a bolestivym debatam. Ale neni to tak, Ze bychom doma méli necitelného cyni-
ka. Spi$ mame vydésené dité, které stale jesté potrebuje nasi podporu.

« DPokuste se ubezpecit déti, ze jste pripraveni s nimi o nemoci mluvit a podpofit je, ale
nijak jim to nevnucujte.

« Nedavejte jim najevo své zklamani nebo roz¢arovani z jejich soucasnych postoji;
nejsou jesté definitivni.

A predevsim, pokuste se pres véechnu péci o své déti udrzet si i pro sebe néjaky svo-
bodny prostor, ktery vam pfindsi radost a kde nacerpate silu. Protoze bez vas by to neslo!
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PRIBEHY

ZIVOT S HUNTINGTONEM
Diana Dekker, preklad Zuzana Maurovd
www.stuff.co.nz

Je to jesté laska, kdyz vam nékdo fika, ze
vas nenavidi? Odpovéd naleznete v do-
kumentdrnim filmu o Huntingtonové
nemoci, ktery nato¢ili Bridget Lyon a Jeff
McDonald a ktery byl uveden na Novozé-
landském mezinarodnim filmovém festi-
valu.
Bridget Lyon ma Huntingtonovou cho-
robu, ale je zatim bez priznakil. Nedojde-
-li k néjakému prevratnému védeckému
objevu, nevyhne se hroznému postupu
nemoci, kterd ji nakonec zabije. Nemoc
méla Bridgetina babicka, m4 ji jeji matka
i dalsi prislu$nici rodiny z matciny strany. Bridgetinu babicku ozna¢ili v dobé, kdy se
toho o nemoci moc nevédélo, za psychicky nemocnou. Jeji matce (72) diagnostikovali
Huntingtonovu chorobu ve stfednim véku a nyni, jak nemoc nevyhnutelné pokroc¢ila,
stézi poznavd, kdo jsou lidé, ktefi se o ni staraji. Mimovolni pohyby charakterizujici
nemoc zacaly byt tak divoké, ze nemuze chodit a je v posteli nebo na invalidnim voziku
a je zcela zavisla na Bridgetiné otci a pomoci zvenci.
A tohle je Bridget Lyon, svézi a krasna, je ji 42 let, ale ma Huntingtonovu chorobu
a nevyhnutelny tpadek ji mize kdykoli zac¢it ménit Zivot. A co na to Bridget? Natocila
v reZii svého manzela Jeffa McDonalda o této malo zndmé nemoci film, ktery prostied-
nictvim jejich vlastniho pribéhu, nékolika dal$ich nemocnych a také védcti pomaha
nemoc pochopit. Je to také zprava pro ni a jeji dvé malé déti o jeji aktivni pfitomnosti
- pro pripad, Ze véda mezitim nenajde na nemoc lék a Huntington vSechno zastfe.
Bridget Lyon sttihd filmy. Jeff McDonald také pracuje u filmu. Jejich dokument s na-
zvem Dédictvi se pravé promitd na Novozélandském mezindrodnim filmovém festiva-
lu. ,,Myslela jsem si, Ze uZ mame dost zku$enosti a také pribéh, ktery chceme vypravét,”
rika Bridget. ,,Vétsina lidi, ktefi zdédi Huntingtonovu nemoc, nema ptilezitost sviij pri-
béh vypravét,“ dodavd, ,protoze nedostanou prilezitost se nadechnout. Ve dvaceti nebo
pétadvaceti se u vas objevi symptomy a najednou je vam pétaltyticet, a kdyz vasi rodice
na nemoc umiraji, uz ji mate také. Vzdycky jsem si myslela, ze se nékdy v budoucnu
o sviij pribéh podélim.“
Bridgetina matka, byvala ucitelka, se snazila zvysit povédomi o nemoci. Mnoho let
pred tim, nez v disledku nemoci prisla o své schopnosti, byla predni ¢lenkou Welling-
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tonské huntingtonské asociace. Pro Bridget byl film pokrac¢ovanim jeji prace. ,Necitila
jsem to jako povinnost, spi§ mi to pfipadalo loajalni.“

Huntingtonova nemoc je dédi¢né neurodegenerativni onemocnéni s 50% rizikem
prenosu nemoci na potomky. Neexistuje na ni zadny lék. Obvykle udefi ve sttednim
véku nebo i dfive, pokud ji dité zdédi po otci. P¥inasi psychické a emocionalni zmény,
miize to byt agrese a deprese, dale trhavé, nekontrolovatelné pohyby koncetin, ochab-
lost svald, potize s polykdnim, mluvenim a pohybem a nakonec - po 10 az 20 letech
od diagnézy - smrt, obvykle na zépal plic nebo udusenim.

»Mezitim vétsinu lidi, na rozdil od Judyina oddaného manzela, opusti jejich partne-
ti,“ fika Jeff McDonald. ,,Je tézké nebrat si osobné, kdyZ mi mama rik4, Ze mne nenavi-
di,“ dodéavd Bridget. ,,Judyin manzel je neskute¢né obétavy, uzavira McDonald.

Nataceni dokumentu bylo jednou z Bridgetinych reakci na nemoc, kromé toho to byl
boj s vlastnimi vyhlidkami a hrozivym vyvojem mat¢iny nemoci. ,Je stragné celou tu
dobu pozorovat, jak se stav jejiho mozku zhorsuje, fikd Bridget. Byla to pro né vyzva: Jak
je to vlastné s laskou, kdyz vam vas blizky opakuje, ze vas nenavidi? ,,Zacala mit halucina-
ce a psychotické priznaky. Divate se na to a dési vas predstava, Ze vas tohle vSechno ¢ekd.”

Bridget dosla k zavéru, Ze se svou prognézou nebude zabyvat. ,,Jak se k vam nemoc
ptiblizuje, zbavujete se svého ja. Stava se z vas slabomyslny ¢lovék a vy zaénete tim, ze
se vzdate své hrdosti.“ Jeft se podle svych slov budoucnosti nedési. ,,Kdyz nékoho milu-
jete, prosté nechcete, aby se to stalo. Neziju ve svété, kde se to stane. Treba zitra vstanu
a bude tady 1ék. Premyslim o tom kazdy den. Ne, nedési mne to.“

»Ne, vyvoj léku nepostupuje nijak rychle. Nechci, aby to znélo negativné, ale ¢im vic
toho objevuji, tim vic zji$tuji, o co komplexnéjsi feseni bude tfeba... Vétsina vyzkumi
se provadi v USA,“ dodava, ,ale ,svou ruku k dilu‘ ptiklada i profesor Richard Faull
z Aucklandské univerzity.*

Bridgetiné babi¢ce nemoc nikdy nediagnostikovali, ale Bridget si mysli, Ze jeji lékar
védeél, jakou nemoc ma4, jen ,to mamince nefekl Mamince bylo mezi padesati a $e-
desati, kdyzZ se u ni objevily prvni drobné piiznaky a geneticky test diagnézu potvrdil.

Bridget Lyon potkala Jeffa McDonalda asi pted ¢trnacti lety, v dobé, kdy zacala mit
jeji matka problémy. ,,Mél jsem v Sydney vydavatelskou spole¢nost a Bridget ke mné
ptisla pracovat,” fikd McDonald. ,Kdyz jsme se potkali, byla Bridget dost rozrusend.
Néco se v jeji rodiné délo - Huntington. Témér na prvni schiizce mé pozadala, abych
ji objal a povédéla mi o své matce. Kdyz jsem se s ni setkal, ¢ekal jsem, Ze na tom bude
hat, ale bylo vidét, Ze i v raném stadiu nemoci je Judy jaksi neklidna. I po péti letech
nemoci by lidé fekli, Ze je v poradku, jenze nebyla.”

»Je to velmi zajimava nemoc, nepfredvidatelna v tom, jak se projevi. Lékati vedi, ze
se kognitivni ptiznaky - od zapomnétlivosti, ptes zmény osobnosti az po iracionalni
chovani - projevi 12 let pred fyzickymi. U kazdého je to jiné, protoze nemoc za¢ina
v riiznych ¢astech mozku. Je to dost zajimavé, proto je nemoc tak tézko zastavitelna. Je
to tézké, kdyz nemoc nezac¢ind v jednom misté.”

Objeti v Sydney vedlo k lasce a neplanovanému synovi, jemuz je nyni deset. Druhy
syn, nyni sedmilety, se narodil po umélém oplodnéni a testech, které ukazaly, ze nebu-
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de nést gen. ,,Je velmi py$ny na to, ze nemoc skute¢né nema - ,kazdy* ji ma a ja ne,”
cituje ho Bridget. Zda nese gen pro HCH, se dozvi prvorozeny syn pozdéji, az dospéje
do véku, kdy bude moci udélit informovany souhlas s testem, aniz by byl vystaven rizi-
ku traumatu v prili§ nizkém véku.

»Je to opravdu ndro¢na cesta,” fika Bridget. ,Védomi, Ze onemocnite, je dost tézké,
nékdy to popirate a nékdy se tomu zkousite smat. Pohrava si to s vasi perspektivou.
Samoziejmé, kazdy umfe. Ale jak a v priméru kdy. Zijete naplno kazdy den.”

»Spousta toho, co se tykd Huntingtonovy nemoci, se odehrava za zavienymi dvermi,”
fikd McDonald. ,Chceme, aby dokument ptispél k porozuméni nemoci, aby lidé pocho-
pili, Ze neni désiva, snazime se z ni sejmout strach, vysvétluje. ,Vsichni chceme védét, co
je rakovina a co s ni mizeme délat. Kdyz jde o Huntingtonovu chorobu, lidé fikaji: ,Co
to je? - a jsou méné ochotni pomoci. Tragédie se odehravaji za dvefmi, kde o nich nikdo
nevi. Lidé své pribéhy nesdileji, protoze jsou ponoteni do sebe a vlastnich problému.*

PETADVACETILETA KIRSTY SKINSLEY MA UZ JAKO PATA
V RODINE HUNTINGTONOVU CHOROBU

Preklad Zuzana Maurovd

www.dailymail.co.uk

Pétadvacetiletd Zena ze Southportu
v Merseyside se stala patym ¢lenem rodi-
ny, jemuz byla diagnostikovana znicujici
nemoc mozku. Jmenuje se Kirsty Skinsley
a ma Huntingtonovu chorobu - dédi¢nou
nemoc, ktera ni¢i mozkové bunky a zpt-
sobuje poruchy chovéni a pohybovych
i kognitivnich funkci. Je zfejmé jednim
z nejmladsich lidi ve Velké Britanii, jimz
byla tato nemoc, kterd se zpravidla projevi
az v dospélosti, diagnostikovana. U Kirsty
se prvni symptomy objevily uz v patnacti
letech. ,,Lékari mi fekli, ze by bylo oprav-
du prekvapivé, kdybych méla Huntingto-
novu chorobu v tak nizkém véku.“
Lidem, ktefi touto poruchou trpi, je obvykle mezi 30 a 50 lety, a kazdé dité, kte-
ré mé jednoho z rodi¢tt s Huntingtonovou chorobou, je v 50% riziku, Ze zdédi vadny
gen. Neexistuje zadny zpusob, jak zpomalit nebo zastavit vyvoj nemoci, stav pacientti
se postupné 10 az 20 let zhorSuje, neZ na jeji nasledky zemrou.
»Vek 21 je milnik a ja jsem nechtéla vstoupit do dalsi faze svého Zivota, aniz bych vé-

« ¥

déla, co mohu od budoucnosti oc¢ekavat,“ fekla Kirsty Skinsley. ,Védéla jsem o hrozbé
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nemoci, ale 1ékati mi predtim fekli, Ze je velmi nepravdépodobné, abych méla nemoc
tak mlada. Byla jsem opravdu prekvapena, kdyz diagnézu potvrdili.®

»Dlouho jsem to popirala, jak se da o¢ekavat u kazdé smrtelné diagndzy, a nikomu jsem
to nechtéla fict... Lékari fikali, Ze se jesté nikdy nestarali o nikoho tak mladého s HCH.*

Kirsty byla opticka, ted trpi mimovolnimi pohyby, které Ize zvladnout medikaci.
Rik4, ze m4 nékteré dny dobré a nékteré Spatné. Jejimu otci Brianovi a bratru Laimo-
vi byla také diagnostikovana Huntingtonova choroba. Ve svych pétadvaceti letech uz
Kirsty vidéla, jak nemoc vzala Zivot babicce a teté. Z4dn4 z nich se nedozila staii.

Budoucnost Kirsty Skinsley je nejistd. Obavd se, Ze nebude moci zazit vechno to,
co jeji pratelé. ,Vidim, jak si mi pratelé berou hypotéky a maji déti a citim, Ze o néco
ptichazim. Prala bych si mit rodinu a svatbu, ale nevim, co pro mne budoucnost chysta.
Doufam, Ze k tomu dojde. Existuje ted umélé oplodnéni, které zajisti, Ze embryo vrace-
né do délohy nenese nemoc. Tak to bych podstoupila.“

»Jsem smutnd, Ze nemam tak normalni Zivot jako jini, ale mdm skvélou rodinu
a pratele a délam, co mtiZu, abych zistala na zemi a byla pfitom pozitivni.“

Je rozhodnutd nemoci nepodlehnout. Sepsala si seznam véci, které chce udélat, nez
se nemoc zhorsi. Do té doby by se rada setkala se svym idolem, zpévackou Pink, sko¢ila
padakem a odjela na vysnénou dovolenou do Mexika a plavala tam s delfiny.

9. ¢ervna jela na kole z Cornwallu do Sheflieldu, aby ziskala penize pro Huntington’s
Disease Association.

NAS PRIBEH...
Petra

S manzelem Petrem jsem se seznamila
pfed skoro osmi roky (2006) a po tfimé-
si¢ni znamosti, kdy jsme se zacali bavit
o détech, mi ozndmil, Ze nikdy nechce mit
détia divod, ze je v 50% riziku Huntingh-
tonovy nemoci. Byla jsem v $oku, o té ne-
moci jsem neméla ani zddni a fikala jsem
si, Ze to asi nebude tak hrozné a hlavné
jsem véfila, Ze je zdravy a nds se to netyka.
Po nékolika dnech mé vzal ke svému stry-
ci, ktery byl uz velice nemocny HCH a te-
prve pak jsem pochopila, Ze to asi sranda
nebude... Tfi dny jsem nemyslela na nic
jiného, a kudy jsem chodila, tudy jsem
brecela. Rekli jsme si, Ze se nebudeme trapit, Ze je Petr uréité zdravy, ze zadné ptiznaky
nema a pustili jsme to z hlavy. Po pul roce zndmosti mé pozadal o ruku, a jelikoz jsem
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ho stragné milovala, fekla jsem ANO. Za dalsi dva mésice jsem zjistila, Ze jsem téhotna
a byla jsem stragné $tastna.

Kdyz bylo nasemu Pettikovi kolem roku a pil, zacala se u manzela projevovat ner-
vozita, obcasné tiky a hlavné zacal byt nesoustfedény a zacal zapominat. Délali jsme si
z toho legraci a koupili jsme Lecitin na zlepseni paméti. V té dobé jsme uvazovali o hy-
potéce na baracek a druhém prckovi. V tom mé zasahla myslenka, jako blesk z ¢istého
nebe, co kdyz je nemocny a je to tady... a co na$ maly Petticek... Po dlouhych hodinach
diskuzi, co budeme délat a co ne, jsme se rozhodli, Ze at mame jistotu do budoucna,
necha se manzel testovat.... Trvalo to asi tfi mésice, kdy jsme jezdili do Prahy na neu-
rologii, na psychologické vySetfeni, na psychiatrii a na genetiku. Stra$né jsem se bila,
ze je to pravda a Petr také. Nemluvili jsme spolu a to bylo jesté horsi, hrozné napéti....
V Cervenci 2009 byla manzelovi odebréna krev a poté jesté jeden kontrolni odbér a ce-
kali jsme. KdyZ nam pan profesor Roth na neurologii, jesté pred genetickym testem,
sdélil, Ze se priklani k tomu, Ze u manzela zacinaji prvotni pfiznaky a riziko se zvysuje
z 50 na 75 %, u mé bylo jasno. Celé prazdniny byly jak ¢asovand bomba....

Priglo zafi a ke konci mésice obalka s nasi budoucnosti. Manzel byl v praci a ja ji
oteviela. Stéle jsem se divala na vysledek - POZITIVNI TEST - a co bude d4l? Rekla
jsem mu to az nasledujici den, objali jsme se a strané moc breceli a fekli jsme si, Ze to
spolu preci zvladneme, milujeme se a to je sakra sila, ktera nas podrzi.... Dny plynuly
dale a my uz védéli, ze Zadny baracek nebude, abychom se zbytecné nezadluzili, a ze
chceme druhého prcka, ale mélym oplodnénim s PGD a byli jsme docela v pohodé.
Vzdyt mame je$té spoustu spole¢nych let pred sebou a miizeme prozit spoustu krasné-
ho, manzel je jen lehce nemocny, jinak plnohodnotny ¢lovék.

Objednali jsme se do GENNETU v Liberci, v8e se probralo a my se tésili, ze budu
opét t¢hotnd a mimco nebude mit zmutovany gen HCH. Ale vse bylo tplné jinak...

V breznu 2010 jsem podstoupila prvni cyklus IVE, méli jsme 6 embryi, kterd se po-
silala na genetické vysetteni a vysledek — SOK, vSechna byla k nepouziti. Ani jedno
zdravé. Uplné mé to odrovnalo a v té chvili jsem si uvédomila tu nesmirnou zékefnost
nemoci HCH, Ze nam nechce dovolit, abychom byli §tastni, ale my se s Petrem nedali...
V cervenci jsem podstoupila dal$i cyklus, ale bohuZel nereagovala jsem na léky, bylo to
asi stresem a obavami. No nic, v srpnu jsme to zkusili po tfeti. Opét odebrana vajicka,
ale embrya se nevyvijela, k transferu opét nemohlo dojit. V té dobé jsme byli oba dva
zoufali a nakonec jsme se chtéli i rozvést. Ale i toto obdobi, kdy jsme se s nemoci vyrov-
navali kazdy jinak a v jinych fazich ptijeti, pominulo.

Srovnali jsme se, smifili s tim, ze Petfik zlistane sim a potidili jsme si pejska a zili
spokojené. V lednu 2011 jsem otéhotnéla a opét zacalo, co budeme délat. Mohla jsem
si nechat udélat test a v pfipadé pozitivni zpravy, nechat mimc¢o odebrat, mozna mé
spousta lidi odsoudj, ale ja jednala srdcem a fikala jsem si, kdyZz uz nosim pod srdickem
nase druhé vytouzené miminko, véda jde dopredu a tfeba za par let budou 1éky a ja
bych naseho Kubicka dala pry¢, vy¢itala bych si to. A manzel mi fikal: ,,Petko, kazdy
ma $anci na Zivot a 1 ja prozil 30 let plnohodnotného Zivota, mam tebe a Pettika a jsem
$tastny*. Bylo rozhodnuto. Kub¢a se narodil zdravy v fijnu 2011.
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A jaky je nas soucasny zivot? Rozhodné ne nuda, nékdy horsi a nékdy hezky, manzel
je po pétiletech v plném invalidnim diichodu, m4 jiz spoustu problému spojenych s ne-
moci, kluci jsou plni Zivota a ja mam dvojnasobnou silu Zit a byt pro véechny oporou,
jen mi nékdy sily dochazeji a proto bych rada podékovala za pomoc a neskute¢nou
podporu nasim lékaitim - profesoru Janu Rothovi a pani doktorce Terezce Uhrové,
mym pratelim a hlavné mé rodiné a mamce, ktera je pro mé tou nejlepsi kamaradkou.
Maminko, moc té miluji.

Viem, ktef{ pecujete o své blizké, preji hodné zdravicka a spoustu sily a jelikoZ jsem
zatim stéle optimista, snazim se Zit kazdy krasny den naplno a své rodiné davat tolik
lasky, co jde. Mam vas vSechny moc rada a vem drzim palecky, abychom to diky nasi
skvélé SPHCH a setkanimi s ni vzdy ustali a méli silu bojovat.

CHARLOTTE RAVENOVA: MAM SI VZIT ZIVOT?
Charlotte Raven, preklad Mgr. & Mgr. Adriana Fico
The Guardian

Kdyz Charlotte Ravenové diagnostikovali
Huntingtonovu chorobu, nelécitelné dege-
nerativni onemocnéni, zddlo se, Ze zbyvd
jediné: sebevrazda. Mohla by si zvolit, jak
a kdy zemfit, ale vrdtilo by ji to pocit kont-
roly nad svym Zivotem, po kterém tak tou-
zila? A co jeji manzel a mald dcerka?

V roce 2006, 18 mésicti po narozeni
mé dcerky, mi vysel pozitivni test na Hun-
tingtonovu chorobu. Sestra, kterd mi to
ptisla sdélit, mé soucitné objala a pak mé

nechala o samoté s manzelem a hrnkem sladkého ¢aje, abych se vybrecela. V nasleduji-
cich dnech jsem zacala chapat, pro¢ se tak malo lidi, u kterych je riziko, Ze tuto nevylé-
¢itelnou neurodegenerativni chorobu zdédili, rozhodne podstoupit testy.

Tato neochota mi pripadala nezodpovédna. Rok predtim jsem zjistila, Ze tuto nemoc
ma muj otec. Nabidli mi, Ze mohu podstoupit testy, které jednozna¢né urci, zda jsem
tento gen zdédila také. Nékolik mésicti jsme o tom s manzelem hovotili a ja jsem vzdy
byla spise pro. Spo¢itala jsem si, Ze ptipadné trauma spojené s vysledkem testu by bylo
vykompenzovano tim, Ze se budu moci informované o svém Zivoté rozhodovat.

Brala jsem to tak, Ze je to, jako kdyz chcete zjistit, jaké bude o dovolené pocasi. Po-
kud je predpovéd $patnd, alespon vim, co si s sebou sbalit. Ve skute¢nosti je to vsak spi-
$e, jako byste zjistili, Ze v letadle, ve kterém jiz letite, je bomba. Citila jsem se bezmocna
a zavidéla jsem neinformované vétsiné. Kéz bych to byla nevédéla.

Poté, co mi onemocnéni diagnostikovali, precetla jsem o Huntingtonové chorobé
véechno mozné. Neuropsycholozka Nancy Wexlerova, jejiz matka trpéla touto nemoci,
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a u které proto bylo riziko, Ze nemoc sama zdédila, fika, ze Huntingtonova choroba
»hapada vse, co nas ¢ini lidskymi.“ Ackoliv Wexlerova se snazi ve svém popisu cho-
roby vyhybat senzaci, z této véty mi ptipada, ze tento neduh je vyplodem zlého génia
z komiksu o Batmanovi. Jako by symptomatologie nemoci nesla pecet podlého Jokera.
Co miize pusobit vice atrap nez nemoc, ktera rychle pohlcuje dusi i télo, ale pomalu,
v pribéhu desitek let, zabiji? Co muize byt krutéjsiho nez nemoc, ktera vam brani ko-
munikovat s okolim, a pfitom vam dovoli zcela v§e vnimat?

Prvnim viditelnym priznakem HCH je tzv. chorea - trhané, nekontrolovatelné a sa-
movolné pohyby raznych ¢asti téla. S postupnou degeneraci mozku pak pacienti trpi
zavaznymi kognitivnimi poruchami: ztrata paméti, ztrata dsudku, ztrata schopnosti byt
organizovany. Kvuli ztraté motorickych schopnosti a kvuli trhavym pohybtum, které
télo pokfivuji a nuti je se svijet, se chiize stava stéle obtiZnéjsi a hrozi pti ni pad a pora-
néni. Nemocnfi ztraci schopnost polykat a nékdy se stévd, Ze zemfou na podvyzivu. Ne-
moc také ¢asto uto¢i na osobnost. Agresivni, impulsivni a sexudlné nevhodné chovani
nejsou ni¢im neobvyklym. V kone¢né fazi fada rodin nevidi jinou volbu, nez svétit své-
ho nemocného pribuzného do ustavni péce. V souc¢asné dobé neexistuje proti Huntin-
gtonove nemoci lék. Neni prekvapivé, Ze pacienti s touto nemoci ¢asto trpi depresemi.

Byla jsem ted doma se svym batoletem a bylo tézké snést predstavu, Ze mé nemoc
ptipravi o nové nabyté matetské city. Typicky pacient s HCH je naro¢ny a neempaticky,
tedy presny opak matetskych cittl. Béla jsem se, Ze se ze mné stane zly démon a parazit,
ktery bude vysavat z rodiny Zivot. Nemohla jsem vystat pfedstavu, Ze se mné ma dcera
bude bat. Predstavila jsem si, jak se louda po cesté ze $koly domt, aby co nejvice od-
dalila okamzik, kdy se setka se svou popudlivou a nepredvidatelnou matkou. Hrozila
jsem se, ze mohu zapalit dim, kdyZ bude dcera doma, jako to udélala matka Woody
Guthrieho, ktera trpéla HCH. Nebo Ze se budu promenadovat pred jejimi spoluzaky
ve spodnim pradle.

Testy byly pozitivni a to pry znamend, Ze v urcity okamzik se nemoc za¢ne neod-
vratné projevovat. Nevi se ale, kdy k tomu dojde. Vétsinou nemoc udefi ve sttednich
letech. Je spiSe zavidénihodnou vyjimkou, kdyZz se nemoc za¢ne projevovat az po Sede-
satce, jako tomu bylo v ptipadé mého otce. Zpravidla k tomu vSak dochdzi zhruba mezi
37.a 45. rokem Zivota. Mné je 40.

Je sklicujici, Ze néktefi zndmi a ptibuzni z této jistoty délaji pravdépodobnost. ,Tteba
se nemoc neprojevi,“ feknou a budou citovat utrzky poznatkd z ¢lanka o neuropro-
tektivnich ucincich rybiho oleje, na které se rozpomneéli. Zacala jsem si ptipadat jako
zastance teorie evoluce, ktery je obklopen samymi zastanci striktniho kreacionismu.
Chapu, pro¢ to fikaji. Dédi¢na nelécitelna choroba je jen tézko slucitelnd s pocitem, ze
jsme strijci svého zivota. Vétime této predstavé natolik pevné, ze bychom radéji uvérili
tomu, Ze miizeme délat zazraky, nez tomu, co svéd¢i o naprostém opaku této nasi fan-
tazie. Nejnovejsi védecké poznatky o rybim oleji svéd¢i o tom, Ze zddnym zplisobem
nezmiriuje ptiznaky ani nezpomaluje netprosny postup nemoci. Mdj otec to vi, ale
stale uziva 1 000 mg rybiho oleje kazdy den.
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M¢ prvni myslenky na sebevrazdu ke mné prisly jako nahlé prozieni - jako kdyz
Batman prijde na to, jak utéct z Jokerovy smrtonosné pasti. Méla jsem pocit, ze kdyz
misto sebeklamu zvolim smrt, budu to vic j&. Vyzrala jsem na to, myslela jsem si, a po-
prvé od stanoveni diagnézy jsem spala celou noc.

Pocet sebevrazd spojenych s HCH byl pro mé Sokujici. Kazdy ¢tvrty se pokusi vzit
si zivot. Prekvapilo mé, ze jich neni vic. Racionalné by bylo mozné predpokladat, ze
kazdy, koho nemoc postihne, si fekne, Ze nema cenu jit ddl. A presto tfi ¢tvrté pacientt
to nevzda. Pro¢? Nechali si snad rodinou namluvit, Ze nemoc zdaleka nepostoupila
tak daleko, jak si nemocny mysli? Nebo uvéfili na néjakou nemistnou predstavu o po-
svatnosti zivota? Jejich rozhodnuti vydat se na cestu destrukce své identity, kterd vede
k silenstvi, jako by to byla néjaka vyzva, se zddlo iracionalni i podivné hrozivé.

Meéla jsem pocit, Ze je musim vyvést z omylu. Mé myslenky se daly do pochodu a vy-
produkovaly hned nékolik dtivodd, pro¢ je lepsi to skoncit:

« Kdyby HCH onemocnéla moje koc¢ka, nenechala bych ji v tom a vzala bych ji k ve-
terinafi, aby ukoncil jeji trapeni.

+ Bez autonomie a svobodné viile nema zivot smysl. Pouha existence nesta¢i.

o Zavislost je degradujici.

« Nemd cenu trpét. Nabozenské predstavy o tom, Ze trpéni obohacuje ducha a je proto
nezbytnou soucdsti zivota, jsou nebezpecné a zpatecnické.

Kdyz se o sebevrazdu pokusila matka Nancy Wexlerové, otec ji v tom stihl zabranit
a zachranil své manzelce Zivot. Pozdéji to pry citil tak, Ze zachrana jejiho Zivota byla
»strasnd chyba“ Jednal instinktivné a pozdéji litoval toho, Ze nerespektoval jeji prani.
Byvala by byla u$etfena nasledujicich velmi utrpnych let.

Bala jsem se, Ze by mij manzel udélal totéz. Proti mym argumentim, kterymi jsem
obhajovala myslenku sebevrazdy, az nastane ten spravny cas, argumentoval spiSe in-
stinktivné nez racionalné. Nedokazal vSak ptijit s zidnym dikazem, ktery by potvrdil
jeho presvédceni, Ze zavisly Zivot plny utrpeni a zloby je lepsi, nez zadny.

V jedné véci mél ale pravdu. Ma predstava o tom, jak nebude schopen snaset pohled
na mé utrpeni je podle néj projekee. To ja nebudu schopna snaset pohled na své utrpeni.
Jiz jsem se pfistihla, ze kdykoliv jsem dala kli¢e na jiné misto nez obvykle nebo kdyz jsem
nemohla najit nabjjecku na telefon, rikala jsem si, jestli to uz neni za¢atek mého konce.

Chtéla jsem si stanovit datum. V pocate¢nich stadiich nemoci pacienti ¢asto projevy
nemoci popiraji. Po fadu let jsou presvédceni, Ze s nimi nic v neporddku neni. Obéavala
jsem se, Ze nez si zcela uvédomim, jak $patné to se mnou je, nebudu jiz fyzicky schopna
si vzit Zivot. Rozhodla jsem se, Ze je nutny preventivni zasah.

Predstavovala jsem si mistnost v hotelu Chelsea a sebe, stale mladou a nezkrouce-
nou svalovymi ktecemi, které se projevuji na tvari lidi s HCH. Byla bych jesté schopna
vnimat a vyjadrit jimavost celé situace. Dopis na rozlouc¢enou jako odkaz pro budouci
generace. Vzala bych si smrtelnou davku heroinu a bylo by. Myslenka odchodu ze svéta
pred tim, nez se projevi priznaky, méla v sobé mnoho ldkavého. Mohla bych si smrt
»zalidit® stejné jako jsem si zaridila svatbu, aby byla poeticka a uderna. A predevsim
bych nikdy nezacala psat vefejny internetovy denik o postupném chradnuti své my-
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sli. Rikala jsem si, Ze ti, ktef{ své zapisy ustavicné zvefejiiuji na viech téch strankdch
o HCH, snad nikdy nepfemysli a nemluvi o ni¢em jiném. Zptisob, jakym se své nemoci
oddali, byl pro mne nepochopitelny, ja jsem tihnula k tém, ktet{ lobbovali za euthanasii.
Meéla jsem pocit, Ze jsou mi typové blizsi.

Dominic Lawson postfehl, ze mezi zastanci euthanasie byvaji ,,mocni lidé", tedy ti,
ktet1 jsou zvykli na to, ze maji svjj zivot pod kontrolou. Myslim, Ze jsem se k nim radila
také. Nikdy jsem neméla normalni praci a bylo mi vzdy zatézko, kdyz mi nékdo fikal,
co mam délat. Mé nazory byly mé vlastni a neodvolavala jsem se v nich ani na Boha, ani
na konvence ¢i morélku. Vzdycky jsem se pokladala za intelektualné autonomni bytost
(je-li néco takového viibec mozné).

Ztotoziovala jsem se s Anne Turnerovou, postavou v dramatu A Short Stay In Swit-
zerland, které s dobrymi umysly uvadéla BBC. Anne trpéla PSP (progresivni supra-
nukledrni paralyzou) a drama pojednavalo o stile modernéj$im tématu euthanasie.
Poté co byla Anne konfrontovana se svym neurologickym onemocnénim, byla neob-
lomna a trvala na realizaci fe$eni, k némuz racionalné dospéla: ,\Vis§, co mas udélat, tak
to prosté udélej.“ Dynamicti rozhodni lidé, jako je Anne, povazuji ztratu kontroly nad
svym zivotem za néco, co je hor$i nez smrt. Byt pacientem je pro né degradujici. Ve mné
zase vyvolava tisen.. Mé onemocnéni mi ptipadalo jako ten nejhorsi §éf, ktery striktné urdi,
co mam délat, a omezi mou schopnost sebevyjadreni. Predstava, Ze se mu vzeptu, ve mné
vyvolala tolik odhodlanosti, jakou jsem necitila od mladi. Bojuji za sva prava!

Tim, ze se Anne rozhodla zemfit, ziskala zpét kontrolu nad svym Zivotem a to ji
uklidnilo. Citila jsem stejny vnitini mir a byla jsem presvédcend, ze udélam pro svou
rodinu to spravné. Ve scéné, kde je Anne na smrtelné posteli v organizaci pro asisto-
vanou sebevrazdu Dignitas (sidlici v Curychu), jeji rodina zdravé truchli. Konec byl
rychly a je citit, Ze se rodina brzo zotavi.

Podle Dereka Huphryho, autora vlivné knihy o euthanasii z roku 1991, je ,,urychlena
smrt s pfesné stanovenym dnem uc¢innéjsi a dojemnéjsi, protoze kazdy, kdo je umira-
jicimu blizky, pfedem vi, Ze pacient zemfe v pfedem stanovenou dobu.“ Chtéla jsem
néco takového i pro svou rodinu. Huphry déle tvrdi, Ze dny pred touto stanovenou
dobou jsou prijemnéjsi. Jakmile by bylo v8e stanoveno, mohla bych co nejplnohodnot-
néji prozit dny, které mi zbyvaji. Ale pouze pokud si vSe dobie naplanuji. Prepeclivé
napldnovani je nezbytné, aby vse s jistotou probéhlo, jak ma.

Zacala jsem psat dopis pro svou dceru. Nebylo by mozné ji vysvétlit, pro¢ bych méla
ze svéta odejit, pokud by se vSechno zdalo zcela v poradku. Je mozné, ze sama chorobu
zdédila (nemuiZe si nechat udélat testy, dokud ji nebude 18), byla by vydésena z toho,
co bude nasledovat. Proto jsem se rozhodla, ze nebudu spéchat a ze budu muset pockat
do poloviny vyvoje nemoci. Ale dopis jsem musela napsat hned, dokud stale mohu psat
smysluplné. Chtéla jsem vse vysvétlit, ale misto toho jsem zacala jen hromadit argu-
menty, které jsem predtim pouzivala v debaté s manzelem, jako bych psala argumenta-
tivni slohovou praci u maturity. Divody, kterymi jsem se dceru snazila ziskat na svou
stranu, byly uhlazené a plné sebeospravedlnovani. Pfikradly se téz rizné fe¢nické ob-
raty, to kdyzZ jsem se snazila dceru presvédcit, ze beze mé to zvladne.
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Od té doby, co jsem se rozhodla k uniku, jsem zacala fungovat o néco normalnéji.
Z mého podnétu jsme usporadali celou fadu pamétihodnych rodinnych vyleta. Vylet
do védeckého muzea v otevieném vyletnim autobusu byl jako $tastna scéna z filmu
o ¢lovéku se smrtelnou nemoci, ktera mé divaktim sdélit, ze Zivot stoji za to. Nasledo-
valy tydny, kdy jsem premyslela o spravné metodé. Predavkovat se heroinem v hotelu
Chelsea se mi zpétné zdalo jako pitomé.

Svérit se organizaci Dignitas by bylo drahé, ale G¢inné. Za tfi tisice liber dostanete tfi
konzultace a smrtelnou dévku latky, o které se vSeobecné véri, Ze je co nejvice fyzicky
a emociondlné Setrnd. Sdzim se, Ze pravé néco takového méla na mysli baronka War-
nockova a ostatni zastanci asistovaného umirani, kdyz hovotili o ,,uleh¢eném odchodu®
Sebevrazda v jejich pojeti je krasné nedélni rdno v posteli, a ne n&jaky nésilny akt. Uspés-
nost je 100%, ackoliv je jasné, Ze ne vsichni ,,odchazi“ stejné rychle. Cely proces miize
trvat od 15 minut do nékolika hodin. Stejné jako u porodu jsem ale méla obavy, ze by
néjaka neprijemnd manyra asistenta mohla narusit muj prirozeny proces. Nejradsi bych
se s tim asistentem sezndmila pfedem, abych si jej provérila, ale to neni mozné, stejné
jako to nebylo mozné v porodnici; musite se holt spokojit s tim, kdo na vas padne.

Hodné jsem také zvazovala svépomocné metody. Ale s posouzenim jejich ti¢innosti
je to téz8i. Dr. Philip Nitschke ve své piiruéce The Peaceful Pill Handbook o metodach
sebevrazdy metody fadi a ¢isluje podle toho, jak jsou spolehlivé a pokojné. V dobé vy-
dani knihy byla jako nejlepsi vyhodnocena metoda, se kterou prisel v r. 2008 autor sam.
Znélo to skvéle, ale pro ¢lovéka s HCH je to prili§ naro¢né. V prostiedni fazi nemoci
je v8e, co vyzaduje jemné motorické pohyby, kviili choree a nedostate¢né koordinaci,
velmi obtizné. A pak zde byl dalsi problém. Chtéla jsem, abych poté stale vypadala
jako ja a ne jako na nakresu v knize. M¢la jsem nadto takovy neblahy pocit, ze kdybych
do puntiku nésledovala instrukce v knize, moje smrt by byla reklama na Nitschkeho.

Vedouci $vycarské organizace Dignitas, Ludwig Minelli, je vice filosof nez obchod-
nik. Svym neurcitym vystupovanim se tak néjak vice hodi pro své povolani nez Nit-
schke s jeho sebepropagaci. Rada bych si s nim popovidala. Predstavuji si, jak sedi-
me v prouténych Zzidlich v jeho byté v Curychu a hovotime o astronomii. Rikd mi, ze
z hlediska kosmologie moje smrt v Dignitas bude predchazet té jeho jenom o nékolik
milisekund. Poblahopteje mi k mé prozietelnosti.

Minelli nevéfi na falesné védomi. Vsichni jsme zpiisobili a schopni rozhodnout, zda
a kdy vyuzit této ,,skvélé prilezitosti. Kazdy by mél mit pravo si vzit Zivot. Po fadu let
se domahal toho, aby zakony, které invalidnim a mentalné postizenym lidem zabranuji
v této volbé, nebyly tak ptisné. Vzhledem k rostouci poptavce Minelli predpokladd, ze
brzy budou kliniky na zptisob Dignitas na kazdém rohu.

V roce 2008 nasledkem nehody pti rugby ochrnul tfiadvacetilety Daniel James. Roz-
por mezi jeho predstavou o sobé samém jako o ragbyovém hrdinovi a realitou Zivota
s ochrnutymi koncetinami byl pro jeho moralku osudovy. Jeho sebevrazda v Dignitas
byla kontroverzni, ale jeho matka si byla jistd, Ze ud¢lala tu spravnou véc. V rozhovoru
pozdéji uvedla, Ze byla organizaci Dignitas vdé¢na za to, Ze poskytuje své sluzby i tém,
ktefi netrpi smrtelnou chorobou.

43



Samolibost Minelliho se zda opravnénd vzhledem k rostoucimu spottebitelskému za-
jmu o ,fe$eni ukonceni Zivota“ Jiz to nejsou jenom vousati volnomyslenkari ¢i honosné
star$i damy, ale i dynamicti rozhodni lidé, kteti odmitaji néjakou podruznou, prizemni
podobu svého byti. Mné se sebevrazda jevila jako akt sebezachovy. Chtéla jsem, aby mé
Minelli zachrénil pred trapnym okamzikem, kdy zjistim, ze ma predstava o sobé samé jako
o divtipné a racionalni osobé neodpovidd realité. Podle Wexlerové je smysl pro humor
u pacienttl s HCH sice silny, avSak infantilni. Vyhlidka na to, Ze se budu celé Vanoce za bii-
cho popadat u Mr. Beana, se mi jevi jako osud horsi nez smrt. Pfedstavuji si, ze mi Minelli
nabizi, Ze se sim postard o mtlj odchod. Celé to trvé sotva 10 minut od za¢atku do Konce.

Kromé svého otce jsem nikdy nikoho s HCH nevidéla. Vsichni jeho pfibuzni, u kterych
se nemoc projevila, se drzeli v Gstrani, aby se o tom moc nevédélo. Doslova fascinujici
bylo pro mé pojednani Wexlerové o komunité lidi s HCH ve Venezuele, kde se tato cho-
roba z diivodu historické nahody hojné vyskytuje. Jeji liceni obyvatel rybarskych vesnicek
na brehu jezera Maracaibo bylo Sokujici a natolik strhujici, Ze jsem se rozhodla na misto
vydat. Cestou do Barranquitas jsem se zacala obavat, Ze se mi md zvédavost moznd nevy-
plati. V ¢lanku v Business Week psali, Ze je to misto jako z hororu Pasmo soumraku.

Kdyz jsem dorazila, udivilo mé, jak moc se scéna podobd popisu Wexlerové, ktery
byl potizen pred dvaceti lety. Doposud zde nebyla socidlni zafizeni ani tekouci voda.
Chatrce, ve kterych prebyvala vétsina nemocnych, byly opravdu velmi tésné. A tady
jsou ty déti, které maji na Cele pred¢asné vrasky. A tady je to jezero Maracaibo, které se
navzdory véemu tak tfpyti na slunci.

V jedné osadé mé predstavili osmiclenné rodiné, abych si vyslechla, jaky je pro né
zivot s ¢lenem rodiny, ktery trpi Huntingtonovou chorobou. Poslednich nékolik let byla
pry Mariela agresivni, s rodinou se hodné hddala a kficela na déti. Nebyla to jiz ona,
nybrz schranka naplnéna nemoci. Podle toho, co fikala jeji sestra Marisela, bylo zfejmé,
ze Mariela byla v pozdéjsich stadiich nemoci, které zde fikaji ,,el mal“ - zlo. Velikym
ptrekvapenim pro mne bylo zjiSténi, Ze Mariela byla v sedmém mésici téhotenstvi. Zato
meé neptekvapilo, Ze se pry u ni pfiznaky nemoci béhem téhotenstvi zhorsily. Jako ntiz
mnou projela litost nad nenarozenym ditétem.

Mistni klinika nabizi provedeni sterilizace pacientii s el mal. Doktorka, ktera zde
pracuje, mi ik, Ze je pro ni velmi obtizné Zeny o operaci presvédcit. Mariela odmitla,
ackoliv jiz ma tfi déti. Jak nezodpovédné, pomyslela jsem si.

Marisela fikd, Ze jeji sestra pry casto vyhrozuje, ze se utopi v jezete. Zda se, Ze ta-
kové zachvaty potvrzuji tvrzeni téch, ktefi podporuji sebevrazdu a tvrdi, Ze Zivot bez
moznosti byt sama sebou je neunosny. Tydny mé pronasledovala odpudiva predstava
Mariely, kterd lapa po dechu v toxickych vodach tohoto znecisténého jezera, kdyz re-
flexy jejiho téla odporuji jeji vili. Zajimalo by mé, kam by uduseni v polévce toxickych
chemikalii zaradil Nitschke. Metoda by to byla spolehliva, avSak zdaleka ne pokojna.
Jak je mozné, Ze to neudélala? Vzdyt je to bliz, nez z Londyna do Curychu.

Marisela tika, ze kdyzZ jde do prace, ma o sestru obavy. Citi pry ulevu, kdyz se vra-
ti domtl a sestru najde nazivu. Cekala jsem, Ze v jejich slovech narazim na tén pro-
tichtidného pocitu, ale mylila jsem se. Veskeré ttrapy a unavnost zivota straveného
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péci o strasidelny stin Mariely je pro Mariselu lepsi, nez zivot bez ni. Pokud by k tomu
opravdu kdy doslo, sebevrazda Mariely by byla spi§ sebedestrukce nez sebeosvobozeni.

Nikdy jsem o sebevrazdé nepremyslela jako o nasilném ¢i ohavném aktu a neni diva
- metody, které pokladame za nejlepsi, jsou navrzeny tak, aby tuto bolestivou realitu
zahalily. Spotfebiteliim je proddvana chiméra o ,,pokojném" odchodu. Tim, Ze jsou po-
drobnosti o zastaveni dychani potlaceny, je pro nas sebevrazda spiSe myslenkou nez
fyzickym procesem. Ted jiz chépu, Ze na sebevrazdé neni nic skromného. Toto zjisténi
bylo velmi neptijemné, asi jako byste zjistili, jaka je skute¢nd povaha vaseho milence.
Stéle jsem byla oddana myslence uleh¢eného odchodu, avsak poznani — onu temnou
predtuchu - nebylo mozné opomenout. Mozna také pravé proto se Mariela neodhod-
lala k tomu, aby své vyhrtizky naplnila. Ale to neni vSechno. Sevielo se mi srdce, kdyz
jsem jiz tusila, co bude nésledovat.

»Ma stale rada své déti?“

»Ma.“

»A ony to védi?“

»Ano.“ Ukazala nahoru na strom. ,,KdyZ se tu houpe v houpaci siti a déti si hraji
vedle ni, je véechno v poradku.“

Jednou zvlastnosti HCH je, Ze schopnost milovat svou rodinu zistdva u nemocného
nedotcend. To je na nemoci to nejlepsi i nejhorsi zaroven. To znamena, Ze lidé s HCH
radéji voli Zivot se v§im, co s sebou prinasi — a to také vysvétluje, pro¢ Mariela dala
prednost desetileti horkych ttrap pred smrti.

Materska laska ptipoutala Marielu ke bfehu. Navzdory vSemu Mariela plodi déti. Uz
mi nepfipadd nezodpovédné, Ze odmitd sterilizaci. Mariela je pevné spojend se sousi
a ja téz, uvédomuji si. Sliby o vykoupeni, kterymi nds mami jezero, nemohou byt napl-
nény. Sebevrazda je fantazie. Miluji svou dceru, a tak jsem odsouzena k Zivotu.

Milem jsem zrusila navstévu kliniky Casa Hogar na jezefe Maracaibo, kterou jsem
si napldnovala. Klinika byla zfizena v roce 1999 inspirativni venezuelskou lékarkou
Margot de Youngovou jako stfedisko, v némz své posledni mésice ¢i roky travi pacienti
v pokrocilych stadiich HCH. Ted, kdyz jsem odsouzena k zivotu, vim, Ze jednou budu
jednou z nich, zkroucena a inkontinentni, v kotci pro zatracené, v misté bez prikras.

Na prvni pohled bylo zfejmé, ze se mé obavy potvrdily. Zadné organické skulptural-
ni prvky, herni mistnost, zahrada ani terapeutické zony, které by hytily barvami s pri-
znivym tc¢inkem na lidské pocity. Dlazdice byly neosobné modré. Z vyklenk shlizela
plastova Panenka Marie.

Erlina Guerrerova, zdravotni sestra, mi fekla, Ze vSe, co vi o tom, jak pecovat o tyto
»zvlastni pacienty®, se naucila od zakladatelky kliniky. Youngova si uvédomovala, nako-
lik naléhavé je podobné zafizeni v téchto komunitach pottebné, a proto se rozhodla, ze
z byvalého baru ve zchatralé ¢tvrti méstecka St. Luis udéla kliniku pro pacienty s HCH.
Poridit budovu moc nestalo, zato provozni naklady jsou vysoké. Sestra znéla uzkostlivé,
patrné klinika zaziva krizi. Jenom naklady za stravu se provoz velmi prodrazi. V klinice
Casa Hogar je 34 pacientu a ti toho kazdy den sporadaji tolik, co vrcholovi sportovci,
a v jistém slova smyslu jimi i jsou. Chorea predstavuje velky vydej kalorii.
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V mezipatie jsme se setkali se Zenou, ktera Sila svéraci kazajky a bryndaky. Méla
na sobé uniformu pecovatelky — ¢erné kalhoty a kosili s do o¢i bijicim détskym potiskem
s medvidkem, ktery objima krali¢ka. To mi pfipadalo politicky nekorektni. Sly3ela jsem,
ze Venezuelané jsou sentimentdlni, ale i tak jsem toto pocitovala jako urazku pacientu. To
jsou na tom tak $patné, Ze uz jim ani nevadji, Ze z nich délaji néjaké hunaté usacky?

Podivala jsem se dolii a méla jsem opét pocit, Ze Minelli a ostatni maji pravdu. Bez
autonomie zivot nema smysl.

Vsechny zidle byly otocené k televizi, na které se mihal obraz. Vsichni, co v zidlich
sedéli, vypadali zkrousené. Nedostatek podnétu jisté uspisil rozklad jejich osobnosti. Bez
pocitac¢ti nemohli ani zverejnovat své deniky na internetu. O ¢em by tak asi psali? Ne-
délo se nic, o ¢em by se dalo psat, zddné intriky nebo dramata, diky kterym je Zivot tak
zajimavy. Bylo strasné pomyslet, ze néktefi z nich tu takhle tréini na stejné zidli deset let,
od doby, kdy byla klinika oteviena. Kdybyste jim pomohli umfit, ur¢ité by to byla sou-
citnéjsi reakce na jejich tézky tdél, nez tahle zvracena a ndkladna snaha udrzet je nazivu.

»Nenudi se?* zeptala jsem se.

Sestra Guerrerova vypadala, jako by se ji to dotklo. Chvili mi to trvalo, ale pak jsem
pochopila proc.

Obéd v Casa Hogar byl jednim z nejméné nudnych obéd, na kterych jsem kdy byla.
Atmosféra byla nabitd opravdovym nebezpecim. Kdyz jsem se divala, jak jednoho pa-
cienta krmi 1zickou, udivilo mé, Ze nevypadal ani pasivné, ani jako nemluvné. Naopak,
jeho vyraz byl velmi soustfedény, byl jako Sachovy mistr, ktery pfemysli o dal$im kroku.
Ovsem mohl toho ztratit vic, nez Kasparov.

Dysfagie - potize pti polykani - je nej¢astéjsi pri¢ina smrti u pacientt v poslednich
stadiich HCH. Riziko uduseni znameng, ze v kazdém jidle se skryva celé drama lidské
existence. Tim, Ze se tento pacient natahl po lzici, ¢imZ riskuje smrt, se projevil jako
dynamicky rozhodny ¢lovék prvni kategorie.

Kdyz byla miska prazdna, chtélo se mi zatleskat. Chtéla jsem, aby zil! Mou myslenku
prerusily nestastné narky, které se ozvaly z druhého konce mistnosti. Jedna z Zen, ktera
vypadala mezi vSemi nejsklicenéjsi, Luzmila, se postavila na nohy a zacala bédovat.
Sestra Guerrerova mi vysvétlila, ze Luzmila nedavno zjistila, Ze ji tento vikend nena-
v§tivi syn, jak slibil. Sestticka Guerrerova ji konej$ivée objala. Jeji vyraz vyjadioval soucit
a matefskou trpélivost.

Pozdéji mi pfipomnéla, ze vétsina pacientt v této fazi nemoci si uvédomuje, co ztratila.
Maji zarmutek a mélo by se s nimi zachazet s tctou, s jakou zachazime s truchlicimi po-
zistalymi. Pochopila jsem, pro¢ jsou zvlastni. Nezapiraji, Ze o néco prisli, jako my ostatni.

Objeti trvalo dlouho. Cést mého ja si piala, aby sestra néco udélala, cokoliv, aby tu
pani rozveselila. Svym chovanim ji sestra davala riskantné najevo, Ze situace je opravdu
tak zI4, jak se zda byt. Zaptsobilo to. Luzmila se posadila, ale pak opét vstala a dala
se do narku. Sestra Guerrerova cely proces zopakovala bez zndmky tinavy. Méla jsem
pocit, ze jsem svédkem néjakého posvatného ritudlu.
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Ja jsem také touzila po objeti. Jedna oSetfovatelka, Margarita Parraovd, mi vyhovéla.
V jeji narudi si ptipadam jako kralicek v objeti medvidka. Zapomenu na vSechny své
otazky a to je jako pozehnani.

Jesté predtim mi sestra Guerrerova fekla, ze bych méla vic poslouchat, co lidé fika-
ji, nez predpokladat, ze véechno vim. Pripadala mi ta pozndmka otravnd, nez jsem si
uvédomila, ze presné to jsem délala, kdyz jsem predpokladala, ze zivot téchto pacienttl
nema smysl. Anebo, kdyz jsem si myslela, Ze vim, co budou chtit, aniz bych nasloucha-
la. V Margaritiné naruci jsem obratila pozornost na sebe. Uvédomila jsem si, jak jsem
rozpacita, jak nevim, kdy bude vhodné objeti prerusit, jak jsem nervézni z toho, ze ko-
lem nas postava fotograf, jak mne rmouti budoucnost a jak se bojim toho, ze skon¢im
jako Luzmila, ktera touzi po svych détech, ale nemiize je u sebe udrzet.

Kdyz na mé dolehly tyto nepfijemné pocity spojené s mou existenci, ucitila jsem
ohromnou vlnu sebelitosti, viibec prvni od okamziku diagnézy. Citila jsem, Ze si za-
slouzim, aby mé nékdo opatroval, a védéla jsem, ze udélam vse proto, abych prezila.

Poté, co jsem se vratila domd, fekla jsem manzelovi, Ze mél pravdu. O tom, ze md
smysl pokracovat, neni mozné se ptit. Sebevrazda je rétorika. Zivot je Zivot.
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VZPOMINKY NA SPOLECNA SETKANT

VZPOMINKA NA REKONDICI

Novidcéci

Vzpominka na Pardubice? Prvni, co se mi vybavi, je veliky smutek Pavla nad amrtim
Anicky. Je to hrozna tragédie, ale bohuzel i ta patfi k zivotu s Huntinghtonovou choro-
bou. Jinak velice ptijemny a hlavné pfinosny pobyt nejen pro mé, ale i manzela a ma-
1ého Pétu, ktery vSe bere tak bezprosttedné, a vidim v ném spoustu néhy a ucty k dru-
hym. Mné osobné tato setkavani davaji hodné, jak citové, tak i po odborné strance,
a jsem za to opravdu $tastnd, a diky tomu jsem se dokdzala smifit s osudem nasi rodiny
a zit spokojené, dokud to jde. Jinak samozfejmé vyborné ubytovani, jidlo a atmosféra,
lidé jsou na sebe tak mili, protoZe kazdy z nds mame podobny osud a moc se mi libi, Ze
at ¢lovék udéld cokoliv i jakékoliv rozhodnuti, dobré ¢i $patné, nikdo ze spole¢nosti ho
neodsoudi, ba naopak podpoti k dal§imu Zivotu.
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ZDRAVOTNI PROBLEMATIKA

PACIENTSKA RADA POMOHLA, DECHOVE REHABILITACNI
POMUCKY BUDOU OD ZARI DOSTUPNEJSI

Mgr. Oldrich Tichy - vedouci tiskového oddéleni a tiskovy mluvci VZP

WWW.VZp.cZ

Vybrané dechové rehabilita¢ni pomiicky,
které pouzivaji nemocni s réiznymi poru-
chami dychani, budou pro klienty VZP
snaze dostupné. Na zakladé zadosti, ktera
zaznéla na jednani Pacientské rady VZP,
se pojistovna rozhodla rozsifit okruh 1¢é-
kard, ktefi budou moci tyto pomucky
predepisovat. Novinka mtize usnadnit Zi-
vot zejména pacienttim s neurologickymi
diagnézami.
Doposud mohli dechové rehabilita¢ni
pomtuicky predepisovat jen lékari odbor-
nosti alergologie a klinické imunologie, pediatrie a pneumologie a ftizeologie. Od 1.
zati ted nové budou moci totéz délat i neurologové a lékati s odbornosti rehabilitacni
a fyzikalni medicina.

V praxi to znamena, ze napriklad pacientim s roztrousenou sklerdzou, ktefi pra-
videlné navstévuji neurologa, diky tomu odpadne nutnost jit poté jesté k plicnimu I¢é-
kati. Nové jim bude moci dechovou rehabilita¢ni pomticku napsat pti kontrole ptimo
i neurolog.

Pti jednani Pacientské rady pozadala o rozdifeni okruhu predepisujicich lékaru
Helena Brtihova, ktera je predsedkyni obc¢anského sdruzeni MYGRA. To sdruzuje
pacienty s diagnézou myasthenia gravis. VZP uznala pozadavek za opravnény a bez
pritahtt mu vyhovéla.

Jde o dalsi konkrétni pfinos Pacientské rady VZP pro urcitou skupinu nemocnych.
Podobné zafungovala tfeba Zadost zastupcti spolecnosti Parkinson, zda by nebylo moz-
né urychlit u indikovanych pacientt s Parkinsonovou chorobou nasazovani specialni-
ho 1é¢iva Duodopa. VZP nésledné zvysila ¢astku, kterou plati za tuto 1é¢bu, bezmala
0 10 %. To by mélo byt dostate¢né.

Pacientska rada VZP vznikla letos v ¢ervnu. Zalozila ji spole¢né VZP a obecné pro-
spé$na spole¢nost Koalice pro zdravi. Je to poprvé v historii, kdy néktera zdravotni
pojistovna v Cesku vytvotila oficidlni férum pro spolupraci s pacientskymi organiza-
cemi. Nejen klienti VZP tak ziskali zastance, diky kterému mohou prednéset a fesit své
podnéty a problémy primo na pudé nejvétsi a nejspolehlivéjsi zdravotni pojistovny.
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ZDRAVOTNICKE PROSTREDKY PRO BEZNY ZIVOT

V DOMACNOSTI

Ing. Martin Jelinek, Ph.D., feditel Odboru Ié¢iv a zdravotnickych prostredkii VZP CR
Medical Tribune 17/2014

Tento ¢lanek se vénuje preskripci pomucek nezbytnych pro bézny Zivot v domécnosti,
jako jsou naptiklad berle, hole, choditka, sedacky na vanu a do vany ¢i do sprchy, na-
stavce na WC, klozetova kfesla, polohovaci lizka a matrace apod.

Pomticky, jejichz predepisovani je podminéno nejen odbornosti indikujiciho 1é-
kate, ale i souhlasem revizniho lékate, jsou indikovany prostiednictvim Zadanky
o schvéleni/povoleni. Jeji nezbytnou soucasti je medicinské zdtivodnéni pozadavku,
tedy zejména popis aktudlniho zdravotniho stavu s podrobnym popisem hybnosti
a pohybovych schopnosti. Zcela nedostacujici je ¢asto pouhy vycet diagndz. Indikujici
lékat pozada revizniho lékare o souhlas s thradou a poté vystavi Poukaz na lé¢ebnou
a ortopedickou pomtucku.

Choditka predepisuje lékat odbornosti rehabilitace, ortopedicka protetika ¢i neuro-
logie. Indikovéana jsou klientim s funkénimi hornimi koncetinami, omezenym pohy-
bem dolnich koncetin a pfi sniZené stabilité. Ze zdravotniho pojisténi je hrazen maxi-
malné jeden kus za pét let.

Luazka polohovaci s moznosti mechanického nebo elektrického nastaveni predepisu-
je 1ékar odbornosti rehabilitace, ortopedie ¢i neurologie, a to pacienttim bez schopnos-
ti aktivntho pohybu zcela odkdzanym na pomoc druhé osoby nebo pacientim trvale
upoutanym na lizko se zbytkovou schopnosti aktivni hybnosti a zaroven s onemoc-
nénim vyrazné zhorsujicim trofiku kiize a podkozi (jako napriklad transverzalni léze
misni, postizeni centrélniho ¢i periferniho motoneuronu nebo polyneuropatie meta-
bolického pavodu). Zaptijceni a thradu polohovaciho luzka revizni 1ékar schvali pouze
pti predpokladu dlouhodobého oSetfovani pacienta v domacim prostredi.

Mezi pomticky, jejichz indikace a thrada z prostredki vetejného zdravotniho pojis-
téni nepodléha schvéleni reviznim lékafem, patti berle, hole, sedacky na vanu, do vany,
pod sprchu, nastavce na WC, klozetova kiesla. U téchto pomiicek vystavi indikujici
1ékat pouze Poukaz na lé¢ebnou a ortopedickou pomticku a na zakladé poukazu je pak
pomticka vydejnou zdravotnickych potteb vydana.

Berle a hole predepisuje smluvni lékat zdravotni pojistovny odbornosti chirurgie,
rehabilitace, ortopedie, neurologie nebo prakticky lékat. Ze zdravotniho pojisténi je
hrazen maximélné jeden par berli podpaznich za dva roky, jeden par nebo jeden kus
berli predloketnich za dva roky nebo maximalné jeden hiil za tfi roky.

Sedacku na vanu a do vany, pod sprchu, nastavce na WC nebo kfesla klozetové pre-
depisuje smluvni Iékat zdravotni pojistovny odbornosti geriatrie, rehabilitace, ortope-
die, neurologie nebo prakticky lékat. Ze zdravotniho pojisténi je hrazen maximalné
jeden kus za pét let, u nastavce na WC je to max. jeden kus za tfi roky.
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SOCIALNI PROBLEMATIKA

ASISTENCNI KARTA ZTP 12

Karta je vhodna pro zdravotné postizené motoristy, ktefi cestuji pfevdzné na uzemi
Ceské Republiky. Karta Vam zajisti asisten¢ni sluzby na tizemi CR po dobu 12 mési-
cti od data aktivace. Sluzby jsou poskytovany v pfipadé poruchy, defektu pneumatiky,
nehody, vandalismu, Zivelné pohromy i odcizeni vozidla. Soucasti karty jsou i aktu-
alni dopravni informace z uzemi CR, informace mtizete ziskavat telefonicky, ptipad-
né e-mailem (napt. zaslani itinerate). Drzitelé karty ZTP12 mohou za zvyhodnénych
podminek ziskat zatizeni pro monitoring a vyhledavani vozidel MOTION CONTROL.
Veskeré sluzby Ize vyuzivat opakované.

+ Doba platnosti karty: 12 mésict

« Asistence pro vozidla: dvoustopd i jednostopa do 3,5t

« Platnost karty: na izemi CR

« Karta je platna: ID ¢islo + RZ vozidla, na které je pouzivana

o Po zakoupeni je nutné kartu aktivovat. Jednoducha aktivace po telefonu.

« Prodej asistenc¢nich sluzeb je v souladu s § 51 zakona o DPH osvobozen od DPH.

o Cena karty: 495 K¢ (plati pfi objednani pfes e-shop)

Rozsah sluzeb poskytovanych drziteliim karty ZTP12

« Nonstop pomoc dispe¢inku - zdarma.

« Pomoc silni¢ni sluzby - ptijezd a odjezd mechanika - zdarma.

o Préce mechanika silni¢ni sluzby - zdarma.

o Odtah v¢etné nalozeni a slozeni vozu (do 500km) - zdarma.

o Tlumo¢nik na telefonu (Aj, NJ) - zdarma.

o Predani vzkazu blizké osobé - zdarma.

 Zprostiredkovani pravni pomoci - zdarma.

« Dovoz PHM - v ptipadé nouze privezeme klientovi PHM (PHM hradi klient) -
zdarma.

« Vyména poskozené pneumatiky (opravu pneu hradi klient) — zdarma.

 Zprostiedkovani likvidace pojistné udalosti - zdarma.

« Zprostiedkovani ubytovani v ptipadé nepojizdnosti vozidla (ubytovani hradi klient)
- zdarma.

« Prevoz havarovaného nebo porouchaného vozu ze zahrani¢i - za uhradu.

+ Vyprosténi vozidla po dopravni nehodé - za thradu.

 Letecka preprava osob - za uhradu.

Déle sluzba poskytuje zdarma dopravni informace po telefonu - dlouhodobé uza-
virky/objizdky, kratkodobé uzavirky/objizdky, prijezdnost - stupné dopravy (Praha),
sjizdnost — pocasi, akce omezujici provoz - sportovni, kulturni, demonstrace; aktualni
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dopravni nehody; navrh trasy s ohledem na pozadavky klienta - itinerat; dalsi infor-
mace (napt. nejblizsi pneuservis).

SOCIALNI SLUZBY

Jaké socialni sluzby mohou vyuzivat osoby se zdravotnim postiZenim?
Pro osoby se zdravotnim postizenim jsou urceny nésledujici sluzby:

Socialni poradenstvi

Radi lidem, jak fesit jejich nepfiznivou situaci. Je zdkladni ¢innosti pfi poskytovani
vSech druhti socialnich sluzeb; poskytovatelé jej musi zajistit vzdy. Zakladni socialni
poradenstvi o moznostech feseni nepriznivé socialni situace nebo jejiho predchazeni
je vzdy bezplatné.

Odborné poradenstvi se zaméfuje na potieby jednotlivych okruht skupin lidi v ob-
¢anskych, manzelskych a rodinnych poradnéch, poradnach pro seniory, pro osoby se
zdravotnim postiZenim, poradndéch pro obéti trestnych ¢int a domaciho nésili a ve spe-
cidlnich lazkovych zdravotnickych zafizenich hospicového typu. Zahrnuje téz socialni
praci s lidmi, jejichz zptisob Zivota muze vést ke konfliktu se spole¢nosti.

Rana pece

Terénni, pripadné i ambulantni sluzba pro rodice a dité ve véku do 7 let, které je zdra-
votné postizené nebo jehoz vyvoj je ohrozen kvuli nepfiznivému zdravotnimu stavu.
Rana péce podporuje rodiny a vyvoj ditéte s ohledem na jeho specifické potieby.

Osobni asistence

Terénni sluzba poskytovana lidem, ktefi maji snizenou sobésta¢nost kvuli véku, chro-
nickému onemocnéni nebo zdravotnimu postiZeni, a jejich situace vyZaduje pomoc
jiné osoby. Sluzba se poskytuje bez ¢asového omezeni, v pfirozeném socidlnim prostie-
di a pti ¢innostech, které doty¢ny potrebuje.

Pecovatelska sluzba

Terénni nebo ambulantni sluzba poskytovana tém, ktefi maji snizenou sobésta¢nost
z dtvodu véku, chronického onemocnéni ¢i zdravotniho postiZeni. Diéle je ur¢ena rodi-
nam s détmi, jejichz situace vyzaduje pomoc jiné osoby. Sluzba se poskytuje v uréeném
¢ase v domacnostech a v zafizenich socidlnich sluzeb.

Priivodcovské a predcitatelské sluzby

Terénni nebo ambulantni sluzby poskytované osobam, které maji kvili véku nebo zdra-
votnimu postizeni snizeny schopnosti v oblasti orientace nebo komunikace. Priivodci
a predc¢itatelé pomahaji osobam vytidit jejich zéleZitosti.
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Podpora samostatného bydleni

Terénni sluzba urcend tém, ktefi maji snizenou sobéstac¢nost z divodu zdravotniho po-
stizeni nebo chronického onemocnéni, véetné dusevniho onemocnéni, jejichz situace
vyzaduje pomoc jiné osoby.

Odlehcovaci sluzby

Terénni, ambulantni nebo pobytové sluzby poskytované lidem, ktefi maji snizenou
sobésta¢nost z divodu véku, chronického onemocnéni nebo zdravotniho postizeni,
o které je jinak pecovano v jejich prirozeném socidlnim prostedi. Cilem je umoznit
pecovatelim nezbytny odpocinek.

Centra dennich sluzeb

Poskytuji se zde ambulantni sluzby lidem, ktefi maji snizenou sobésta¢nost z divo-
du véku, chronického onemocnéni nebo zdravotniho postizeni, a jejich situace vyzaduje
pomoc jiné osoby. Jedna se napriklad o pomoc pti osobni hygiené, poskytnuti stravy,
vzdélavaci ¢innosti atd.

Denni stacionare

Zde se poskytuji ambulantni sluzby osobam, které maji snizenou sobésta¢nost z dtvo-
du véku nebo zdravotniho postiZeni, a lidem s chronickym dusevnim onemocnénim,
jejichz situace vyzaduje pravidelnou pomoc jiné osoby.

Tydenni stacionare

Poskytuji pobytové sluzby osobam, které maji snizenou sobésta¢nost z dtivodu véku
nebo zdravotniho postiZeni, a lidem s chronickym dusevnim onemocnénim, jejichz
situace vyzaduje pravidelnou pomoc jiné osoby.

Domovy pro osoby se zdravotnim postizenim
V nich se poskytuji pobytové sluzby osobam, které maji snizenou sobésta¢nost z dtvo-
du zdravotniho postizeni, jejichZ situace vyzaduje pravidelnou pomoc jiné osoby.

Chranéné bydleni

Pobytova sluzba poskytovana osobam, které maji snizenou sobésta¢nost kvtili zdravot-
nimu postizeni nebo chronickému onemocnéni, véetné dusevniho onemocnéni, jejichz
situace vyzaduje pomoc jiné osoby. Ma formu skupinového, poptipadé individudlniho
bydleni.

Socialné aktivizacni sluzby pro seniory a osoby se zdravotnim postiZenim

Ambulantni, pfipadné terénni sluzby poskytované osobam v diichodovém véku nebo
se zdravotnim postizenim, kterym hrozi socialni vylouceni.
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Socialné terapeutické dilny

Ambulantni sluzby poskytované osobam se snizenou sobésta¢nosti z ditvodu zdra-
votniho postizeni, které kvtili tomu nejsou umistitelné na otevieném ani chranéném
trhu prace. Dlouhodobé a pravidelné podporuji zdokonalovani pracovnich navyki
a dovednosti.

Jak je to s dotacemi na socialni sluzby?
Dotace ze statniho rozpoctu financuje bézné vydaje, které souviseji s poskytovanim
sluzeb. Dotace se poskytuje poskytovatelim socidlnich sluzeb zapsanym v Registru po-
skytovateld socialnich sluzeb, a to prostfednictvim rozpoctu kraj.

Kontakty najdete ve vefejném registru poskytovatelt socidlnich sluzeb na strankach
http://iregistr.mpsv.cz.

DULEZITOST PSYCHOSOCIALNI PODPORY
PO PROPUSTENI Z PSYCHIATRICKE PECE

Na rezimovych, uzavienych oddélenich, ale i na téch, kde je rezim volnéjsi, chybi paci-
entim jejich blizci, svobodné nakladani s volnym ¢asem, vlastni lednicka atd. Na stej-
nych oddélenich je vSak také oSetfovatelsky tym. Je tu socialni pracovnice, ktera se
mimo jiné postard o ndro¢nou komunikaci s urady, je tu psycholog, s nimz si pacient
muize dohodnout individualni konzultaci, skupinové setkavani byva povinnosti, je tu
terapeut, ktery strukturované vyplni pacienttv volny cas, 1é¢ba je v kompetenci prislus-
nych lékart a o jeji dodrzovani dba sestra, o jidlo dalsi pracovnici a tak je péce o paci-
enta v psychiatrickych nemocnicich pres véechny nesporné vyhrady velmi komplexni.
Dimise (propusténi z nemocnice) pak znamena preneseni odpovédnosti za vSechny
slozky Zivota zpét na nemocného, ktery se ma vratit do prostfedi a mozna i do stresu,
ktery ho do nemocnice tfeba privedl.

S nemoci se navic poji mnoho socidlnich obtizi a nemoc ¢asto destruktivné zasahuje
do vsech oblasti Zivota. S onemocnénim se Casto poji dalsi potize, jako ztrata bydle-
ni, kterd miva nejriiznéjsi dtivody. Zndme kauzy, kdy sousedé vzhledem k nejruznéj-
$im problémutim, které nemocny vlivem nemoci svému okoli ptinasi, sepisi petici, aby
uz v jejich domé nebydlel. Nemocny casto také neni schopen bydleni uhradit. Nékdy
rovnéz dochdzi ke ztraté socialnich vazeb, kdy rodina muze byt péci o svého blizkého
pretiZzena natolik, Ze ji do budoucna odmita. Nabaluji se tak dals$i potize, které ve svych
diisledcich nemocného diskvalifikuji ze spole¢nosti.

Neni smyslem péce o nemocné nepoustét je z léceben, ale jejich hospitalizacim
naopak predchdzet nebo jim obdobi propousténi z hospitalizace pomoci prekonavat.
Problém ztézuje fakt, ze zdravotnictvi a socialné-terapeutickd prace si stfezi své obo-
rové hranice, i kdyz jde o problematiky velmi provazané. Zdravotni pojistovny vykony
socialni prace neproplaceji bud viibec, nebo jen ve velmi omezené mite, a jsou-li urcité
sluzby poskytovany nemocnému az po jeho propusténi, takové vykony nejsou propla-
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ceny v zadném z pripadi; pritom udrzet kontakt s nemocnym i po jeho propusténi, nez
se dobfe integruje v jiné, nasledné sluzbé, je velmi dulezité.

Pacientim je tfeba pomoci vzdy, tedy at se vraceji do Zivota na ubytovné ¢i do své-
ho ptirozeného zazemi, zpét k rodiné a blizkym nebo do chranéného, komunitnimi
sluzbami poskytovaného prosttedi (chranéné bydleni, podporované zaméstnani, case
management apod.). Dle individudlnich potteb pacienta nabizi tym Centra nejen za-
kladni poradenstvi v oblasti prace, bydleni, volného ¢asu, ale i pomoc pfi ujasnovani
individudlnich redlnych moznosti a potteb - zda je pro daného pacienta vhodnéjsi zacit
dalsi Zivot mimo nemocnici s podporou komunitnich sluzeb, nebo je schopen zvladat
svij zivot bez této podpory.

Protoze dusevni nemoc zasahuje do vSech oblasti pacientova Zivota, pro kazdy okruh
potiZi existuje organizace nebo sluzba, ktera danou problematickou oblast nemocnému
pomaha fesit. Ukazuje se vSak jako nejefektivnéjsi, kdyz ma nemocny svého klicového
pracovnika, ktery ho provazi véemi zakazkami a spolupracujicimi organizacemi.

Popsané poradenstvi a podpora v praxi by mélo vypadat tak, Ze pacienta je§té v ram-
ci hospitalizace zkontaktuji pracovnici s vhodnou naslednou sluzbou. Zastupci organi-
zaci si mohou pro pacienta bud osobné dojit, nebo k dohodnutému pohovoru pacienta
doprovodi pracovnici Centra psychosocidlnich sluzeb, nicméné je uréitym provérenim
pacientovych dovednosti, kdyz si dojde ke sjednanému pohovoru sim. V diskusi pak
pracovnik organizace je$té provéri pacientovu motivaci k vyuziti dané sluzby, vyplni
s nim dotaznik, a pokud mu osettujici psychiatr sluzbu doporudi, pacient se tak stane
¢ekatelem na vybrané sluzby. Nékdy je nutné pacienta do nasledné organizace dopro-
vodit i opakované, aby se pro néj dané zafizeni stalo znamym a bezpe¢nym prostredim.
Dobré zaclenéni nemocného v nasledné sluzbé je totiz velkou prevenci proti relapsu
nemoci. Tym pracovniki v nasledné organizaci miZze mimo jiné dobfe mapovat, zda
nemocnému znovu nehrozi ataka jeho onemocnéni a mohou spole¢né dobte zamezit
rehospitalizaci, kterd by nemocného vyradila z jeho reality a Zivota na zbyte¢né dlouho.
Mohou tak spole¢né zvladnout ataku nemoci i ambulantné. To je ostatné také jeden
z cilii reformy psychiatrické péce, pred kterou Ceska republika stoji. Sit takovych center
komunitni psychiatrie se md pro ur¢ité regiony pocetné navysit, aby byla dostupnéjsi,
a psychiatrickd péce se ma realizovat zejména v terénu, tedy v prirozeném prosteni
nemocnych, aby se neocitali v urcité izolaci nemocnic a lé¢eben.

Psychosocidlni poradny jsou provozovany riiznymi organizacemi (napt. Fokus Praha,
Bona, Greendoors, Baobab, Eset-Help a dalsi) nebo ptimo lé¢ebnami. Dale Ize vyuzit
sluzeb rodinnych poraden, které jsou zastoupeny v kazdém kraji a jsou bezplatné nebo
poradny pii Diecézni katolické charité nebo Diakonii Ceskobratrské cirkve evangelické.

Texty v kapitole Socidlni problematika ptipravila Ing. Martina Musilova
Zdroj: www.mpsv.cz, www.socialnisluzby.cz
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MOZNOSTI GENETICKEHO TESTOVANI V CR

PREIMPLANTACNI GENETICKA DIAGNOSTIKA HCH
V SANATORIU HELIOS V BRNE
Mgr. Lenka Raszykovd

Preimplanta¢ni genetickd diagnostika (PGD) zahrnuje soubor
molekularné biologickych metod umoznujicich popsat genetic-
ky stav embrya pred jeho implantaci v déloze. PGD je vazana
na umélé oplozeni (IVF). Hlavni vyhodou PGD je, ze transfero-
vana jsou pouze ,,zdrava embrya“ (ta, u kterych nebyla prokazana
sledovana abnormalita, v naSem pfipadé mutovany gen HCH).

Vseobecné vyuziva PGD 2 pristupy:

 na trovni chromozémi sledujeme pocetni chromozémové abnormality (technika
fluorescen¢ni in situ hybridizace FISH a celogenomové komparativni hybridizace
CGH),

 na urovni gent detekujeme monogenni onemocnéni (technika polymerazové reté-
zové reakce PCR).

Huntingtonova choroba patfi mezi monogenni onemocnéni a Ize ji v ramci neim-
plantacni genetické diagnostiky tspésné testovat. Tento PGD PCR test je v Sanatoriu
Helios Brno hrazen zdravotni pojistovnou.

Principem vy$etfeni je vazebna analyza v kombinaci s pfimym testovanim mutace.
U téch Zadatelu, kteti nepodstoupili prediktivni testovani na Huntingtonovu chorobu
(osoby v riziku), se provadi pouze vazebna analyza, tzn., Ze i bez pfimého testovani
mutace lze vybrat ,,zdrava embrya®, pricemz kvalita testu se nijak nesnizi.

V Sanatoriu Helios se PGD PCR provadi na embryich ve stadiu blastocysty, tj.
po pétidenni a/nebo Sestidenni kultivaci. Rutinni biopsii blastocyst provadi Sana-
torium Helios jako jedno z méla IVF center v Evropé a jeji hlavni vyhoda spociva
v tom, Ze, na rozdil od biopsie tfidennich embryi, se bioptuji a vySetfuji pouze
embrya nejvyssi kvality, s nejvétsi pravdépodobnosti implantace (uchyceni se v dé-
loze). VySetfené zdravé embryo je transferovano do délohy, je-li jich vice, jsou za-
mrazena.

Co se tyce uspésnosti IVF a PGD PCR cykld v Sanatoriu Helios Brno, jsou nase
vysledky srovnatelné s vysledky nejlepsich svétovych center zabyvajicich se problema-
tikou asistované reprodukce a PGD, tj. vice nez 50 %. Zadatelé o PGD PCR z rodin
huntingtonikd, at uz nositelé mutace ¢i osoby v riziku, tvofi v nasi PCR laboratoti nej-
pocetnéjsi skupinu ze viech vydetfovanych osob s monogennim zatizenim v rodiné.
Potésujici je, Ze se k nam nasi klienti z vasich fad vraci uz i opakované, kdyz chtéji
poridit svému (a nasemu) ditku sourozence.
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V ptipadé zdjmu i jakéhokoliv dotazu kontaktujte prosim:
Mgr. Lenka Raszykovd, molekuldrni biolog, mobil: 732 856 553
MUDr. Véra Hotinovd, klinicky genetik, mobil: 604 415 649
Mgr. Dusana Vrdnovd, IVF koordindtorka, mobil: 731 416 420
MUDr. Pavel Texl, gynekolog, feditel sanatoria, tel.: 549 523 211
Sanatorium Helios spol. s r.0., Stefénikova 12, 602 00 Brno
www.sanatoriumhelios.cz

PREIMPLANTACNI GENETICKA DIAGNOSTIKA HCH
V GENNETU V PRAZE
V. Krutilkovd, M. Putzovd, I. ElidSovd, D. Stejskal

Preimplantacni genetickd diagnostika (PGD) je metoda, kterd
umoznuje zjistit u zarodkd vzniklych pfi umélém oplodnéni (IVF),
zda nesou vlohu pro sledovanou genetickou chorobu. Jde o moz-
nost zabranit prenosu dané choroby do dal$i generace bez nutnosti
prenatalni diagnostiky a nasledného ukonéeni téhotenstvi.
PGD musi byt vidy spojena s mimotélnim oplodnénim.
MUDr. Véra Krutilkova ~ To znamend, Ze zena podstoupi hormondlni stimulaci, ¢imz je
zajisténo dozrani vice vajicek. Ta jsou pak oplodnéna spermiemi
partnera. Takto vznikly zdrodek se 3. den sklada z 6-10 dosud nespecializovanych bu-
nék - blastomer. Kazda z nich nese kompletni genetickou informaci.
Pomoci mikromanipula¢nich technik je jedna blastomera odebrdna. Z DNA ziskané
z této burky je pak provedena vlastni analyza. 4.-5. den je do délohy zavedeno embryo,
které nenese dispozici k dané chorobé. Vysetfeni je mozno provést téz z nékolika bunék,
tzv. trofoectodermu (¢ast embrya, ze kterého se pozdéji vytvari placenta a plodové obaly),
odebranych 5. den. V tomto pripadé je embryo vitrifikovano (velmi $etrné zamraZzeno) a za-
vedeni embrya bez dispozice k Huntingtonové chorobé probiha v dal$im cyklu prijemkyné.
PGD monogennich chorob, tedy i Huntingtonovy choroby, je na nasem pracovisti
provadéna tzv. nepfimou neboli haplotypovou analyzou. Kazdy gen se v burice vysky-
tuje ve 2 kopiich - alelach. Jedinec jednu alelu zdédi od otce a jednu od matky. Pomoci
urcitych markert (znacek) odlisime tyto dvé alely (haplotypy) a sledujeme, ktera alela
(kopie genu) v rodiné segreguje s danym onemocnénim. Podminkou pro tuto diagnos-
tiku je mit k dispozici DNA od obou partnert, kteti PGD zadaji, a od ptimého pribuz-
ného s geneticky potvrzenou Huntingtonovou chorobou. Vyhodou je moznost takto
provést PGD i u Zadatele v riziku, ktery nepodstoupil prediktivni testovani. Vyraze-
na jsou embrya (zarodky), ktera nesou kopii genu spole¢nou s nemocnym piibuznym
(nejcastéji rodicem zadatele).
PGD je v Gennetu provadéna od roku 2007, dosud byla provedena u 66 typti mo-
nogennich chorob. Uspésnost (pocet gravidit po zavedeni embrya do délohy) se po-
hybuje kolem 50 %. PGD Huntingtonovy choroby byla poprvé provedena v Gennetu
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v roce 2008. V soucasné dobé se jedna se o nejcastéjsi diagndzu, pro kterou jsme
o PGD zadani.

Od roku 2008 jsme PGD na HCH pripravili pro 22 péri, narozeno je dosud
po PGD 9 déti (z toho 2x dvojcata), u 2 pacientek bézi téhotenstvi, jedna pani potratila
v I trimestru. Cely proces (vstupni genetickd konzultace, ptiprava i provedeni IVF
a PGD) probiha na nagem pracoviiti. Metodu mame akreditovanou dle normy CSN
EN ISO 15189, uc¢astnime se mezilaboratorni kontroly kvality organizované britskou
UK NEQAS.

Co se tyka finan¢nich nakladt, pfiprava genetické analyzy je plné hrazena zdravotni
pojistovnou. V kazdém IVF cyklu si hradi tzv. mikromanipulace, tzn. injekci spermie
do vajicka (ICSI) pti IVE odbér blastomery a prodlouzenou kultivaci (doba mezi odbé-
rem blastomery a prenosem vysetfeného embrya do délohy). V tuto chvili jde o ¢astku
15 000 K¢, mozny je doplatek za léky k hormonalni stimulaci (t. ¢. max. 6 000 K¢). PGD
predstavuje spolehlivou metodou prevence prenosu Huntingtonovy choroby do dalsi
generace, pro mnohé¢ je eticky pfijatelnéjsi nez podstupovat umélé ukonceni téhoten-
stvi. Nevyhodou je naopak nutnost podstupovat umélé oplodnéni a samoztejmé i jista
finan¢ni naro¢nost.

Pokud mite o toto vySetfeni zdjem, nebo o ném uvazujete, objednejte se na genetic-
kou konzultaci, pti které vam bude v8e podrobné vysvétleno.

V ptipadé zdjmu ¢i jakéhokoliv dotazu kontaktujte prosim:

MUDr. Véra Krutilkovd, tel. pro objedndni: 222 313 000, e-mail: vera.krutilkova@gennet.cz
Centrum lékatské genetiky a reprodukéni mediciny Gennet, Kostelni 9, Praha 7
www.gennet.cz

PREIMPLANTACNI GENETICKA DIAGNOSTIKA HCH
V SANATORIU REPROMEDA V BRNE
M. Hor#idk, Ph.D., . Hordk, T. Kocur, I. Grochovd, K. Veseld

Preimplanta¢ni geneticka diagnostika (PGD) je genetickym vy-
$etfenim embrya, které se provadi pred jeho prenesenim do dé-
lohy matky. Cilem PGD je narozeni zdravého ditéte osobdm
s diagnézou HCH, nebo osobam v riziku postiZeni touto cho-
robou. Dal$im pozitivnim pfinosem tohoto postupu je, ze do-
jde k ukonceni prenosu HCH v roding, jelikoz zdravy jedinec
Mgr. M. Horridk, Ph.D.  jiz bude predavat pouze zdravé geny. VySetfeni embryi pred je-
jich implantaci v déloze matky umoznuje paru vyhnout se riziku
umélého ukonceni téhotenstvi z diivodu pozitivniho genetického nalezu pti prenatdl-
nim testovanim plodu, ktery byl pocat prirozenou cestou. Volba umélého ukonceni
téhotenstvi je pro rodi¢e vzdy smutnou a pro mnohé je zaroven eticky nepiijatelnou
udalosti.
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V centru asistované reprodukce Repromeda provadime preimplantaéni genetickou
diagnostiku riiznych genetickych onemocnéni zptisobenych nefunkénimi nebo $patné
fungujicimi geny, které mtize nést kterykoliv z nas. Takovym pripadem je i HCH. Speci-
fikem této choroby je, Ze mnohé osoby v riziku onemocnéni nechtéji, nebo se stile roz-
hoduji, zda podstoupit geneticky test, ktery potvrdi, nebo vylou¢i budouci propuknuti
choroby. Obavy a vahani jsou naprosto ptirozené. Ke vSem etickym otazkdm a soukromi
jednotlivet spojenych s timto onemocnénim pristupujeme v Sanatoriu Repromeda s re-
spektem a pfi pripravé a provedeni PGD postupujeme v souladu se smérnici pro sprav-
nou laboratorni praxi pro molekularné genetické vysetfovani Huntingtonovy choroby
(V. Kerblové & J. Zidovskd; 2007) a Evropské spole¢nosti pro lidskou genetiku (ESHG)
zpusobem, kdy presny status genu u osoby s rizikem HCH nepotfebujeme znét a v zad-
ném ptipadé ho béhem pripravy a provedeni PGD nevysetfujeme. Markery v blizkém
okoli genu ndm umozni rozpoznat geny pochazejici z rtiznych rodovych linii a pfi PGD
preventivné vylou¢ime ten gen, ktery osoba v riziku zdédila z rodové linie zatizené vy-
skytem HCH a ktery je spojen s 50% rizikem onemocnéni. Nebude nikdy znamo, zda
osoba v riziku bude trpét HCH ¢i nikoliv, pokud si to sama nebude pfat a v budoucnu
nepodstoupi geneticky test na prislusném specializované pracovisti. Riziko zjisténi dia-
gnozy laboratofi provadéjici PGD je timto eliminovéno a zaroven je dosazeno jistoty, Ze
par bude mit zdravé déti bez rizika onemocnéni a prenosu HCH. Samoziejmé mizeme
pomoci mit zdravé déti i tém, ktefi maji potvrzenou diagnézu HCH.

PGD je spojeno s mimotélnim oplozenim vaji¢ek partnerky spermiemi partnera. Z vy-
vijejicich se embryi odebereme jednu buriku, coz ranému embryu nijak neublizi a odebra-
na burika poslouzi ke genetickému testovani. Do délohy matky se poté prendsi pouze emb-
rya, u kterych geneticky test provedeny na odebrané bunce vyloucil riziko postizeni HCH.

V Repromedé provadime preimplanta¢ni genetickou diagnostiku genetickych cho-
rob jiz od roku 2004, a tedy nejdéle ze viech center asistované reprodukce v CR. Nase
bohaté zku$enosti a poznatky v oblasti PGD se vidy snazime propojit s pfanim a pred-
stavami klienta tykajici se samotné 1é¢by a celého procesu testovani. Kromé testovani
bunék z ranych stadii embryi (blastomer) provadime vysetfeni také na bunikich odebra-
nych z vy$sich embryonalnich stadii - blastocyst. Upfednostiiujeme vsak odbér a tes-
tovani ranych stadii embryi, jelikoZ lze touto technikou vysetfit a ziskat vice zdravych
embryi vhodnych k transferu. Ty se pak prenasi do délohy matky ve vétsiné pripadi
ve stadiu blastocysty a s patfi¢nym ohledem na jejich kvalitu vyvoje, kterou dokazeme
hodnotit pomoci kamerového systému zabudovaného v inkubatorech. Diky soustav-
nému monitorovani vyvoje embryi a hodnoceni jejich morfologie a kvality dokazeme
vybrat pro transfer ta nejvhodnéjsi embrya a diky tomu dosahovat vysoké uspésnosti
otéhotnéni (50%). Nase laboratot je akreditovana dle mezinarodni zdravotnické normy
ISO 15189, ¢imz napliiuje pozadavky vysokého standardu kladené na zdravotnickou
laborator provadéjici PGD. Podminkou akreditace je také pravidelna ucast v mezina-
rodné organizovanych a nezavislych kontrolach kvality (UK NE QAS), kterych se nase
laborator castni. Certifikaty potvrzujici kvalitu nasi préce nejen v oblasti PGD jsou
k nahlédnuti na webovych strankach laboratore.
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PGD Huntingtonovy choroby je spojené s mimotélnim oplodnénim a je plné hra-
zeno zdravotni pojistovnou. Léceny par se vSak finanéné spolupodili na ptipravé PGD,
ktera je pro kazdy par individualni a predstavuje 15 000 K¢. Dale si par hradi vykony,
které jsou nevyhnutelné béhem asistované reprodukce ve spojitosti s PGD a zaroven
nejsou pojistovnu hrazeny. Jedna se napriklad o injekce spermie do vajicka (ICSI), pro-
dlouzenou kultivaci embryi a doplatek za léky k hormonalni 1é¢bé, kterd je nutna pro od-
bér vétsiho poctu vajicek. Doplatek za tyto vykony se aktualné pohybuje kolem 25.000 K¢.

PIné respektujeme a rozumime tomu, Ze zalezi pouze na individudlni uvaze kazdého
paru, kterého se HCH ptimo tyka, zda je vhodné zalozZit rodinu. Pokud se ale par roz-
hodne naplnit moznd nejvétsi smysl existence ¢lovéka, pak PGD predstavuje spolehli-
vou alternativu a moznost, jak mit zdravé déti, coz je pfanim vSech budoucich rodica.

e

Py

V ptipadeé zdjmu ¢i jakéhokoliv dotazu kontaktujte prosim:
MUDr. Katefina Veseld, Ph.D., feditelka centra, gynekolog,
e-mail: kvesela@repromeda.cz, tel.: +420 533 306 351
MUDr. Iiga Grochovd, klinicky genetik,

e-mail: igrochova@repromeda.cz, tel.: +420 533 306 316
Mgr. Miroslav Horfidk, Ph.D., molekuldrni genetik,

e-mail: mhornak@repromeda.cz, tel.: +420 776 850 577
Sanatorium Repromeda s.r.0., Vini¢ni 235, 615 00 Brno
www.repromeda.cz
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MOZNOSTI POBYTOVYCH ZARIZENI PRO
PACIENTY S HCH V CR

DIAKONIE CCE - STREDISKO BETANIE V NACHODE

Nachodska Betanie je domovem s kapacitou 20 lizek, nabizejicim
dva druhy sluzeb - 14 laZek pro klienty v domové a 6 na odlehco-
vaci sluzbé. K trvalym pobytiim ve stredisku jsou ptfijimany ZTP
osoby, véetné klientd trpicich Huntingtonovou chorobou, ve véku
od 18 do 60 let. Aktudlni pozadavky na trvalé umisténi klientii
s HCH, muzi i Zen, nékolikanasobné prevysuji sou¢asné moznosti
domova. U kratkodobych odlehc¢ovacich sluzeb je cilova skupina
ptijimanych osob rozsifena o seniory. Klienti jsou ubytovani pre-
vazné ve dvoultizkovych pokojich, pricem? trvale umisténi obyvatelé maji moZnost za-
zadat si o umisténi na pokoji jednoliizkovém. Stravovani se odviji od zvyklosti a potieb
jednotlivych klientt. K zakladni celodenni stravé je mozné pridat svacinu a druhou vecefi
a dokoupit jidlo dle individualnich pozadavki. Klientim je poskytovana, vedle neptetrzité
oSetfovatelské a asistencni péce, zdravotni péce zajistovand odbornym personalem a na za-
kladé doporuceni lékate, ¢i dle vlastnich pozadavka i rehabilitace a ergoterapie. V ramci
volnocasovych aktivit se klienti ii¢astni koncerttl, divadelnich predstavent, vystav, navstév
restauraci, spole¢ného opékani ¢i oslav narozenin ostatnich obyvatel domova.

Kontakty:

Diakonie CCE - Stfedisko BETANIE, Sprefiarova 105, 547 01 Ndchod
Tel.: 491 423 154, mobil: 723 631 656, e-mail: betanie@diakoniecce.cz
www.betanie.diakoniecce.cz

DIAKONIE CCE - STREDISKO ZVONEK V PRAZE 4

Domov stfediska Zvonek nabizi tfi typy sluzeb — domov pro
osoby se ZP, chranéné bydleni a centrum dennich sluzeb. Sluzby
jsou urceny pro osoby se zdravotnim postizenim (s mentdlnim,
pripadné kombinovanym postizenim) a stfedisko ma zkusenosti
s pacienty s HCH.

Sluzba Domova je urcena osobam ve véku od 10 do 60 let,
které kvili svému postizeni potiebuji celodenni pomoc a pod-
poru druhé osoby v zdkladnich Zivotnich dovednostech. Je zajis-

téno dlouhodobé ubytovani, strava, asisten¢ni, pecovatelské, rehabilita¢ni a zdravotni
sluzby a také moznost vzdélavani nebo pracovni ¢innost.
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Sluzba Chranéné bydleni je uréena pro osoby ve véku od 18 do 64 let, které jsou
zavislé na péci druhé osoby (s priznanym prispévkem na péci v rozsahu L-III. stupné).
Sluzba zajistuje ubytovani a stravu, spole¢né s pecovatelskou sluzbou (ptiprava a poda-
vani stravy).

Centrum dennich sluzeb podporuje prostfednictvim nabizenych aktivit dospélé lidi
ve véku 18-64 let ve zvladani sobéstacnosti. Sluzba zajistuje diistojné prostredi a zacha-
zeni a usiluje o maximalni mozné za¢lenéni do bézného Zzivota spole¢nosti — naptiklad
zapojeni do socidlné-terapeutické nebo chranéné dilny.

Kontakty:

Diakonie CCE - Stredisko Zvonek v Praze 4, Sipkovd 1838/1, Praha 4 - Kr¢, 140 00 Praha
Tel.: 241 406 859, e-mail: stredisko@diakonie-zvonek.cz

www.diakonie-zvonek.cz

DOMOV DUCHODCU STITY

Hlavnim cilem tohoto zatizeni je poskytovani sluzeb socidlni péce osobam, které se
v dusledku svého véku nebo zdravotniho stavu ocitly v neptiznivé socialni situaci, kte-
rou nejsou schopny prekonat ve vlastnim prostredi ani za pomoci jinych typt soci-
alnich sluzeb nebo rodiny a potfebuji pravidelnou pomoc pti zajisténi svych potreb
s cilem zachovat a rozvijet svou sobésta¢nost, spolecenské navyky a dovednosti. O uzi-
vatele pecuji véeobecné sestry, pracovnici v socidlnich sluzbach, rehabilita¢ni pracov-
nice a socialni pracovnice.
Podminkou pfijeti je nutnost pfiznani piispévku na péci!

Kontakty:

Domov diichodcii Stity, Na Pilniku 222, 789 91 Stity

Tel.: 583 480 050, 583 455 660, e-mail: vaclav.veprek@domovstity.cz,
pavlina.vlkova@domovstity.cz

www.domovstity.cz

HOSPIC SVATEHO LUKASE OSTRAVA

Hospic sv. Lukase je specializované zdravotnické zatizeni, poskytujici hospicové sluzby
vcetné 1é¢by bolesti, kterou s sebou postupujici nemoc prinasi. Hospic je urcen pro
osoby nevylécitelné nemocné v termindlnim stadiu Zivota, nejcastéji s onkologickou
diagnozou, jejichz obtize nevyZzaduji lé¢bu v nemocnici a neni mozné je zvladnout ani
v domacim prostfedi. Nez se téZce nemocny ¢lovék dostane do hospice, musi byt vycer-
pany vechny ostatni moznosti 1écby.
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Pacientim bez omezeni véku poskytujeme dle jejich individudlnich potieb zejména
komplexni osetfovatelskou péci ptizptisobenou jeho zdravotnimu stavu, véetné palia-
tivni 1é¢by (1é¢by bolesti), psychickou pomoc a podporu nemocného a jeho blizkych,
ubytovani a stravovani. Lze také vyuzit moznost trvalé piitomnosti blizké osoby 24 ho-
din denné. Pokoje jsou vybavené pristylkou pro blizké osoby, centralnim signaliza¢nim
zafizenim a rozvodem kysliku, TV, pfipojenim k Internetu, terasou atd. Pacienti maji
staly pristup do kaple, kde jsou pravidelné bohosluzby.

Kontakty:

Hospic svatého Lukdse, Charvdtskd 8, 700 30 Ostrava

Tel.: 559 508 505, mobil: 732 178 501, e-mail: lukashospic.ostrava@caritas.cz
www.ostrava.caritas.cz — odkaz Hospicové sluzby

CHARITNI DUM SV. ALZBETY OSTRAVA

Toto pobytové zatizeni je urceno pro seniory, osoby se zdravotnim postizenim, oso-
by s télesnym postizenim a osoby s chronickym onemocnénim. Zatizeni poskytuje
ubytovani, stravu, sluzbu osobni asistence, socidlné terapeutické ¢innosti, aktivizaéni
¢innosti, pomoc pii uplatiiovani prav, opravnénych z4jmu a pii obstaravani osobnich
zélezitosti, oCetfovatelska a zdravotni péce a spoleenské a zdjmové aktivity. Zafizeni
ma bohaté zkuSenosti s pacienty s HCH.

Kontakty:

Charitni diim svaté Alzbéty, Zelend 2514/73, 709 00 Ostrava - Maridnské Hory
Tel.: 599 526 912, e-mail: cho.alzbeta.zelena@charita.cz

www.charita.cz

DOMOYV SEVERKA JIRIKOV

Domov Severka se nachazi v obci Jitikov a je sou¢asti Sluknovského vybézku v Usteckém
kraji. Areal tvori ¢tyti objekty, ve kterych je umisténo 100 klienttl. Domov Severka poskytuje
pobytové sluzby a tstavni socialni péci pro osoby se zdravotnim postizenim a chronickym
dugevnim onemocnénim ve véku od 27 let. Domov preferuje zdjemce z Usteckého kraje.

Domov poskytuje sluzby pro osoby s jinym zdravotnim, kombinovanym, mental-
nim, télesnym, sluchovym nebo zrakovym postizenim.

Kontakty:

Domov Severka Jitikov, p.o., Filipovskd 582/20, 407 53 Jitikov
Tel.: 412 338 122, 412 337 005, e-mail: reditel@domovseverka.cz
www.domovseverka.cz
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STALO SE

DOTACE Z EVROPSKYCH FONDU

Jiz na jarnim Rekondi¢né-edukacni pobytu jsme ozndmili, Ze jsme Zadali o finance
z evropskych fond@ (konkrétné se jedna o fond Cesko-Svycarské spoluprace) na pro-
jekt predndsek, uréenych pro pecovatelska zatizeni. S potésenim ted oznamujeme, Ze
projekt byl schvélen ve vysi 1 200 000 K¢. Doba trvani projektu je naplanovana na dva
roky, kdy bude z 90 % financovan z evropského fondu a déle bude pokracovat jesté
minimélné 3 roky. Cilem tohoto projektu je zajisténi vy$si informovanosti stavajicich
pecovatelskych zafizeni tak, aby byla po celé republice vytvorena sit dlouhodobych
nebo alespon respitnich pobytovych zafizeni a dennich stacionati, kde bude personal
seznamen se specifiky HCH, proskolen v péci o pacienty s HCH, a kde bude vytvoreno
alespon jedno misto, pfipadné vice, dle aktualni situace. Pro pacienty s HCH bude lépe
dosazitelna spravna péce a nebudou zcela odtrzeni od rodiny.

Zacatek projektu by mél byt v fijnu nebo v listopadu leto$niho roku, v zavislosti
na administrativnich pozadavcich Ministerstva zdravotnictvi CR.

SPOLUPRACE S KRALOVEHRADECKYM A PARDUBICKYM
KRAJEM

Na zéakladé navazané spoluprace s Kralovéhradeckym krajem, byl zaslan dopis se Za-
dosti o spolupraci i s Pardubickym krajem. Pardubicky kraj v souladu se Stfrednédobym
planem rozvoje socialnich sluzeb na obdobi 2016-2020 podporuje sluzby poskytované
terénni a ambulantni formou, které umoznuji sdilenou péci a zivot osob v jejich pri-
rozeném socialnim prosttedi dle jejich moznosti a potteb. Poskytovani sluzeb cilové
skupiné osob s HCH by mélo byt zajiSténo v ramci stavajicich kapacit poskytovatelil
socialnich sluzeb s tim, Ze budou upraveny podminky poskytovani péce, a ze bude pro-
skolen personam dle specifickych potieb péce o tyto pacienty. Proto by Pardubicky kraj
rad navazal spolupraci s SPHCH a vyuzil moznosti $koleni personalu danych poskyto-
vatelt socialnich sluzeb.

BYLA STANOVENA CASTECNA UHRADA LEKU TETMODIS

Lék Tetmodis (tetrabenzin, 25mg, 112 tablet) je registrovan od roku 2011, teprve letos
od 1. 5. byla stanovena thrada z verejného zdravotniho pojisténi. Tetmodisu bylo sta-
noveno uréité preskripéni omezeni, tudiz je na posouzeni lékare, kterému pacientovi
muize indikovat, na to nesmime zapominat.

64



KRIS KING SE SETKAL S JEROENEM DE SCHEPPER

Kris King se setkal s Jeroenem De Schepper v Sheffieldu. Kris neddvno dokon¢il svij
maraton na kole kolem celého pobtezi Britanie s cilem zvysit povédomi o Huntingto-
nové chorobé a ziskat néjaké finance.

Jeroen opustil Belgii v dubnu 2014 a ujel na kole 10.000 km po Evropé s cilem zvysit
povédomi o HD a ziskat finan¢ni prostfedky na podporu zaklddani novych Hunting-
tonskych asociaci v Evropé.

EHDN PLENARY MEETING & EHA MEETING

Barcelona, 19.-21. zafi 2014

Po dvou letech se v zafi opét seslo nejen evropské huntingtonské spolecenstvi. Letos$ni
kongres se konal ve Spanélsku, v Barcelong, tfeti zdtijovy vikend. I kdyZ je to setkdni
dle nazvu evropské, tradi¢né prijizdi acastnici z celého svéta. Letosni pocet opét lamal
rekordy, prihldsenych bylo pres 900 ucastnikii.

Celé 3 dny byly nabité informacemi. Védeckymi i laickymi. Je toho tolik, co musime
tedy budete muset pockat do podzimni rekondice v Prostéjové a do jarni Archy. Nedo-
¢kavci najdou informace v angli¢tiné na www.hdbuzz.net.

V krétkosti jen zminime, Ze Cesk4 republika byla opét hojné zastoupena na vsech
frontach. Kolegové z Libéchova opét slavili tspéch s prasatky, nebot jeden z jejich po-
stertl, autorky Ing. Zdenky Ellederové, Ph.D., byl vybran k pédiové prezentaci béhem
zvlastni posterové sekce. Gratulujeme!

SPHCH zastupovala Zderika Vondrackova, Jifi Hruda, Martina Musilova a Pavla Saginkova.
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OZNAMENI

VZPOMINKA NA ANICKU DOLAKOVOU
*5.6. 1950, 1 26. 4. 2014
Za SPHCH a moji osobu Ing Jiti Hruda

Kdyz se divam na foto Dolakovych, uvé-
domuju si, Ze Anicka nebude schazet je-
nom Pavlovi, ale i ndm vSem, ktefi jsme
se s ni potkavali roky na vikendovych po-
bytech, ale i pfi soukromych setkanich,
kdyz prijela do Pardubic. Prvni, co vzdy
udélala, dala mi pusu a objali jsme se. Pak
mi zacala néco vypravét. Uz méla trosku
problémy s artikulaci a tak se pfiznavam,
Ze jsem vSemu nerozumeél, ale to nebylo na prekazku. Byla spokojena, ze mi vylicila,
co méla na srdci.
Obdivoval jsem ji, jak odvazné létala za dcerou do Anglie, byvala tam spokojend.
A kdo by nebyl. Rdda se ztcastiiovala rekondi¢nich pobytt a poustéla se do tance,
i kdyz koordinace pohybu pfi tane¢nich krocich nebyla jednoduchd. Ale v nasich ta-
neccich v kruhu to nebyl problém. Pamatuju si, jak méla rada pivo. Dokazala si ho i dost
vehementné vymahat i presto, Ze uzivala léky. Ale Pavel ptisel na uéinny trik. Ve stejné
sklenici, do jakych se ¢epovalo pivo, prinesl pito. Spokojenost byla stoprocentni.
Jak jsem jiz napsal, bude nam Anicka schazet. Bohuzel tam uz nebude sedavat u stolu
s Janou Justovou, vérnou kamaradkou. Doufejme, Ze uZ spolu fe$i své problémy spole¢-
né tam nahote. Ale téSime se, Ze se potkdme zase s Pavlem Doldkem i s Frantou Justem.
Ze nase spolecenstvi neopusti. Byli ndm vzdy oporou, a tak bychom jim to chtéli oplatit.
Jesté, co fikal moudry filozof Seneca pred mnoha staletimi: ,,TéSme se ze svych pra-
tel, nebot nevime, jak dlouho nam to bude pfédno®

DIKY VAM...
Mgr. Monika Baxa

»A co délas? - tuto otdzku dostdavam Casto, at uz je to v pfipadé, ze potkam staré zna-
mé, které jsem léta nevidéla, nebo se sezndmim s lidmi zcela novymi. Po chvilce, co se
v kratkosti snazim vysvétlit, ze ,,délam“ prase¢i model Huntingtonovy choroby, co je
to Huntingtonova choroba a na co ten model slouzi, obvykle dostavam dalsi otazku,
a sice - ,,A vede to nékam?“

To si piste, ze vede! Ne, nechci opévovat co jsme udélali, ani slibovat, co v§echno
udélame. Chci Vam podékovat. Chci podékovat za Vasi pomoc. Chci podékovat véem
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lidem, které jsem diky SPHCH méla moznost potkat. Vam, Vam i Vam. Jste hnaci silou
nasi prace v laboratorich. A chci podékovat viem, ktefi nam ve vyzkumu pomahaji tim,
ze jsou ochotni se s nami podélit. Podélit se o kousek sebe samych. Podélit se s nami
o informace o svém zdravotnim stavu a o jeho prubéhu. Podélit se s ndmi o svych po-
citech, obavach a ocekavanich. Podélit se s nami o vzorek krve, kiize, spermatu. Diky
nim miize nase prace nékam vést.

V kazdém clanku, kde se popisuje vyuziti zvifectho modelu, se dozvite, jak jsou zvi-
feci modely dilezité pro zakladni vyzkum, pro ziskévani informaci o pribéhu choroby
a jejim mozném ovliviiovani - ¢i uz se jedna o zlepseni nebo zhorseni zdravotniho sta-
vu. Ddle se dozvite, v ¢em je pravé popisovany model lepsi nez ostatni modely a k ¢emu
véemu se da vyuzit.

Vsimli jste si slivka, které se tu ¢asto opakuje? Je to slivko ,,model“. A model je
modelem jenom tehdy, kdyZ simuluje to, co se déje u pacienta. Jen tehdy miizeme fict,
Ze mame ,,zvifeci model, kdyZ pribéh onemocnéni ,,modelu®, odpovida priibéhu one-
mocnéni pacienta.

A pravé proto je pro nas spoluprace s Vami tak dulezitd. Mizeme si v laboratofich
hrat na cokoli, ale bez Vs to nemd zadny smysl. Bez Vas nedokdzeme urcit, jestli nase
prace nékam vede. To s Vasi pomoci dokaZeme porovnat, jestli to, co pozorujeme u zvi-
fat, skutecné odpovida Huntingtonové chorobé. Jen s Vasi pomoci dokdzeme vytvorit
»model", na kterém by se dala testovat tspésnost a bezpec¢nost potencidlnich terapii.
Protoze, kdyz budeme mit model, u kterého pribéh onemocnéni zvitat koresponduje
s prabéhem onemocnéni pacientd, tak miizeme ocekavat, Ze pribéh terapie u modelu,
bude predpovidat to, jak bude terapie fungovat u pacientt.

Diky Vam a diky Vasi pomoci se nam podarilo uspét v ziskani prestizniho grantu
z tzv. Norskych fondi. Norskych proto, Ze se jedna o spolupraci ¢eskych a norskych
vyzkumnych tymi podporovanych financemi ¢eské a norské vlady. Cilem Minis-
terstva $kolstvi, mlddeze a sportu CR a Norské rady pro vyzkum je posilit védeckou
spolupraci mezi laboratofemi z téchto zemi, a to hlavné prostfednictvim vymény
zku$enosti a ziskdvanim novych poznatkid a znalosti ,jednoduchym® u¢enim se
od toho druhého.

Grantovy navrh je zalozen na srovnavaci studii jak tkdni, pfedev$im mozku, tak
somatickych (kozni fibroblasty) a zarode¢nych bunék (spermie) izolovanych z mo-
delt mys$i a miniprasat a pacientti s Huntingtonovou chorobou. Tento jedine¢ny
biologicky materidl bude vy$etfovan v komplexnim souboru biochemickych, immu-
nocytochemickych a molekularné genetickych metod ve spolupraci ¢ty laboratoti,
dvou norskych, z Univerzity v Oslo, a dvou ¢eskych - na 1. 1ékarské fakulté Karlovy
Univerzity a Ustavu Zivocisné fyziologie a genetiky AV CR. Sledovana bude tkdnova
nestabilita CAG sekvence, mitochondrialni funkce a agregace mutovaného huntin-
gtinu.

Kdyby nebylo Vas, nemohli bychom takovouhle studii provést. Kdyby nebylo Vas,
ziskavani novych informaci a znalosti by pro nas bylo mnohem obtiznéjsi. A v nepo-
sledni radé - kdyby nebylo Vas, nevédéli bychom, jestli nase prace nékam vede.
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Mockrat Vam chci, i jménem svych kolegti, podékovat za to, ze diky Vam se nase
prace ubird spravnim smérem! Dékujeme!

Price vznikla za podpory projektu (C2.1.0512.1.00103.0124) - Vyzkumného Centra
PIGMOD a Cesko Norského vyzkumného projektu (7F14308)

PACIENTSKA RADA MINISTRA ZDRAVOTNICT VI

Koalice pro zdravi ptipravuje Pacientskou radu ministra zdravotnictvi, ktera se bude
konat 22. 10. od 10:00 do 12:00 na MZ CR, Palackého ndmésti. Dostavi se pan ministr
s naméstky a feknou nam, co planuji v budoucnu.

NABIDKA SLUZEB DIAKONIE ZVONEK NA PRAZE 4

Diakonie CCE - Stfedisko Zvonek v Praze 4 nabizi moznost vyuziti denniho staciond-
fe a ergoterapeutickych dilen pro pacienty s HCH. Stfedisko ma zdjem o podrobnéjsi
semindf a prednasku o specifikich HCH a jaka je spravna péce o pacienty s HCH. Tato
prednaska bude realizovana v rdmci projektu osvéty o HCH, na kterou SPHCH ziskala
finance z evropskych fondu.

NOVE MATERIALY O HCH

Diky ziskanym dotacim z Ministerstva Zdravotnictvi CR a z Vladniho vyboru pro zdra-
votné postizené obcany do konce letosniho roku plaujeme vydani nékolika edukacnich
materialll. Jednd se predev$im o dva druhy letdku ,,Genetické testovani HCH® a ,,Co je
HCH® Druhy letdk je ur¢en predevs$im pro obvodni lékate. Déle ptipravujeme brozuru
LZivot s HCH® kde budou vSechny zakladni informace o nemoci a déle druhé vydani
DVD pro terapeuty.

STAV PUJCOVNY ZDRAVOTNICKYCH POMUCEK V HK

Pujéovnu Fidi pan Be. Jifi Havelka, kontakt v adresari.

V tuto chvili jsou ve skladu k dispozici 4 zvedaky, 2 nastavitelné postele, 6 kiesel
od firmy Kirton a dostate¢né mnozstvi nahradnich podlozek na oba typy ktesel pro-
ti prolezenindm. Pti podpisu smlouvy o vypujcce, vyptijcitel uhradi vratnou zalohu
ve vysi 1.000 K¢ a dale mésicni najemné 300 K¢. V pripadé, Ze je vyse najemného
neunosna, muzete zaslat na charitu Zadost o sniZeni ze socialnich divodu - je
vhodné situaci podrobnéji popsat (napf. omezené zdroje prijmu v rodiné, vysoké
naklady na domacnost, léky...).
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HDBUZZ.NET TAKE V CESTINE

HDBuzz.net je webova adresa, ktera byla zpfistupnéna pocatkem roku 2011 a prvni
informace o ni byly zvefejnény v Praze 2010 na kongresu EHA. Oznamujeme vam, Ze
prvni odborné ¢lanky najdete v ¢estiné na www.cs.hdbuzz.net. Preklada je pro vas jako
hlavni garant Mgr. Monika Baxa a dalsi prekladatelé. Mezi nimi také Ing. Jifi Hruda
a spole¢né se Zuzanou Maurovou zajistuji korektury prelozenych text. Vyhradnim
spravcem ceské verze stranek je Mgr. Monika Baxa. Pokud se také chcete pfipojit k pre-
kladateltim, kontaktujte Ing. Hrudu (hrudaHD@seznam.cz) nebo Mgr. Moniku Baxu
(baxa@iapg.cas).

CASOPIS ,MUZES*

Casopis i web vydava Sdruzeni pratel Konta Bariéry ve spolupraci s Nadaci Charty 77.

Nadace Charty — Konto Bariéry ziskava penize pro humanitarni ucely a na pomoc
v socidlnich i zdravotnich kritickych situacich - a vydava ¢asopis pro zdravotné po-
stizené Mtizes. Ten vychdzi jiz vice nez patnéct let. Casopis ptinasi handicapovanym
lidem informace a pomoc v oblasti zdravotni, prévni a ekonomické. Casopis Miizes
vychazi vzdy prvni den v mésici. Vychazi celkem 11 vytiskd ro¢né, cena je 29 K¢, ro¢ni
predplatné je za 240 K¢. Objednat si jej lze ne internetovych strankach www.muzes.cz.,
kde jsou také publikovany prvni polovinu mésice zkracené verze ¢lanki, poté plné tex-
ty. Web aktualné informuje o akcich, legislativnich zménach a poskytuje prostor k dis-
kusi na zavazna spolecenska témata.

CASOPIS ,MOSTY*

Casopis MOSTY, do roku 2010 vychazel pod jménem ,,Skok do reality, je samostat-
né neprodejny a vydavatel jej distribuuje pfimo do schranek na zédkladé objednavky.
Casopis vychazi pétkrét roéné a je ZDARMA pro osoby se zdravotnim postizenim,
jejich rodinné ptislusniky a organizace osob se zdravotnim postizenim. Pro objednani
bezplatného doru¢ovani ¢asopisu MOSTY napiste na adresu NRZP CR, Partyzénska 7,
170 00 Praha 7 nebo na e-mail m.dvorak@nrzp.cz.

KNIHA ,,NUTRICNI PODPORA“

Kniha od pani MUDr. Zuzany Kala Grofové, doporu¢ujeme k precteni. Je zde i kapitola
o nutri¢ni podpore pacientt s HCH. Publikace je zaméfena predev$im na praktické
provadéni nutri¢ni podpory.
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PROJEKT JDI DAL ANEB JAK BYT BEZ DLUHU

Projekt osobniho bankrotu je spole¢nou snahou hned nékolika subjektt pomoci
zadluZenym lidem zacit novy Zivot — bez dluht, bez strachu pred exekutory. Li-
dem ve svizelné situaci nabizi zakon legdlni moznost, jak zacit novy zivot bez dluht
a pravé pomoc s oddluzenim dle insolvenéniho zakona je hlavnim cilem tohoto
projektu. Vice informaci o moznostech oddluzeni naleznete na internetovych stran-
kach www.jdi-dal.cz.

PORADNA ,,ZNAM SVE LEKY“

Unikatn{ edukaéni projekt urceny pacientim - odbornou online poradnu ,,Znam své
1éky*“. Poradna pomuiZe i vasim pacienttim vyznat se v uzivanych lécich, odhalit pfiprav-
ky, které se mohou nesnéset, i bylinky a pokrmy, jejichz konzumaci by se méli vyhnout.
Poradna je zcela anonymni a bezplatna.

Pokud byste méli zajem nabidnout sluzby poradny vasim ¢lentim a pfiznivetim, radi
pro vas zdarma pripravime banner na vase webové stranky, ktery bude na poradnu
primo odkazovat. Prichystat pro vas miizeme i doprovodny, vysvétlujici text. Podrobné
informace o poradné naleznete na www.ZnamSveLeky.cz.

PORADNA ,,NAJDI LEKARNU“

Portal www.najdi-lekarnu.cz, ktery jiz vice nez rok poskytuje sluzbu hledani lékovych
interakci. Hledani probihd online a na zdkladé dat z U.S. National Library of Medicine,
ktera se nékdy lisi od dat v ¢eskych databazich lékovych interakei. Lékové interakce
zobrazujeme i v detailu ke kazdému léku, takze uzivatel mtize velmi rychle zjistit, zda
nahodou neni kombinace 1é¢iv povazovana za nebezpecnou.

70



PROGRAM PODZIMNIHO REKONDICNE-
EDUKACNIHO POBYTU

Nize naleznete planovany program podzimniho Rekondi¢né-edukac¢niho pobytu, ktery
se bude konat 17.-19. 10. v Prostéjové. Program si mtiZete také stahnout na nasich in-
ternetovych strankach www.huntington.cz. Pevné vétime, Ze v programu kazdy najdete
to, co potfebujete, a nebudete rusit ostatni posluchace a prednasejici. Pro obsahovou
narocnost v programu prosime o dochvilnost, je to predevsim pro vas!

Na jiz patnactém rekondi¢nim pobytu budou pro pacienty s HCH ptipraveny po-
hybové aktivity, a proto, prosim, zajistéte pro pacienty vhodné sportovni pohodlné ob-
leceni a obuti.

Setkani je ur¢eno vSem ¢lenim rodin (partnerim pacienta a jeho potomkum ¢i
vnuktim, partnertim osob v riziku), ptip. dobrovolnikiam, ktefi se chtéji zapojit do pra-
ce SPHCH. Tésime se na ucast spolupracujicich pacientu, kteti maji chut néco zku-
sit. U pacientd je tfeba mit na paméti, ze neni zaji$tén specialni dohled. Presto mame
v posledni dobé dobré zkusenosti s pacienty, ktefi si s nami i zatancili a pfes pocatecni
ostych, zda jet ¢i nejet, se mezi nds vraci.

Pripomindme, Ze pobyt a stravovani (plna penze) v hotelu (kromé individudlnich
objednévek napojti) jsou hrazeny z prosttedkit SPHCH, dotaci MZ a dard. Uéastnik si
ptispiva ¢astkou 400 K¢ (bez ohledu na délku pobytu) a hradi si dopravu. MtiZe se zu-
¢astnit i vice osob z jedné rodiny. U rodin, které jsou socialné slabé, nebude prispévek
pozadovan, eventualné mtizeme poskytnout i pfispévek na dopravu.

Pan{ Saginkov4 bude vybirat ptispévek 400K¢ na kazdého téastnika tohoto poby-
tu a ¢lensky prispévek 300K¢. Kdo zatim nezaplatil, bude moci zaplatit na misté, ¢astka
400K¢ se vybird za rekondi¢ni pobyt na osobu, a to i od osob, které nebudou pozadovat
nocleh.

V pripadé nejasnosti se obratte na Dr. Z. Vondrackovou ¢i Ing. J. Hrudu.

Dékujeme za pochopeni a doufame, ze se vSe podati a budete s nami i nadale radi jezdit.

PATEK 17. 10. 2014

do 18:00 ubytovini
18:30-19:30 vecete
19:30-19:45 Zahajeni rekondi¢niho pobytu, vzajemné predstaveni

19:45-21:00 Mgr. Bc. Dagmar Kluc¢kova, Dis.
Shrnuti informaci o prispévku na péci, moznosti a principy asistent-
ské péce + diskuse
21:00-21:30 Mgr. Bc. Dagmar Kluc¢kova, Dis.
Mapovani osob s HCH v socialnich sluzbach Zlinského kraje
21:30-22:00 Volny program
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SOBOTA 18. 10. 2014

07:00-08:15
Hlavni program
08:30-08:45
08:45-09:15
09:15-09:45
09:45-10:00
10:00-10:30
10:30-11:00
11:00-11:30
11:30-11:45

11:45-12:00

12:00-13:00
13:00-13:20

13:20-13:40
13:40-16:00
16:00-17:00

17:00-18:00

17:30-19:00
20:00-01:00

snidané

Zahajeni sobotniho programu a predstaveni vSech odbornikii a hosti
MUDr. Irena Liskovd, MBA

Huntingtonova choroba - zakladni informace, klinické projevy
MUDr. Véclava Curtisova, MSc.

Huntingtonova choroba - repetice a jejich vztah k onemocnéni, pre-
hled genetickych testii u HCH

prestavka

MUDr. Radim Kubinek, Ph.D.

Psychické potize osob pecujicich o pacienty s HCH + diskuse
Rostislav Ostriz

Domaci péce a problematika finan¢ni gramotnosti u pacientii s HCH
Mgr. Petra Ostrizova

Vyznam a specifika pobytovych zarizeni pro pacienty s HCH
Martina Peskova

Predstaveni sluzeb Diakonie CCE stiediska Zvonek v Praze 4
Michaela Opletalova

Vyziva v nemoci - novinky od firmy NUTRICIA

obéd

Ing. Zdenka Ellederova, Ph.D.

Huntingtonova choroba - co délaji védci

Pavla Sasinkova

Poznatky a postiehy z EHA a EHDN kongresu z Barcelony

prestavka

Ing. Jif{ Hruda, PharmDr. Zderika Vondrackové, Pavla Saginkové
Organizacni zalezitosti SPHCH - pujcovna, transformace, dotacni
programy, prednasky, stanoveni hlavnich cili pro dalsi ¢cinnost

Pro zajemce promitnuti filmi: bud o péci o pacienta s HCH nebo do-
kument o predikt. testovani ,,Katka“ (v pfipadé zdjmu bude promitd-
ni druhého filmu 18:00-19:00)

vecere

Hudba k tanci a individualni program

NEDELE 19. 10. 2014

08:00-09:00
09:00-09:30
09:30-10:30

snidané
Zasedani Rady SPHCH, zasedani Revizni komise
Zavérecné vystoupeni hostii a Rady SPHCH, zakonceni
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KONTAKTY

KONTAKTY NA MEZINARODNI ORGANIZACE

European Huntington's Diesease Network (EuroHD-net, EHDN)

Kontakt: Oberer Elsesberg 45/1, 89081 ULM, Germany, tel.: (+49) 731 500 63101, fax:

(+49) 731 500 63082, www.euro-hd.net, e-mail: info@euro-hd.net.

Koordinator pro EHDN v CR: Tomas Bernard, Clinical Research Consultant,

Vrchlického 2035, 272 01 Kladno, tel.: 605 128 472, e-mail: tomas.bernard@seznam.cz.

Hereditary Disease Foundation, www.hdfoundation.org, cures@hdfoundation.org.

Huntington’s Outreach Project for Education, www.stanford.edu, kontaktni

formulaf na strankach.

Huntington Study Group, www.huntington-study-group.org, kontaktni formular

na strankach.

World Federation of Neurology, www.wfneurology.org, info@wfneurology.org.

Internacional Huntington Assotiacion (IHA), Mezinarodni asociace pro pomoc pri

HCH, www.huntington-assoc.com, e-mail: iha@huntington-assoc.com.

Odtud ziskdte spojeni na vsechny ndrodni organizace, napt::

» Némecko: Deutsche Huntington Hilfe e. V., www.huntington-hilfe.de.

« Nizozemi: Vereniging van Huntington, www.huntington.nl, www:hdlighthouse.org.

 Kanada: Huntington Society of Canada, www.hsc-ca.org.

o Amerika: Huntington’s Disease Society of America, www.hdsa.org.

« Polsko: Stowarzyszenie na rzecz os6b z choroba Huntingtona w Polsce,
www.huntington.pl, kontakt@huntington.pl.

Slovenska spolo¢nost’ pre pomoc pri Huntingtonovej chorobe, www.sphch.sk, pred-

sedkyné: Jana Pavlikova, Klokocova 727, 981 01 Hnusta, Slovensko,

tel.: (+421) 475 423 856, mobil: (+421) 915 800 155, e-mail: jana.pavlikova@pmxmail.sk.

The Huntington’s Disease Lighthouse, www.hdlf.org.

Caring for People with HD, www.kumc.edu/hospital/huntingtons.

Huntington's Disease Advocacy Center, www.hdac.org.

Huntington‘s Disease Support Club, www.geocities.com/hdscowner.

Cure Huntington's Disease Initiative Foundation, Inc. (CHDI), www.chdifoundation.org.

Huntington Disease Youth Organization, www.hdyo.org.

We Have A Face - The Huntington's Disease project, www.wehaveaface.org.

KONTAKTY NA CESKE ORGANIZACE

NARODNI RADA OSOB SE ZDRAVOTNIM POSTIZENIM V CR
Partyzanska 7, 170 00 Praha 7, tel.: 266 753 425, mobil: 724 039 994, e-mail: nrzp@nrzp.
cz, JUDr. Jan Hutaf, Mgr. Vaclav Krasa, www.nrzp.cz.
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KOALICE PRO ZDRAVI, O.PS.

Organizace zajistuje komunikaci mezi pacienty a poskytovateli zdravotni péce i mezi
pacienty samotnymi.

Ulice 5. kvétna 65, 140 21 Praha 4, tel.: 261 174 079, kancelai: Jana Petrenko, e-mail:
info@koaliceprozdravi.cz, www.koaliceprozdravi.cz.

CESKA ASOCIACE PRO VZACNA ONEMOCNENI

Asociace sdruzuje organizace pacientii se vzdcnymi onemocnénimi i jednotlivé pacienty
a zastupuje jejich zdjmy.

Kudrnova 22/95, 150 06 Praha 5, tel.: 774 151 290, e-mail: cavo@vzacna-onemocneni.cz,
WWW.VZacha-onemocneni.cz.

RESPITNI POBYTY PRO PACIENTY S HCH
« Diakonie CCE - stfedisko BETANIE, Spreniarova 1053, 547 01 N4chod,
Ing. Z. Rysavy, tel.: 491 423 154, e-mail: betanie@diakoniecce.cz,
www.betanie.diakoniecce.cz
o Diakonie CCE - Stiedisko Zvonek v Praze 4, Sipkové 1838/1, 140 00 Praha 4 — Kr¢,
tel.: 241 729 986, e-mail: stredisko@diakonie-zvonek.cz, www.diakonie-zvonek.cz
« Domov diichodci Stity, Na Pilniku 222, 789 91 Stity,
tel.: 583 480 050, 583 455 660, e-mail: vaclav.veprek@domovstity.cz,
pavlina.vlkova@domovstity.cz, www.domovstity.cz
o Hospic Svatého Lukase Ostrava, Charvatska 8, 700 30 Ostrava,
tel.: 559 508 505, mobil: 732 178 501, e-mail: lukashospic.ostrava@caritas.cz,
www.ostrava.caritas.cz
o Domov Severka Jifikov, p.o., Filipovska 582 20, 407 53 Jitikov,
tel.: 412 338 122, 412 337 005, e-mail: reditel@domovseverka.cz, www.domovseverka.cz
o Charitni dum vs. Alzbéty, Zelena 2514/73, 709 00 Ostrava,
tel.: 559 526 912, e-mail: cho.alzbeta.zelena@charita.cz, www.charita.cz.

KONTAKTY NA MULTIDISCIPLINARNI TYM
SPOLUPRACUJICI § SPHCH

KONTAKTY NA PRACOVISTE 1. LF UK A VFN PRAHA

o Dotazy na neurologické problémy, ev. Zddosti o zprostredkovdni péce v¢. hospitalizace:
Prof. MUDr. Jan Roth, CSc., Neurologicka klinika, VFN, Extrapyramidové cent-
rum, Katetinska 30, 120 00 Praha 2, tel.: 224 965 539, e-mail: janlroth2@gmail.com.
MUDr. Jifi Klempif, Ph.D., na téze adrese a telefonu, e-mail: jiri klempir@seznam.cz.

o Dotazy na psychiatrické problémy:
MUDr. Tereza Uhrova, Ph.D., Neurologicka klinika, VFN, Extrapyramidové cent-
rum, Katetinskd 30, 120 00 Praha 2, mobil: 602 327 487, e-mail: uhrovat@centrum.cz.
MUDr. Martin Anders, Ph.D., Psychiatrickd klinika 1. LF UK a VEN Praha,
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Ke Karlovu 11, 120 00 Praha 2, tel.: 224 965 220, e-mail: anders.martin@vfn.cz.
Doc. MUDr. Jan Vevera, Ph.D., Psychiatricka klinika 1. LF UK a VEN Praha,

Ke Karlovu 11, 120 00 Praha 2, tel.: 224 965 359, e-mail: janvevera@centrum.cz.

O psychologickych problémech, nap#. rozhodovini osob v riziku, zda se ddt
geneticky testovat:

PhDr. Jana Koblihova, Ustredni lékatsko-psychologické odd. Usttedni vojenské
nemocnice, ULPO - pavilon A3, 1. poschodi, 160 00 Praha 6 - Stfesovice,

tel.: 973 201 111 (ustfedna), 973 203 467, e-mail: jana.koblihova@uvn.cz.
Genetickou konzultaci:

MUDr. Jana Zidovska, CSc., Odd. lékaiské genetiky, DAK, Ke Karlovu 2,

128 02 Praha 2 (¢tvrtek), tel.: 224 967 171-2

Privétni genetickd ambulance, Sokolovska 35, Praha 2 (utery, stteda, patek),

tel.: 224 941 033, mobil: 737 198 841, e-mail: jana.zidovska@seznam.cz.

Dotazy na vyzivu:

MUDr. Zuzana Kala Grofova, Krajska nemocnice Pardubice, Nutri¢ni a dietolo-
gické oddeéleni, Kyjevska 44, 532 03 Pardubice, tel.: 466 012 999, 466 019 426,
e-mail: zuzana.grofova@upce.cz.

Konzultace logopedie

Mgr. Zuzana Lebedova, Neurologicka klinika, VEN, Extrapyramidové centrum,
Katetinska 30, 120 00 Praha 2, tel.: 224 965 539, e-mail: zuzana.lebedova@email.cz.
PeadDr. et Bc. Eva Strykova, Na Louckach 2340/3, 750 02 Prerov I. - Mésto,

tel.: 581 202 520, e-mail: evastrykova@volny.cz.

Mgr. Eva Baborova, Neurologicka klinika, VEN, Extrapyramidové centrum,
Katetinska 30, 120 00 Praha 2, tel.: 224 965 020, mobil: 777 942 147.

Konzultace fyzioterapie

Mgr. Lenka Vincikova, Neurologicka klinika, VEN, Extrapyramidové centrum,
Katetinska 30, 120 00 Praha 2, tel.: 224 965 513, mobil: 723 968 415.

Konzultace z alternativni a augmentativni komunikace

Mgr. Jana Sarounova, SdruZeni pro alternativni a augmentativni komunikaci, Tyr-
Sova 13, 120 00 Praha 2, tel.: 222 518 280, e-mail: caak@braillnet.cz, www.saak-o0s.cz.
Konzultace z ergoterapie

Momentdlné nemdme konkrétniho spolupracovnika, ale na internetovych strankdch
www.ergoterapie.cz naleznete v odkazu Seznam ergoterapeutickych pracovist ta-
bulku se seznamem mist rozdélenou dle jednotlivych krajii, kterd nabizeji moZnost
ergoterapie.

KONTAKTY NA PRACOVISTE FN OLOMOU C A UP OLOMOUC

USTAV LEKARSKE GENETIKY A FETALNI MEDICINY

MUDr. Vaclava Curtisova, MSc., tel.: 588 443 722, e-mail: paul.curtis@volny.cz.
Doc. MUDr. Alena Santava, CSc., tel.: 588 444 464, e-mail: alena.santava@upol.cz,
alena.santava@fnol.cz.

MUDr. Marek Godava, tel.: 588 443 724, e-mail: marek.godava@fnol.cz.
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« NEUROLOGICKA KLINIKA
Prof. MUDYr. Petr Kanovsky, CSc., tel.: 588 443 400, e-mail: petr.kanovsky@upol.cz.
MUDr. Michaela Kaiserova, tel.: 588 443 411, e-mail: michaela.kaiserova@fnol.cz.
o KLINIKA PSYCHIATRIE
MUDr. Klara Latalova, Ph.D., tel.: 585 854 612, e-mail: klara.latalova@upol.cz.
MUDr. Dana Kamaradova, tel.: 588 443 515, dana.kamaradova@upol.cz.
« USTAV NORMALNI ANATOMIE
Mgr. Radka Filip¢ikova, Ph.D., mobil: 725 327 878, e-mail: radka.filipcikova@upol.cz.

KONTAKTY NA PRACOVISTE FN OSTRAVA PORUBA

17. Listopadu 1790, 708 52 Ostrava Poruba.

« NEUROLOG. KLINIKA, AMB. PRO EXTRAPYRAMIDOVA ONEMOCNENI
MUDr. Pavel Ressner, Ph.D., tel.: 597 373 110, e-mail: pavel.ressner@seznam.cz,
pavel.ressner@fno.cz.

MUDr. Petra Bartova, Ph.D., tel.: 597 373 110, e-mail: petrabartova@seznam.cz,
petra.bartova@fno.cz.

« ODDELENI LEKARSKE GENETIKY
MUDr. Eva Silhdnova - primarka, tel.: 597 372 527, e-mail: eva.silhanova@fno.cz.

« ODDELENI PSYCHIATRICKE
MUDr. Petr Silhan - primé, tel.: 597 373 145, e-mail: petr.silhan@fno.cz.

PUJCOVNA ZDRAVOTNICKYCH POMUCEK

Bc. Jifi Havelka, tel.: 495 063 148, mobil: 731 402 271, e-mail: jiri.havelka@hk.caritas.cz.
Diecézni katolicka charita kralovéhradeckého kraje, Velké nam. 37, 500 01 Hradec
Kralové.

PORADNY

PORADNA NRZP CR

Odborné socidlni poradenstvi je bezplatné poskytovino telefonicky, elektronicky, pisemné
i osobné.

Partyzanska 7, 170 00 Praha 7, tel.: 266 753 427, fax: 266 753 431,

e-mail: poradnanrzp@nrzp.cz, Www.nrzp.cz.

PORADNA PRO UZIVATELE SOCIALNICH SLUZEB

Zde naleznete ke stazeni prislusné dokumenty pro uzavirdani smluv, vzorové smlouvy,
adresy poraden pro uZivatele socidlnich sluzeb v celé CR, platné pravni predpisy, tiskovi-
ny v PDF formé a diilezité odkazy, jako napt. na MPSV (Ministerstvo prdce a socidlnich
véci) atp.

Partyzanska 7, 170 00 Praha 7. www.poradnaprouzivatele.cz.
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UMENI DOPROVAZET

Od ledna 2013 zahdjila provoz novd poradenskd linka pro ty, ktefi trpi nevylécitelnym
onemocnénim, pro jejich rodiny a blizké. Pracovnici poradny jim poskytnou podporu
a informace o sluzbdch v oblasti hospicové, socidlni i zdravotni.

Tel.: 604 414 346, e-mail: poradna@umenidoprovazet.cz, www.umenidoprovazet.cz.

PORADNA PRO RODINY S HCH

Diecézni katolicka charita kralovéhradeckého kraje, Velké nam. 37, 500 01 Hradec
Kralové. Bc. Alena Lorencovd, tel.: 495 063 148, mobil: 731 402 276,

e-mail: alena.lorencova@hk.caritas.cz.

PORADENSTVI V SOCIALNI OBLASTI
Mgr. & Bc. Dagmar Kluckova, DiS., Hlavni 1, 768 32 Zborovice.
Tel.: 573 369 017, mobil: 736 528 119, e-mail: uspd.zborovice@ouss-uh.cz.

PORADENSTVI V DOMACI PECI
Rastislav Ostriz, Obrancit miru 142/25, 533 12 Chvaletice.
Tel.: 776 364 690, e-mail: rustyl @centrum.cz.

PORADNA PRO RODINNOU TERAPII
PhDr. Jana Kovarovicovd, Vr$ovicka 77, 100 00 Praha 10.
Tel.: 605 742 769, e-mail: jana.kovarovicova@email.cz.

KONTAKTNI ADRESY CLENU RADY SPHCH

PharmDr. Zderika Vondrackova - predsedkyné, Ceska Cermna 41, 549 21 Ceska Cermna.
Tel.: 491 424 142, mobil: 723 349 327, e-mail: zdenka.vondrackova@seznam.cz.

Ing. Jifi Hruda, Bélobranské nam. 6, 530 02 Pardubice.
Mobil: 724 903 243, e-mail: info@huntington.cz, hrudaHD@seznam.cz, jirihruda@seznam.cz.

MUDr. Jana Zidovska, CSc., Odd. lékaiské genetiky, DAK, Ke Karlovu 2, 128 02 Praha 2.
Privéatni genetickd ambulance, Sokolovska 35, Praha 2 (utery, stteda).

Tel.: 224 967 171-2, mobil: 737 198 841, e-mail: zidovska.jana@vfn.cz,
jana.zidovska@seznam.cz.

Pavla Sasinkova - pokladni a ti¢etni, Purkyriova 535, 547 01 Nachod.
Mobil: 602 289 567, e-mail: pavla.krapacova@seznam.cz.
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EHDN - JAZYKOVY KOORDINATOR PRO CR

Tomas Bernard, Clinical Research Consultant, Vrchlického 2035, 272 01 Kladno.
Tel.: 605 128 472, e-mail: tomas.bernard@seznam.cz.

KONTAKTNI ADRESY CLENU SPHCH

Jednd se o cleny, kteti jsou ochotni podélit se o své zkusenosti, poradit a povzbudit.

o Ludmila Slavikova, dcera byvalého pacienta a sestra pacientky. U Splavu 428, 533 03
Dasice. Tel.: 466 951 865, mobil: 607 672 128, e-mail: lidaslavikovaa@seznam.cz.

o Anna Majickova, matka byvalé pacientky. Ostrozska Nova Ves 505, 687 22 Ostroz-
ska Nova Ves. Mobil: 608 435 337.

« Jana Spatna, manzelka byvalého pacienta, matka pacienta a babicka pacientky. Spalov
30, 513 01 Semily. Tel.: 481 623 064, mobil: 776 087 853, e-mail: j.spatna@seznam.cz.

o Ladislava Hockeova, dcera pacientky, sestra pacienta, zkusenost s presymptomat.
testem. Lany na Dtilku 125, 530 02 Pardubice. Mobil: 721 201 015.

o Stanislava Kolmanova, manzelka byvalého pacienta. Lutopecka 1422, 767 01 Kro-
méfiz. Mobil: 607 798 646.

o Ing. Anna Englerové, manzelka byvalého pacienta. Tehov 110, 251 01 Ricany
u Prahy. Tel.: 323 640 530, mobil: 722 004 450, e-mail: aenglerova@centrum.cz.

o Véra Raftlova, dcera pacientky, zkusenost s presymptomatickym testem. Novodvorska
1099, 142 00 Praha 4. Tel.: 241 493 684, mobil: 604 424 427, e-mail: v.raftlova@seznam.cz.

o Iva Vestfalova, manzelka byvalého pacienta a matka pacientky. Stracovska Lhota
19, 503 15 Nechanice. Mobil: 725 044 525, e-mail: ivavestfalova@seznam.cz.

o Eva Jedlickova, dcera pacientky, zkusenost s presymptomatickym testem. Moravska
108, 700 30 Ostrava — Jih. Mobil: 603 319 781, e-mail: evajedlickova@seznam.cz.

o Alena Strasikova, tchyné pacientky. Paskovska 244, 720 00 Ostrava — Hrabova.
Mobil: 604 969 061, e-mail: rstrasik@seznam.cz.

o Pavel Dolak, manzel byvalé pacientky. Trida gen. Janouska 11, 750 00 Prerov. Mo-
bil: 732 528 514, e-mail: pavlik.dolak@gmail.com.

o Pavla Sasinkova, byvald koordindtorka EHDN pro CR. Purkytiova 535, 547 01
Nachod. Mobil: 602 289 567, e-mail: pavla.krapacova@seznam.cz.

o Marie Zemanova, manzelka byvalého pacienty. Smetanova 362, 285 22 Zru¢ nad
Sazavou. Mobil: 732 341 272, e-mail: zemanova.marie@seznam.cz
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HUNTINGTONOVA CHOROBA

Huntingtonova choroba (HCH) je dédi¢né neurodegenerativni onemocnéni, charak-
terizované mimovolnimi pohyby, poruchami chovani a demenci. K nastupu ptizna-
ki dochazi obvykle v dospélosti, nejcastéji kolem 40. roku Zivota. Progresivni ubyvani
télesnych a dusevnich schopnosti vede k uplné zavislosti pacienta na péci okoli. Jde
o relativné ridké onemocnéni s vyskytem 1 nemocny na 10 000 obyvatel. HCH se v ro-
dinach vyskytuje po fadu generaci a je velkou z&téz{ pro pacienty i jejich rodiny. U¢innd
lé¢ba dosud neexistuje. Piibuzni a partnefi postizenych i osoby v riziku jsou obvykle
po léta konfrontovani s povahou i pribéhem choroby. Mivaji velmi jasnou predstavu
0 jeji neodvratnosti i o dédi¢ném prenosu. Rodina se dostava do socidlni izolace, pre-
devs$im kvili zméné Zivotniho stylu a nepochopeni okoli. Nékdy muize hrat zna¢nou
roli téZ snaha onemocnéni utajit. Zatéz je umocnovana pocitem vyjimecnosti, danym
fidkym vyskytem onemocnéni. Rodina obvykle nezna kromé pribuznych nikoho se
stejnymi problémy a ani u odborniki vzdy nenajde patfi¢né pouceni a podporu.

Spole¢nost pro pomoc pfi Huntingtonové chorobé (SPHCH) vznikla roku 1991
jako svépomocna pacientskd organizace Jejim cilem je poskytovat vSestrannou pomoc
a podporu pacientim a jejich rodindm, zlep$ovat informovanost rodin, profesionali
i vefejnosti a zkvalitiiovat dostupné sluzby a péci.

K hlavnim aktivitdm patfi vyddvani informacnich materialt o véech aspektech onemoc-
néni a poradani Rekondi¢né-edukacnich pobyti pro pacienty a pecovatele. Dale se SPHCH
podili na vzdéldvani zdravotnikt i na osvété Sirsi vefejnosti a snazi se zajistit finan¢ni zdroje
pro veskerou svou ¢innost. Diky spolupraci s Diecézni katolickou charitou v Hradci Kralové
je zde v provozu ptj¢ovna zdravotnickych pomticek pro pacienty s HCH.

Kontaktni adresa Spolecnosti pro pomoc pfi Huntingtonové chorobé:
E-mail: info@huntington.cz, www.huntington.cz
Sidlo spole¢nosti: Velké namésti 37, 500 01 Hradec Kralové

PharmDr. Zdenka Vondrackova

Ceska Cermna 41, 549 21 Ceska Cermna

Tel.: 491 424 142, mobil: 723 349 327
E-mail: zdenka.vondrackova@seznam.cz
MUDr. Jana Zidovska, CSc.
Oddéleni Iékarské genetiky, DAK, Ke Karlovu 2, 128 08 Praha 2
Tel.: 224 967 171-2, mobil: 737 198 841

E-mail: jana.zidovska@seznam.cz

Zapsana ve spolkovém rejsttiku, spisova znacka L 513 vedend u Krajského soudu
v Hradci Krélové
ICO: 40614603
Bézny ticet u Ceské spotitelny ¢. 1543349/0800
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FO rtica I @ - vas spojenec pred a b&hem

protinadorové Iécby

v/ vysoky obsah energie v malém objemu

v/ vysoky obsah bilkovin
prispiva k udrzeni svalové hmoty

v/ doporucena denni davka
FortiCare obsahuje tolik
omega-3 mastnych
kyselin jako 2 porce
morske ryby (sled)

Potravina pro zviastni wzivu — potravina pro zvIastni lékar'ské Ucely.

Pripravky by mély byt uzivany pod dohledem lékare i jiné kvalifikované osoby
nebo na z&klade jejich doporucent. K dispozici ve vsech Igkamach.

Zplisob uZitf a vice informaci najdete na obalech vyrobku.

Doporucend dévka pfipravku FortiCare jsou 3 lahvicky denné.

Nutricia a.s., Na Hrebenech Il 171 , 140 00 Praha 4
Bezplatna infolinka: 800 110 001

www.vyzivavnemoci.cz | www.nutridrink.cz Advanced Medical Nutrition




Eucerin

e —

MEDICINSKA PECE PRO KRASNOU PLET. EXKLUZIVNE V LEKARNACH.
WWW.EUCERIN.CZ ODBORNE PORADENSTVI ‘B 466 029 444



