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NaSe adresa:

Asociace muskularnich
dystrofikti v CR
Petyrkova 1953/24

148 00 Praha 414

Tel./ fax:
272933 777

Webova adresa:
www.amd-mda.cz

E-mail:
info@amd-mda.cz

Kancelar:

Petyrkova 1950/18 (suterén)

148 00 Praha 414

Ufedni hodiny:

pondéli  9:00 - 12:00
15:00 - 17:00

utery 13:00 - 16:00

stieda 9:00 - 12:00

ctvrtek  10:30 —12:30
13:00 - 16:00

patek 9:00 - 12:00

Cislo konta:

Komeréni banka, Praha 4:

30333041/0100

AMD je élenem Ceské rady
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humanitarnich organizaci, 5:" %o
Narodni rady osob se zdravotnim [ 5
postizenim Ceské republiky % g
a ¢lenem EAMDA - Evropské aliance 1"3», ‘\,,3’
asociaci nervosvalovych nemoci. 23 - snO>

Asociace muskularnich dystrofikdi v CR, ktera sdruzuje
postizené muskularni dystrofii (tzv. myopatii) a dalSimi
nervosvalovymi nemocemi, je celonarodni nevladni
neziskova organizace plsobici v Ceské republice.
Muskularni dystrofici patfi k nejtize postizenym, mnozi
jsou odkazani na pouzivani voziku a na pomoc jinych osob
se vSemi negativnimi dusledky, které z této skutecnosti
vyplyvaji.

Asociace muskularnich dystrofiki prosazuje specifické
zajmy a potfeby svych ¢lenu. Pofada rehabilitacné
vychovné kurzy, rekondi¢ni ozdravné pobyty, seminare,
Sachové turnaje atd. Spolupracuje se zdravotnickymi
institucemi a se zahraniénimi asociacemi obdobného
charakteru, které dnes existuji ve vétSiné zemi svéta jako
vyznamna soucast v boji proti nervosvalovym chorobam
a jejich nasledkim. Poskytuje téz socialné pravni
poradenstvi a jinou pomoc svym ¢lentim.

Dulezitou soucasti ¢€innosti Asociace muskularnich
dystrofikl je vydavani ¢lenského Gasopisu ZPRAVODAJ
AMD, ktery vychazi ¢tvrtletné a poskytuje informace
¢lenm jak z oblasti vlastni ¢innosti AMD, tak i z oblasti
Iékafské védy a vyzkumu nervosvalovych chorob.
Casopis pfinasi také novinky ze zahraniéi, jeZ souviseji
s nervosvalovymi nemocemi, a je zakladem pro vzajemnou
vyménu zku$enosti a nazorl postizenych.

Cilem AMD v CR je trvale sledovat a pomahat Fesit Sirokou
problematiku postizenych nervosvalovymi nemocemi
v€etné déti a mladeze. Tato €innost je finanéné znacné
nakladna a zavisi na podpofe vefejnosti.

V§em darcim a sponzoriim pfedem dékujeme!



UVODNI SLOVO

UVODNIi SLOVO

Vizeni Ctenadri,

mimorddné dlouhé a horké léto mdme za sebou a stejné tak i cas dovolenych, kdy jsme mohli
nabrat sily na nadchdzejici nostalgické podzimni obdobi. Véfim, Ze jste toto léto proZili ve zdravi
a podle svych predstav.

V tomto vyddni Zpravodaje Vam prindsime predevsim informace o probéhnuvsich rekondi¢nich
pobytech. Jsou to stdle oblibené akce, kde se setkdvite se svymi zndmymi a prdteli, proto jiZ
v soucasné dobé pFipravujeme projekty na pristi rok, abychom v této tradici mohli pokracovat.
Také zde naleznete reportdz z letosniho rocniku MDA RIDE, ktery byl velmi tispésny a jehoZ
vytéZek predcil ocekdvdni a opét ustanovil novy rekord. Je to pro nds opravdu dilleZitd akce
a osobné mdm radost, Ze kazdy rok prijizdi stdle vice z Vds, aby tuto akci podporili.

Jak jsem se jiz zminil minule, pilné pripravujeme mezindrodni konferenci k problematice
nervosvalovych onemocnéni. Obdobnou akci jsme porddali jiZ pred sedmi lety a za tu dobu
se zménila situace jak v oblasti vyzkumu, tak v oblasti péce. Nejsme organizace, kterd je
uzavrena pouze pro jeden typ svalové dystrofie, ale jsou u nds zastoupené nejriiznéjsi varianty
tohoto onemocnéni, at’ uz je to Duchennova nebo Beckerova svalovad dystrofie, SMA, FSHD,
myotonickd dystrofie, LGMD atd. Pravé s ohledem na to jsme sestavovali cely program
konference, abychom postihli nejriiznéjsi oblasti této problematiky.

BohuZel, jak uz to v Zivoté byvd, miiZete pldnovat, miiZete pfipravovat vse, jak nejlépe dovedete,
ale na nékteré véci pripraveni byt nemiiZete. Stalo se néco, co zaskocilo nds vsechny, a to Ze
pdr dni pfed konferenci zemiel prezident EAMDA Boris Sustarsic. Vedl tuto organizaci mnoho
let a zaslouZil se predevsim o to, Ze pravé zemé tzv. vychodniho bloku se zaclenily do struktur
EAMDA. Boris nebyl aktivni jen v EAMDA, ale vedl také slovinskou organizaci, byli poslancem
ve slovinském parlamentu a také predsedou organizace podobné nasi NRZP.

Pres své tézké postizeni toho dokdzal mnoho a pomohl hodné lidem. Stdle ho vidim s jeho
neodmyslitelnou aktovkou na kliné a jeho klidnym, viidnym pohledem. Na druhou stranu vSak

umél i tvrdé prosazovat své postoje a ndzory. Urcité bude vSem, ktefi ho blize znali, chybét.
ViZeni ctendri, preji Vam hezky podzim a prijemné chvile pri Cteni Zpravodaje.

Zdenék Janda
Predseda AMD




DULEZITE KONTAKTY

DULEZITE KONTAKTY

Socialni poradenstvi vam poskytujeme v kancelari AMD:

Ufedni hodiny:

pondéli  9:00 - 12:00, 15:00 - 17:00
utery 13:00 - 16:00
stfeda 9:00 - 12:00
ctvrtek  10:30 - 12:30, 13:00 — 16:00
patek 9:00 - 12:00

Tel.: 272933 777

Socialni pracovnice:

Mgr. Iveta Jelinkova, Bc. Nikola Stefanova
Se svymi dotazy se mlZete obracet

i pisemné na adresu kancelafe:

AMD v CR, Petyrkova 1953 148 00
PRAHA 4 - Chodov

nebo e-mailem na: info@amd-mda.cz.,
webové stranky: www.amd-mda.cz

Odborna pracovisté:

PRAHA

MUDr. Radim Mazanec, Ph.D.

Vedouci |ékar neuromuskularni
poradny FN Motol

V Uvalu 84, 150 06 Praha 5
Tel.: +420 224 436 866
E-mail: radim.mazanec@email.cz

Neurologicka klinika 1. LF UK a VFN
Centrum pro nervosvalova onemocnéni
Katefinska 30, 120 00 Praha 2

Tel.: +420 224 965 536

E-mail: n-s.poradna@volny.cz

MUDr. Martin Trefny
Zdravotni stfedisko

Hostinského 1536/7
155 00 Praha 13 - Stodulky

Tel.: +420 732 683 103
E-mail: mx.trefny@seznam.cz
www.spanekachrapani.cz

BRNO

MUDr. Stanislav Vohaiika, CSc., MBA
Zastupce prednosty Neurologické kliniky
pro LPP FN Brno

Jihlavska 20, 625 00 Brno

Tel.: +420 532 232 502
fax: +420 532 232 249

E-mail: svohanka@fnbrno.cz

Pii objednavani na vySetfeni muze dojit
k situaci, ze v nékterych pfipadech
bude konkrétni pracovisté vytizeno

natolik, ze budete pfesmérovani na jiné.
Pokud byste méli jakékoliv problémy

s objednanim,
kancelar.

obratte se na nasi
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10. MDA Ride byla bombasticka

Kdo se nezucastnil 10. MDA Ride,
muze jediné litovat. LetoSni jubilejni
ro¢nik byl opravdu dokonaly po vSech
strankach. Vybrala se fantasticka
suma 1 351 000 K¢, kterou si rozdéli
Asociace muskularnich dystrofikl
a Parent Project.

Tentokrat se veCer pfed samotnou MDA
Ride konal velkolepy koncert, kde jsme
mohli slySet kapelu Strahov, Tram 69
a Queenie. Cely Vaclavak tancil, zpival
a tésil se na dalsi den.

Druhy den jako vzdy poc€asi vSem
motorkafim pralo a my si za slune¢ného
poCasi mohli nechat ostfihat viasy
ve skvélém saldénu Hair Area Blanky
Haskové, nechat se naliCit, potetovat
¢i  namasirovat. Nechybély stanky
Dermacol,

s predméty MDA Ride,

Medicco a dalSi. Vojenska policie nam
ukazala nadherného psa, ktery umi
vyhledavat miny. Ke skvélému programu
jsme si mohli dat dobrou kavicku,
klobasy a kolacky. Motorky i auta byly
opravdu krasné a opét se nam postéstilo
zazit spanilou jizdu Prahou, pfi které
si pfipaddme jako ty nejvétSi hvézdy.
Cely den byl provazeny koncerty kapel
Strahov, Tram 69, Vladimira Hrona, Petra
Vondracka, Bary Basikové. Tradicné nam
zatanCil také Radonicky Babalet a béhem
dne byla pokiténa Dadou Patrasovou
kniha Duchennovi jezdci, kterou napsali
spolu s Kadou kluci Sudy a Marty.

Kad'o, opét moc dékujeme a za rok
se na Vaclavaku znovu sejdeme!

Veronika Nesmérakova
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47. ro¢nik konference EAMDA v Praze

EAMDA (Evropskad aliance pro
nervosvalovd onemocnéni) je
mezinarodni  neziskova organizace
zastfeSujici  pacientské organizace
pro nervosvalova onemocnéni v celé
Evropé. Hlavnim vyznamem EAMDA
je reprezentovat zajmy a prava osob
s nervosvalovym onemocnénim na
evropské Urovni. Tato organizace
zalozila jednotnou sit pro spolupraci
mezi rGznymi sdruzenimi, aby
zvySovala povédomi vefejnosti
0 neuromuskularnich chorobach. EAMDA
podporuje pacientské organizace a jejich
aktivity v Evropé a spolupracuje
na zlepSeni kvality Zzivota lidi
s nervosvalovym onemocnénim.

Clenové vykonného vyboru jsou voleni z
jednotlivych €lenskych zemi na Ctyfleté
volebni obdobi. Zastupuji EAMDA na
rdznych

kongresech, konferencich

a setkanich na narodni i evropské
urovni. Hlavnim cilem EAMDA je
prosazovani prav lidi s nervosvalovymi
chorobami a spoluprace s evropskymi
a narodnimi organizacemi za ucelem
vymény informaci v oblasti kvalitni
zdravotni péce, socialnich sluzeb,
odborného vzdélavani, zaméstnanosti
a technickych inovaci. Jednou z jejich
hlavnich hodnot je ukazat, ze musime
byt jednotni, pokud chceme byt
vyslySeni a stat se rovhocennymi Cleny
spole¢nosti.

EAMDA organizuje kazdy rok spole¢né
s jednou z Clenskych zemi mezinarodni
konferenci s odbornou a socialni
tématikou. Tento rok se bude konat
v Praze v obdobi od 20. do 23. z&fi.
Program konference bude rozdélen na
dvé Casti. Patek je vénovan odbornym




prednaskam, kde se lékafi a védecti
pracovnici z Ceska, Slovinska,
Chorvatska, Srbska, Italie, Francie,
Bulharska budou vénovat tématim jako
plicni ventilace, diagnostika, genetika,
typy svalové dystrofie, nové metody
IéCby, vyzkum, registry, multidisciplinarni
péce a rehabilitace. Pfednasky budou
rozdélené do ftfi jednotlivych blokd
nazvanych:

* Diagnostika a nové metody
Ié€by nervosvalovych onemocnéni
(mezi pfednasejici budou: MUDr. Jana
Haberlova, MUDr. Olesja Parmova
a jini);

¢ Nové klinické studie (prednasejici:
MUDr. Radim Mazanec, Anna
Ambrosini z Italie, a dalsi);

S velikou litosti oznamujeme,
Ze nas navzdy opustil pan

Boris Sustarsic¢

zakladatel Asociace muskularnich
dystrofikd Slovinska a EAMDA.

Zemrel vé véku 73 let v sobotu
25. srpna 2018 v Izole.

« Kardiologicka péce a plicni
ventilace (prednasejici: MUDr. Martin
Pesl, MUDr. David Kemlink, Stefan
Popov z Bulharska).

Druhy den konference je zaméfen
na socialni aspekty a se svymi
prezentacemi vystoupi predstavitele
Ceska, Slovenska, Polska, Bulharska,
Irska, Svycarska atd. V ramci konference
bude probihat workshop na téma Spinraza.

Podrobnosti najdete v pfilozeném
nasich strankach.

Prednasky budou vétSinou v anglickém
jazyce, ale vSe bude simultanné

tlumoceno do ¢eského jazyka.

Dona Jandova
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Pozvanka na X. ro€énik Sachového turnaje O pohar MDA Ride 2018

Zdravim v8echny Sachové pratele,

chtél bych vés pozvat na tradicni jubilejni X. ro¢nik Sachového turnaje
O POHAR MDA RIDE 2018, ktery se uskutecni v nové zrekonstruovaném
“Zamecku” v Hodoniné u Kunstatu, kde byly ziizeny nové bezbariérové
koupelny na vSech pokojich. Doufam, Ze mimo hezky C¢as straveny
u Sachovnice bude také toto motivace k setkani a ucasti na turnaji. Zvani jsou
v8ichni bez rozdilu véku a vykonnosti.

S pozdravem Honza Mikulencak
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Asociace muskularnich dystrofiki
porada jubilejni X. ro¢nik

Sachového turnaje == TF2F

O POHAR MDA RIDE ==

télesné postiZenych muzii a Zen
Termin konani: Od ttery 23.10. do soboty 27.10.2018

Misto konani: Nové zrekonstruované rekreacni stiedisko “Zamecek”
Hodonin u Kunstatu, 679 71 Lysice

Hraci systém:  Svycarsky systém na 7 kol bez rozdilu postiZeni a vykonnosti,
tempo hry 45 min. + 30 vtefin/tah. Turnaj se zapoéte na ELO CR.
Nejlepsi hrac-ka ziska vitézny pohar a nejlepsi hrac-ka za AMD
ziska vitézny pohar MDA RIDE

Rozhodéi: Zdenék Snyta

Organizator turnaje: Jan Mikulenéak

Ubytovani + strava: Rekreaéni stiedisko “Zamecek”, nové zrekonstruované
dvojliizkové pokoje se socidlnim zafizenim
Strava formou plné penze, po¢inaje dnem piijezdu vecefi

a konte v den odjezdu obédem

Pobytovy poplatek: Hradii doprovod uhradi (hotové pii prezentaci) ndklady na
ubytovani a stravu ve vys$i 1 800,-K&

Startovné: Bez rozdilu vykonosti 100,-K¢, élenové AMD nehradi startovné
Ceny: Prvni misto 1 100,-K¢&, druhé misto 600,-K¢, tfeti misto 300,-K¢
a dalsi vécné ceny

Prezentace: V hraci mistnosti “Zameéku” 23.10.2018 od 18:00 hod.

Casovy plan: kaZdy den dvé kola odpoledne a to vizdy od 13:00 hod. Jedno a
od 15:30 hod. druhé, posledni kolo dopoledne od 9:00 hod.
Spolecenské posezeni s Zivou hudbou.
Vyhlaseni vysledki a ukonéeni v sobotu 27.10. od 13:30 hod.

-
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Piihlasky: Do 10.10.2018 e-mailem na janmikulencak@seznam.cz, .
nebo telefonicky na 720 508 300 o
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Cena MOSTY 2017 pro Handicap Transport

Dne 22. 3. 2018 se v Top Hotelu Praha
uskutecnil 15. ro¢nik slavnostniho udileni
vyrocnich cen Narodni rady osob se
zdravotnim postizenim CR za rok 2017.
V zajmu podpory aktivit pfispivajicich
vyznamnym zpUsobem ke zlepSeni
postaveni osob se  zdravotnim
postizenim a jejich participace zacala
NRZP CR v roce 2003 s pravidelnym
vyhlaSovanim ceny MOSTY. Cena je
udélovana za mimoradnou aktivitu nebo
¢in ve prospéch obcanll se zdravotnim
postizenim.

Nominovano bylo celkem 75 projektd,
aktivit, ¢ind a osobnosti.

Predavani cen se Uucastnila patronka
ceny pani velvyslankyné Livia Klausova.
Dale se ucastnili vyznamné osobnosti,
a to Vaclav Krasa, pfedseda NRZP CR,
ministryné financi Alena Schillerova,
ministr  zdravotnictvi Adam Vojtéch,
predsedkyné Vyboru pro socialni
politiku PS Radka Maxova, naméstkyné
ministryné MPSV CR Jana Hanzlikova,
poslanec PS VitKarikovsky, pfedstavitelé
krajli, sponzord a spolupracujicich
organizaci.

Vitézové ceny NRZP CR MOSTY
zarok 2017:

+  Vitézem v |. kategorii — Instituce vefejné
spravy — se stal Stfedni odborné
ucilisté Uhersky Brod za mimoradné
dlouholeté aktivity ve vzdélavani
zakl se zdravotnim postizenim
a specialnimi vzdélavacimi potfebami

+ Vitézem v Il. kategorii - Nestatni
subjekt — se stal Mezinarodni
filmovy festival Karlovy Vary
za projekt Kino bez bariér

e Vitézem v Illl. kategorii -
Osobnost hnuti osob se
zdravotnim postizenim - se
stal Jan Popelar za celozivotni
pfinos osobam s télesnym
postizenim v Ceské republice

+ Vittzem v IV. kategori -
Zvlastni cena — se stal Aplikace
Zachranka, z.u. za vytvofeni
aplikace Zachranka vhodné i pro
osoby se zdravotnim postizenim

Jan Popelar za vice nez dvacet
let odvozil a v rukach vynosil
nespocet lidi s télesnym

postizenim. Se svoji spole¢nosti

HANDICAP TRANSPORT
zpristupnil prepravu osob se
zdravotnim postizenim vSem,
ktefi to potrebuiji.

Moc gratulujeme a dékujeme, Honzo!

zdroj: www.nrzp.cz
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Putovani 2018

Jubilejni 15. ro€nik rekondi¢niho pobytu
s nazvem ,Putovani po Plzefiském kraji“
se konal opét v Tfemosné a Dolanech
u Plzné. Termin naSeho putovani se
meéni jen malo. Takze 26. kvétna se
vSe zacCalo. Vlastné pro organizatory
a pomocniky mnohem dfive. Nejdfive
vymysSlenim programu, posléze jeho
zabezpe€enim a vyrobou pomulcek
potfebnych k pfistupim do mist jinak
nepfistupnych. Nasemu pfijezdu
pfedchazelo téz stavéni stant a pfiprava
ostatniho zazemi na tabofisti. Letos
hlavné pfiprava dfevénych podlazek.
A Ze jich bylo tfeba dost pro pfistup do
zficeniny hradu Krasova.

V sobotu jsme se ubytovali
v bezbariérovém domé Exodus
v Tfemosné, pak prejeli na tabofisté
v Dolanech, kde si néktefi odvaZzlivci
vyzkousSeli i taborovou atmosféru se
v§im vSudy, kdyz se rozhodli spat
v pfipravenych stanech zapujcenych
ck. KID z.s. a skautskym oddilem Sip
z Doubravky. Po obédé jsme se vydali k
fece, ti odvaznéjsi k nalodéni a sjezdu feky
na raftech. Po navratu jsme vecefeli
za poslechu jazz rockové hudby. Po
navratu jsme vecefeli za poslechu
jazz rockové hudby. Nejodvaznéjsi
prenocovali v polnich stanech. Ostatni
odjeli pfenocovat do bezbariérového
domu Exodus v Trfemosné. VSe

samoziejmé za asistence mnoha
dobrovolnych pomocnikua z fad naSich
pratel. PoCasi v sobotu bylo slunec¢né,
takze ani nevadila ta trocha blata, ktera
na tabofisti zbyla z desté predchozich
dni.

Nedéle jako obvykle byla dnem
vyletnim. Bohuzel i dnem, kdy se
nam doprava trochu zkomplikovala.
PloSinovy autobus ujel jen 10 km
a dale odmital jet. Vzhledem k tomu,
ze jsme jeli i dvéma dodavkami
s ploSinami pro voziky, neklesali jsme
na mysli. Auta odvezla své pasazéry
a vratila se pro nové. Takze po poledni
jsme jiz vSichni byli v Kozojedském
malém pivovaru na obédé. Poté jsme
se presunuli k nedaleké zficeniné
hradu Krasova. Zde jiz byla pfipravena
cesta z podlazek pro pfekonani
nerovnosti pfi  vstupu do hradu.
Pfedseda Spolku pro ochranu pfirodni
rezervace a hradu Krasova pan
Sklenaf nam podal vyCerpavajici
vyklad o historii i souCasnosti tohoto
hradu.

Pondéli byl sluneCny a teply den.
VétSina z nas zdstala v Tfemosné.
Odpocivali jsme a nezapomnéli pfitom
na cvi¢eni a rehabilitaci, odpoledne
a vecler si zahrali spoleCenské hry.
Cely den ubéhl v pfijemné atmosfére.



Na uterni vylet jsme si pGjcili novy
autobus, kterym jeli mobiln&jsi vyletnici.
Voziky se veSly do dvou plosinovych
dodavek. Kolem 9. hodiny jsme vyrazili
smér hrad Svihov. Vylet jsme opét
zacali brzkym obédem, tentokrat v
Cerveném Pofigi. Po ob&dé jsme znovu
nasedli do aut a odjeli na nedaleky
vodni hrad Svihov. Prohlidka hradu
byla zvlast pro chodici. Vozickafi méli
vyklad o historii a soucasnosti hradu
jen ve virtualni verzi. Zato jsme vidéli i
mistnosti, kam chodaci nesmi. B&hem
vecerniho hodnoceni celého pribéhu
rekondice jsme podékovali vSem nasim
asistentim, sponzorim a kamaradim.
Cely pobyt jsme zakonCili zdbavou a
tancem za doprovodu klaves a zpévu
Jany Berkové.

POZOR - Kurz vytvarnych technik

Vazeni étenari,

REKONDICNi POBYTY

Ve stfedu jsme béhem dopoledne
vSichni  opustili bezbariérovy dim
EXODUS v Tfemo3né u Plzné. Zbyly
nam jen vzpominky na pfijemné prozité
chvile.

Jako kazdy rok bych chtéla podékovat
v8em pomocnikim a dobrym dusim,
hlavné Siroké rodiné Oldy Netrvala.
Velky dik v§em sponzorlim, véfim, Ze
nam budou naklonéni i v pfistim roce.
Dékuji i v8em zuc&astnénym ¢&lenim
AMD v CR, za jejich elan a nadSeni
se kazdoro€né adrenalinové rekondice
zUc€astnit. Doufam, Ze pfijedete i pfisti
rok, a to jesté ve vétSim poctu.

Zuzana Vojackova

nase organizace by rada usporédala kurz vytvarnych technik
v bezbariérovém domé Exodus v Tremo$né u Plzné. Kurz by se

poradal v podzimnich mésicich pristiho roku. Pocet ucastniki
od 8 do 10. Délka pobytu 5-6 dni. Pokud mate o tento kurz
socialni rehabilitace zajem, prosim ozvéte se na mdij e-mail
amdplzen@volny.cz nebo telefon 603 216 943.

Dékuji.
Zuzana Vojackova
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Hodnoceni psychorehabilitaéniho kurzu — Hodonin u Kunstatu,
konaného ve dnech 20. 5. 2017 — 27. 5. 2017

Ugastnici kurzu se sjizdéli do Zameeku
béhem sobotniho dopoledne.

Pfi spole€ném obédé nas vedouci
kurzu pani Pavlina Riglova seznamila
S programem pobytu.

Prvni veCer byl seznamovaci, pravidelni
ucastnici kurzu si mohli sdélit novinky
od posledniho lonského setkani
a radi jsme pfivitali i nové kamarady
a kamaradky ze Slovenska.

Pro pfijemnou naladu hrali a zpivali tento
i vSechny dalSi vecery, pan FrantiSek
Zlinsky, pani RGzena Zalkovska a pani
Jana Nepozitkova.

Cvi¢eni pro vozickare i chodici
ucastniky probihalo tfikrat denné béhem
celého tydne pod vedenim PhDr. Jitky
Varekové.

V nedéli dopoledne probihal tradi¢ni
turnaj v kuZelkach, ktery obétavé
organizoval pan Stanislav Caha.

,,,,,

Kolafik, pfed Marcelou Matouskovou
a Janou Podhradskou. Cenu utéchy
ziskala DaSa Prouzova.

V kategorii chodicich zvitézila pani Jarka
Michalikova, pfed Stanislavem Cahou
a Josefem Osmancikem. Cena utéchy
pfipada pani Mudr. Ludmila Jelinkova.
Nedélni odpoledne nam hrou i zpévem
zpfijemnila cimbalova kapela z LiSné,

s kterou si i vSichni

posluchaci.

radi zazpivali

V pondéli dopoledne se konala zdravotni
pfednaSka MuDr. Tomace Vareky —
Uloha sacharidd v nasSi stravé a jejich
vliv na nase zdravi. Vecer probéhl velice
uspésny spolecensky ples v pyZamech
za hojné uUcasti a bujarého veseli. VecCer
byl zakon€en bohatou tombolou.

V utery dopoledne provadéla cela
rodina Varekova za spoluprace Vaclava
Kolafika vSem zajemcum masaze.
Vecer byl vénovan taboraku s opékanim
Spekackll za hudebniho doprovodu
a zpévu pfi kytarach. Jako vzdy, to
byl velice uspésny vecer a vSichni se
vyborné pobavili.

Ve stfedu dopoledne probéhla vystava
invalidnich vozikt prazskeé firmy DMA.
Po obédé byla mala vystavka rucné
vyrabéné bizutérie pani Jaroslavy
Michalikoveé.

Ve C&tvrtek nam manzelé Varekovi
s EliSkou pfFipravili historickou
pfednasku, vénovanou osobnosti Jana
Amose Komenského. Do pFednasky
autofi vtipné zapojili i u€astniky kurzu.
VecCer se konal soutézni kviz, ktery
pro nas pfipravili manzelé Varfekovi.
Svoje védomosti o hudbé a hudebnich
skladatelich provéfila tfi druzstva,
Kometa, Sklerotici a Ceskoslovensko,
které také v soutézi zvitézilo.
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V patek dopoledne se konala pfednaska
na socialni téma kterou prednesl
Mgr. Leo$ Spacil. Odpoledne jsme si
vyzkouSeli naSi pamét pod vedenim
lektora pana Zderika Choury. Pobyt
jsme zakonCili hudebnim vecCerem
s tombolou, kde byly prfedany ceny
a diplomy v§em soutézicim.

V sobotu réno bylo po snidani
preéteno a schvaleno hodnoceni
psychorehabilitaéniho kurzu.

kuchafkam

Podékovani patfi

a personalu Zamecku Hodonin,
vSem, ktefi se podileli na programu

a organizaci kurzu a spolu s nami
utvareli pfijemnou atmosféru po cely
pobyt.

Nejvétsi dik patfi vedouci kurzu pani
Pavliné Riglové, ktera pro nas pobyty
v Hodoniné obétavé pfipravuje jiz celou
fadu let.

V Hodoniné u KunStatu
27. 5. 2017
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Velké Losiny

REKONDICNi POBYTY

Od 7. do 14. Cervence jsme se seSli
na tradi¢nim rekondi¢nim pobytu ve
Velkych Losinach. | letos jsme oba
turnusy spojili do jednoho, ubytovani
jsme byli v penzionu Horinka a hotelu

Istria. Koupani, masaze, turistika,
setkani, navstéva “retro” kina... Tyden
ubéhl jako voda... Tak zase za rok :-)

Filip Bican
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Kde jsme nejzranitelnéjsi — aneb hospitalizace a socialni sluzby

Tak jsem nadepsal jednu z kapitolek
informacéniho letdku, nazvaného Jak
nas vidi vozickar a vydaného ve
spolupraci NRZP Plzeriského kraje
a Odboru zdravotnictvi plzefnského
krajského ufadu. Letak neni uréeny
lidem se zdravotnim postizenim, ale
zdravotniklm, zejména tém, ktefi
pracuji v nemocnicich.

Pro¢ jim?

ProtoZze nas pfi pobytu v nemocnici
netrdpi jenom Uuraz nebo nemoc,
kvlli které v nemocnici jsme, ale také
(a Casto hlavné) pobyt sam. Velka
Cast lidi se zdravotnim postizenim
se tudiz hospitalizaci brani a snazi
se ji oddalovat, coz pro né muze mit
a mnohdy ma velmi zavazné dusledky.
Jenze neméné zavazné dusledky
a komplikace nam mlze pfinést
a mnohdy pfinese pravé to, kdyz se
k hospitalizaci odhodlame, nebo jsme
k ni okolnostmi pfinuceni.

Co s tim?

Clovék se svalovou dystrofii (&i obecngji
kazdy Clovék s téZce omezenou
schopnosti pohybu) v roli pacienta

neni pro lékare a oSetfujici personal
kazdodennizkuSenosti. Protojedllezité,
aby zdravotnicti pracovnici védéli a brali
v potaz, ze samotné télesné postizeni
provazeji Casto nejriznéjsi deformity,
odvapnéni kosti, schovavajici se zily
a dalSi projevy natolik specifické
v kazdém jednotlivém pfipadé, ze je
nikdo nezna lépe nez sam pacient.
PFi pfesunech, kdy napf. pacienta se
svalovou dystrofii nelze uchopit stejné
jako Clovéka se zdravym svalstvem, ale
stejné tak pfi polohovani a provadéni
zdravotnickych uUkonl (odbér krve,
aplikace injekce aj.) ma zasadni smysl|
s takovym pacientem komunikovat,
reagovat na jim sdélené pokyny,
vysveétlit, co konkrétné je zapotfebi
provést, pozadat ho, aby sam, pokud je
to mozné, zvolil misto vpichu ¢i jiného
zakroku, popsal nejvhodnéjsi zplsob
manipulace atd.

To vSechno — a nejen to — bylo obsahem
seminara, které béhem uplynulych dvou
let poradala AMD CR spoleéné s NRZP
a s Odborem zdravotnictvi Krajského
Uradu Plzenského kraje v nemocnicich
zfizovanych krajem a ve Fakultni
nemocnici v Plzni. Na zavér téhle
série seminafl pak byl zorganizovan
workshop na téma ,Problematika
hospitalizace lidi s velmi omezenou
mobilitou“. Z nashromazdénych



zkuSenosti a z podnétl vznesenych
Ucastniky workshopu
pokusil sestavit nasledujici nastin
mozného informacéné-metodického
materialu — jako ur€ity podklad pro
diskusi v ramci naSich organizaci,
ale zejména pro diskusi s odbornou
zdravotnickou verejnosti:

1. Osoby a mira, pfripadné
druh postizeni, kterych se tato
problematika tyka

Navrh definice: Osoby postizené
nasledkem Urazu nebo nervosvalovym
¢i jinym onemocnénim do té miry, ze
pfi zvladani zakladnich zivotnich potfeb
jsou zcela zavislé na asistenci druhé
osoby.

2. Prostor a technické vybaveni
lGZkovych zdravotnickych zafizeni

Standardem by mél byt minimalné jeden
,voziCkarsky“ pokoj v kazdém lGzkovém
oddéleni nemocnic, a to s nasledujicim
usporadanim a vybavenim:

» Bezbariérovost interiéru l0Zkového
zafizeni, dostatek prostoru
pro manévrovani s vozikem
a manipulaci se zvedakem v pokoji.

» Elektricky polohovatelna postel,
kvalitni antidekubitni matrace,
vhodné pomlcky na polohovani
(jistym vzorem by tady mohlo byt
vybaveni spinalni jednotky v Motole)

» Dosazitelnost signalizacniho

jsem se ted

zarizeni pro pfivolani pomoci.
* Vybaveni zdravotnického zafizeni
funkénimi zvedaky.

* Realné dostupné bezbariérové WC
a bezbariérova koupelna, vybavena
pro moznost umyt imobilniho
pacienta tekouci vodou.

3. Kvalita péce = kvalifikovany
a pouceny personal

Otéazky do diskuse:

a) Preferovat plosné skoleni stfedniho
zdravotnického personalu, anebo
vytvareni specializovanych
regionalnich center pro (neakutni)
hospitalizaci imobilnich osob?

b) Je tzv.
jen proklamaci, nebo je naopak
uz samoziejmosti klast diraz na
komunikaci s imobilnim pacientem?

Navrh:

Obdobné, jako je tomu ve Skolstvi, zavést
i ve zdravotnictvi statut pacienta
se specifickymi oSetfovacimi
potirebami = vytvofit a do zdravotnické
dokumentace zafadit formulafr, v némz
imobilni  pacient, pokud mozno
prfed hospitalizaci, uvede specifické
potfeby, plynouci z jeho zdravotniho
postiZzeni, aby oSetfujici personal mél
v kazdém okamziku hospitalizace tento
sindividualni manual péce“ k dispozici
a mohl podle né&j postupovat a predejit



tak krizovym situacim, zplGsobenym
z nedostatku informaci zejm. v pfipadé
tzv. vzacnych onemocnéni.

4. Pfitomnost rodinnych
prislusniki ¢i osobnich asistentt

Vychodiskem je legislativni zakotveni
vyplaceni pfispévku na péci bé&hem
hospitalizace.

Zakladem pak bude vymezeni pozice
a kompetenci osobniho asistenta ve
vnitfnich  pfedpisech zdravotnického
zafizeni, vCetné moznosti  jeho
ubytovani (Iizka) v pokoji pacienta.

5. Specialni zdravotni pomticky
(podptirné dychani aj.)

Navrh:

Osetfit ve  vnitinich  predpisech
zdravotnického zafizeni pravo imobilniho
pacienta pouzivat béhem hospitalizace
své vlastni kompenzaéni pomducky
a vymezit podminky pro uplatnéni tohoto
prava.

DalSi osudy vySe popsaného nastinu
a jeho pfipadné rozpracovani do
skuteéného metodického materialu,
ktery by pro Illzkova zdravotnicka
zafizeni byl poté skutecné zavazny,
budou ted zaviset na tom, do jaké miry
se s nim ztotoZni uz zmifilovana odborna
zdravotnicka verejnost, a predevsim
— a tady prekraCujeme dosavadni
regionalni charakter téhle akce — do
jaké miry ho budou akceptovat ufednici
ministerstva zdravotnictvi a dalSich

Jak nas vidl
yozickar?
aneb

Zasady a specifika poskytovani
zdravotni péce imobilnim osobam

—— >
PLZENSKY KRA] 2
centralnich instituci, které rozhoduiji

0 podobé a charakteru Ceského
zdravotnictvi.

V kazdém pfipadé je ale z uvedeného
zfejmé, ze tim neuralgickym bodem pro
nas anitolik neni samotny lékarsky zakrok
nebo aplikovana IéCba, jako Uskali spjata
s naSim pFebyvanim v nemocnicich
v pribéhu léCeni, tedy doba, kdy jsme



SOCIALNi PROBLEMATIKA

pfi zvladani zakladnich Zivotnich potfeb
(osobni hygiena, polohovani, podavani
stravy) kompletné zavisli na oSetfujicim
personalu, jeho schopnostech, empatii
a informovanosti. Hospitalizace nam
tedy, byt koncentrovangj§i formou,
vlastné pfinasi tytéz problémy, s nimiz
se potykame v tzv. ,bézném“ Zivoté
uzivatele at uz pobytovych, nebo
terénnich sociadlnich sluzeb. Slaba

mista jsou tady prakticky stejna, anebo
velmi podobna jako ve zdravotnictvi:
nedostatek kvalifikovaného personalu,
celkova podfinancovanost, neadekvatné
nizké mzdové ohodnoceni pracovniku
v pfimé péci atd.

Clenové AMD by byli sami proti sobg,
kdyby k témto problémim zlstavali
netecni, smifeni, kdyby se v obou téchto
oblastech aktivné nesnazili vést diskusi,
prezentovat svoje navrhy, podnéty
a zkuSenosti. Pokud se neozveme
a nebudeme s druhou stranou jednat
jako cilevédomi sebevédomi partnefi,
nemuzeme Cekat, Ze nas druha strana
bude jako rovnocenné partnery brat.

Miroslav Valina
ilustracni obrazek: archiv autora




Osm nemocnic se zapojilo do evropské sité lIécici vzacné nemoci

Osm ¢&eskych nemocnic se zapoijilo
do evropské sité nemocnic lécicich
vzacné nemoci. Nyni mohou pfipady
téchto nemoci sdilet s ostatnimi nebo
svolat mezinarodni tym ke konzultaci.
Vyplyva to ze zpravy o plnéni Ukoll
vyplyvajicich z Narodni strategie pro
vzacna onemocnéni na léta 2010 az
2020, kterou tento tyden schvalila
vlada. Existuje az 8000 vzacnych
chorob, z nichz kazdou trpi desitky,
maximalné stovky lidi na svété. Vétsina
o své nemoci nevi. Podle ministra
Adama Vojtéch (za ANO) zapojeni do
Evropskych referenCnich siti (ERN)
pomUze nemocnicim sbirat zkuSenosti
s nemocemi, kterymi trpi jen malé
mnozZstvi pacientd. ,Lékafi tak mohou
napfiklad zadavat jednotlivé pfipady
do systému a svolat mezinarodni tym
ke konzultaci. Na pocet obyvatel mame
nadstandardni pocet poskytovatelll
zapojenych do ERN,“ uvedl na webu
Vojtéch. Podle odbornikl je vzacné
onemocnéni takové, které postihuje
méné nez pét lidi z 10.000. Popsanych
jich je ale 6000 az 8000, takze v celé
Evropské unii zije s nékterou z téchto
nemoci kolem 30 miliond lidi. ,Cilem
centralizace pacientl se vzacnym
onemocnénim do specializovanych
pracovist je koncentrovat zkuSenosti,
specializaci a technické vybaveni
na jednom misté. Pfinosem téchto
center je také moznost stanoveni
ekonomické naroCnosti jednotlivych
diagn6z vzacnych onemocnéni v
Ceskych podminkdch a i moznosti
statistického sledovani,” dodal ministr.

V bfeznu loriského roku bylo schvaleno
24 siti podle druht nemoci, do nichz se
zapojilo pfes 900 pracovist z asi 300
nemocnic v 26 Clenskych statech EU.
Ceské nemocnice se zapojily do 17
z téchto siti. Podle Vojtécha je to sedmé
nejvétsi zapojeni ze vSech zemi a prvni
mezi novymi Clenskymi staty. Patnacti
skupinam nemoci se vénuje Fakultni
nemocnice v Motole, zapojené jsou
také prazské nemocnice Kralovské
Vinohrady, Bulovka, Thomayerova
a V8eobecna fakultni nemocnice, v Brné
tamni fakultni nemocnice, Masarykim
onkologicky ustav a Nemocnice svaté
Anny. V CR je podle riznych odhadu
20.000 az 800.000 pacientli s vzacnymi
nemocemi. NejCastéji jde o vrozené
vyvojové vady, dédicné poruchy
metabolismu a vzacné nadory. Vétsina
ma geneticky plvod. Rozvijeji se uz
pfed narozenim, tfi Ctvrtiny pfipadl se
projevi v détstvi. Zhruba 30 procent
pacientdl umira pfed patym rokem
Zivota. Nadéje na uplné vyléceni je mala,
na 98 procent vzacnych onemocnéni
neni ucinny Iék. Stovky Iékd se vyvijeji,
pacienti si ale stézuji, Ze trva i nékolik
let neZ jsou dostupné v Cesku. Létba
jediného pacienta mize stat az desitky
miliond korun ro¢né. V soucasné dobé
je Casto placena podle takzvaného
paragrafu 16, tedy na vyjimku v zakoné
o vefejném zdravotnim pojisténi, ktera
pfizndva pacientovi narok na lécbu,
pokud je jedina mozna. Nékteré nemoci
je mozné Iécit jen v zahraniCi.

zdroj: Zdravotnickydenik.cz



Vzacna onemocnéni: vznik narodnich center se odklada

Narodni strategie pro vzacna
onemocnéni jiz existuje a 26
pracovist’ se zapojilo do Evropské
referenéni sité

Vzacna onemocnéni (RD) jsou velmi
specifickou a klinicky heterogenni skupinou
pfevazné dédi€nych (&i vrozenych)
multisystémovych onemocnéni s velmi
nizkym vyskytem v populaci.
Onemocnéni je v ramci EU definovano
jako vzacné, pokud postihuje méné nez
pét osob z kazdych 10 000 (tj. méné
nez jednoho pacienta na 2000 jedincu).
Jedna se o 6-8 tisic rlznych RD, coz
znamena, ze souhrnny pocet pacientd
je nezanedbatelny (v zemich EU je
postizeno cca 30 miliond lidi). RD se
nejCastéji projevuji brzy po narozeni
a postihuji 4-5 % novorozencll a kojenctl.
Mohou se vSak projevit i pozdéji v pribéhu
détstvi €i v dospélosti. Asi 80 % RD ma
geneticky plvod, nicméné u vétSiny
pacientl zUstava pficina jejich choroby
neodhalena. V pfipadé chybnych nebo
pozdnich diagnéz dochazi k nevratnému
posSkozeni zdravi, kliCova je proto osvéta
v béZné populaci, ale i mezi Iékafi.

Pravé specifi¢nost onemocnéni
vedla k zfizeni Evropské referencni
sit¢ (ERN) pro vzacna onemocnéni.
ERN jsou virtualni sité, které sdruzuji
poskytovatele zdravotni péce v celé
Evropé za ucelem FeSeni komplexnich
nebo vzacnych onemocnéni, jez
vyzaduji vysoce specializovanou lécbu
a soustfedéni znalosti a prostredkd.
V bfeznu 2017 bylo schvaleno

24 ERN, do kterych se zapojilo pres
900 vysoce specializovanych pracovist
z vice nez 300 nemocnic a 26 Clenskych
statd. ,Poskytovatelé zdravotni péce
v Ceské republice se k této siti pridali
velmi aktivné, do 17 siti se zapojilo
26 pracovist osmi poskytovateld
zdravotnich sluzeb,” vysvétluje ministr
zdravotnictvi Adam Vojtéch a dodava:
.Cilemcentralizace pacientlise vzacnym
onemocnénim do specializovanych
pracovist je koncentrovat zku$enosti,
specializaci a technické vybaveni na
jednom misté. Pfinosem téchto center
je také moznost stanoveni ekonomické
narocnosti jednotlivych diagnéz v Ceskych
podminkach i moznosti statistického
sledovani.“ Lékafi tak mohou napfiklad
zadavat jednotlivé pfipady do systému
a svolat mezinarodni tym ke
konzultaci. Jak uvedl Vojtéch, na pocet
obyvatel mame nadstandardni pocet
poskytovatelll zapojenych do ERN.
Jedna se o prazskou FN v Motole, VFN
v Praze, Nemocnici na Bulovce v Praze,
Thomayerovu nemocnici v Praze,
FN Kralovské Vinohrady v Praze,
Masaryklv onkologicky Ustav v Brné,
FN u svaté Anny v Brné a FN Brno.

Narodni akéni plany pro RD bézi
od roku 2012

V roce 2012 viada CR pfijala Narodni
akéni plan na léta 2012-2014. Ten
vychazi z Narodni strategie pro RD
a jeho cilem je implementovat Narodni
strategii do realného prostfedi. Narodni
akéni plan sestavuje Meziresortni



a mezioborova pracovni skupina pro
vzacna onemocneéni, ktera pracuje pfi
MZ CR. Tato skupina je odpovédna
i za jeho naplhovani. V roce 2015
viada CR schvélila dalsi Narodni
akéni plan, a to na léta 2015-2017.
Dokument navazal na pfedchozi
narodni akéni plan a plnil stejnych
11 cild (napf. zlepSeni informovanosti
o RD, vzdélavani odbornikl v oblasti
RD, Zlepseni novorozeneckého
screeningu a diagnostiky RD, zlepSeni
dostupnosti a kvality péce pro
pacienty s RD ¢i zlepSeni kvality Zivota
a socialniho zaclenéni osob s RD).

Hlavnim cilem Narodniho akéniho
planu na léta 2018-2020 je zajistit vSem
pacientim s RD pfistup k indikované,
komplexni a vysoce kvalitni zdravotni
péci v souladu s nejnovéjsimi poznatky
védy, a to na zakladé rovného pfistupu

a solidarity. Je proto kladen ddraz
zejména na podporu v€asné identifikace
a diagnostiky RD, a jak uz bylo uvedeno
vySe, centralizaci péce ve formé vzniku
center vysoce specializované péce
a zapojeni téchto center do ERN. Akéni
plan mysli t¢Z na ucinné zajiStovani
pfechodu z détské do dospélé péce.
Dulezitou soucasti akéniho planu je
rovnéz prace na zlepseniinformovanosti
o problematice RD, rozvoj vzdélavani
Iékarl i zdravotnik(l, rozvoj spoluprace
odbornych spolecnosti a pacientskych
organizaci. Velkou vyzvou je vydavani
standardl péce o pacienty s RD ve
spolupraci jednotlivych oborG. Dulezité
bude rovnéz zapojeni do domacich
a mezinarodnich vyzkumnych projekt.

Kristyna Cillikové

zdroj: www.terapie.digital




Dari se zvySovat informovanost, na sit’ center stale ¢ekame

Rozhovor s Bc. Annou Arellanesovou,
predsedkyni CAVO

Jak se v praxi dafi naplfiovat cile
definované v akénim planu, dokazou
asi nejlépe posoudit sami pacienti,
ktefi Ziji se vzacnym onemocnénim
dnes a denné a museji prekonavat
fadu prekazek. Pacienttim s RD
a jejich rodinam pomahaji jednotlivé
pacientské organizace, z nichz 31 je
sdruzeno v Ceské asociaci pro vzacna
onemocnéni, z. s., (CAVO) spolu
s cca tfemi desitkami fyzickych osob
postizenych dal§imi RD. CAVO si zvolila
priléhavé motto ,Sami vzacni, spolu
silni“ a snazi se soustavné zlepSovat
podminky péfe o pacienty s RD.
CAVO je mimo jiné také &lenem nové
etablované Pacientské rady, ktera byla
jako poradni organ MZ CR jmenovéana
na podzim minulého roku. Rada se
doposud zapojila do 11 pfipominkovych
fizeni — pacienti se tak mohli vyjadfit
napf. k oblastem inovativni |é€by nebo

zdravotnickych prostfedkd. Samotna
rada také zfidila Ctyfi pracovni skupiny,
kde pacienti hledaji shodu v oblastech,
jako je zdravotné-socialni pomezi nebo
duSevni zdravi.

Hlavnim cilem Narodniho akéniho
planu pro vzacna onemocnéni na
léta 2018-2020 je zajisténi pristupu
k indikované a kvalitni zdravotni
péci pomoci konkrétnich kroku.
Co vyznamného se v této oblasti
podarilo za posledni roky, na co
muiZe novy akéni plan navazovat?

Pokud jde o jednotlivé kapitoly, dafi se
zvySovat informovanost o vzacnych
onemocnénich, a to jak mezi odborniky,
tak mezi laiky. To ma znacny vyznam
napfiklad pro stanoveni diagnézy -
je potfebné, aby lékafi o vzacnych
nemocech védéli co nejvice. A podobné
je to u pacientll — je zapotfebi, aby
méli alespori zakladni povédomi
o vzacnych onemocnénich, aby se uméli
v systému zdravotnictvi orientovat,
dokazali se zeptat a védéli kde. Dafi se
také v oblasti vzdélavani. Bézi nékolik
programi zaméfenych na I|ékare
a mediky, napomahaji rozvoji vzdélani
o0 vzacnych onemocnénich. Podafilo
se rozSifit novorozenecky screening
ze 13 na 18 nemoci. Hlavni véci, ktera
se zatim nepodafila, je zavedeni sité
vysoce specializovanych center pro
vzacna onemocnéni. Centralizace péce
pro vzacna onemocnéni je zasadnim
krokem k jejimu zlepSeni. Z povahy
vzacnych onemocnéni neni mozné pacienty
efektivné 1éc¢it v lokalnich ambulancich.



V ¢em vidite hlavni pfinos zapojeni
specializovanych center do ERN?

Zapojeni CR do nové vzniklych ERN
pro vzacna onemocnéni je velikym
uspéchem. Ceska pracovisté, jez
se specializuji na rGzna vzacna
onemocnéni, se stala ¢leny 17 z téchto
25 siti dle 1ékafskych oboru (viz https://
www.mzcr.cz/Odbornik/dokumenty/
evropska-referencni-sit-pro-vzacna-
onemocneni_13637_3715_3.html).
To znamena, Ze musela prokazat svou
odbornost na evropské udrovni. O to
vic je paradoxni, ze tato pracovisté
nemaji svuj statut v ramci ¢eského
zdravotnictvi. Ministerstvo zdravotnictvi
pfislibilo feSeni této problematiky jesté
v tomto roce. Je to velmi dulezité.
Pro komplexni vzacna onemocnéni je
potfeba mezioborova spoluprace tymu,
ktery je s danou skupinou nemoci dobfe
seznamen, zna aktualni standardy péce,
je schopen mezinarodni spoluprace,
vyzkumu a sdileni nové nabyvanych
poznatkl. Véfime, Zze s ustavenim siti
specializovanych center pro vzacna
onemocnéni pfijde také feSeni jejich
kapacit tak, aby byla schopna obslouzit
vSechny pacienty, ktefi je potfebuji. Mél
by také byt vyfeSen zavazny problém
navaznosti mezi péci v détském
a dospélém véku.

Které ukoly akéniho planu vnimate
jako nejnaléhavéjsi, kde je potieba
nejvic aktivity?

VS8echny Ukoly jsou dulezité, ale pro
nas pacienty je centrova péce prioritou
a hned za ni kontinualni vzdélavani,
které umozni v€asnou diagnostiku
a rychly pfistup k té spravné lécbé.

Jakou roli pfi vytvareni akéniho
planu a také pfi jeho pInéni hraji
pacientské organizace, kterych se
problematika tyka, potazmo CAVO?
Mohli pacienti dostate¢né uplatnit
své slovo?
CAVO a jednotlivé organizace pacientd
s konkrétnimi vzacnymi diagnézami
jsou pfi vytvareni narodniho planu
i pfi feSeni Ukold, které z né&j vyplyvaji,
velmi aktivni. Snazime se predevsim
o zvySovani povédomi o vzacnych
onemocnénich. Kdyz jsme pied lety
zacinali, museli jsme Casto odpovidat
na otazku, pro¢ vlibec o vzacnych
onemocnénich hovofime. Museli
jsme dokazovat, Ze tato kategorie ma
smysl. Dnes jsme dal. Pojem vzacna
onemocnéni uz zna dokonce i Ceskd
legislativa a jednotlivé instituce se s nim
snazi néjak pracovat. V dialogu s Iékafi
se snazime ukazovat, jaka opatieni
povazujeme za prospésna napfiiklad
pfi stanovovani spravné diagnozy.
Oslovujeme i vefejnost, predevSim
na den vzacnych onemocnéni, vzdy

v posledni unorovy den, nebo na
portalu vzacni.cz. Participujeme na
vzdélavani medikd, jimz v ramci

vyuky zprostiedkovavame kontakt
s jednotlivymi pacienty. To vSe za
intenzivni spoluprace s odborniky na
vzacna onemocnéni, bez nichz bychom
si naSi praci nedovedli pfedstavit. Do
budoucnosti doufame, ze pacienti budou
soucasti rozhodovacich procesu, tak
jako je to ve vyspélych zemich bézné.

zdroj: www.terapie.digital



Nové standardy péce zlepsSuji kvalitu zivota pacienti s DMD

Duchennova svalova dystrofie u nas
postihuje jednoho z 5 000 chlapcl
svalovym onemocnénim détského
veku. | zde se v poslednich letech
mnohé zménilo a vzhledem
k prodluzovani délky preZiti pacientll se
péce postupné stale Castéji pfesouva
z ordinaci détskych neurologd na
pracovi$té neurologld pro dospélé.
Velka pozornost je vénovana
diagnostickym a terapeutickym
metodam zaméfenym pfedevSim
na kvalitu  zivota pacienta
a do popredi zajmu se dostava i dosud
ponékud opomijena psychosocialni
péce. Ta by méla probihat po celou
dobu onemocnéni a pomahat
podporovat samostatné mysleni
s tim, aby nemocni mohli nasledné
samostatné Zit kvalitni Zivot.

.Pravé o psychosocialni, primarni
a urgentni péci se rozSifily nové
aktualizované standardy z roku
2018, které nam maji pomoci zajistit
kvalitnéj§i a komplexnéjsi péci
o nemocné s DMD," uvedla dr. Susan
D. Apkon, Seattle Children’s Hospital,
ktera se na tvorbé jak téchto, tak
pfedchozich standard(l péce podilela.
Jak poznamenala, tak jako u jinych
vzacnych onemocnéni, i zde fada lékaru
primarni péCe a urgentni mediciny
nema zkuSenosti s léCbou komplikaci
DMD, coz znesnadfiuje nastaveni
optimalni 1écby. Proto je dulezité zlepsit
primarni péci a sluzby urgentni mediciny
pro nemocné s DMD, zejména

s ohledem na to, Ze mnoho pacientl se
dnes doziva 30 i vice let. S prodluzujici
se délkou jejich zZivota bude stale Castéji
tfeba feSit nejen psychosocialni otazky,
jako napf. vzdélani, zaméstnani,
samostatné bydleni, ale i plynuly
prechod péce.

Lékarka predstavila i nova doporuceni
kardiologické, endokrinologické Ci
respirac¢ni péce. ,Odborna doporuéeni
by ale neméla nahradit individualni
klinicky usudek. Multidisciplinarni
péce musi byt co nejkomplexnéjsi.
Vzhledem k prodlouzenému preZiti
a nové se objevujicim Ié¢bam je tfeba
podporovat proaktivni diagnostické
a terapeutické strategie, aby se
minimalizovaly komplikace,” shrnula
dr. Apkon.

.Zaclenéni novych mezinarodnich
standardi do na$i prace je velmi



dalezité. Ackoli jde o vzacné
onemocnéni, pfesto se u nas narodi
roc¢né deset chlapci s touto chorobou.
rozdélit na nékolik fazi, protoze
kazda vyZaduje specificka opatreni,”
fekla MUDr. Jana Haberlova, Ph.D.,
z Kliniky détské neurologie 2. LF UK
a FN v Motole, ktera pfitomné seznamila
s neurologickymi standardy péce
o0 détské pacienty s DMD a aktualni
situaci centrové péée v CR.

Pét fazi DMD:

1. Pri diagnéze

2. Rana a chodici faze

3. Pozdni chodici faze
4. Rana nechodici faze
5. Pozdni nechodici faze

Jak zddlraznila, prib&h onemocnéni
je velmi variabilni, pfiCemz pfi€ina
variability neni dosud zcela objasnéna.
Zasadni je, ze 1é¢ba mGzZe vyznamnym
zplsobem zmirnit obtize a zpomalit
pfechod do dalSi faze onemocnéni.
Zatimco dfive pacienti ztraceli moznost
chlze do 12 let véku, dnes maji 1ékafi
v péci chlapce, ktefi jsou ve 14
letech stéle chodici. Diky zménam
v diagnostice jsou schopni rozpoznat
pfiznaky nemoci dfive (dfive na
zakladé svalové slabosti az mezi
druhym a tfetim rokem véku). Pacienti
s DMD mohou totiz mit kognitivni
a behavioralni atypie vedouci k tomu,
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ze se jiz od kojeneckého véku muze
projevovat opozdény psychomotoricky
vyvoj. Typicky je napf. opozdény vyvoj
fedi.

S CasnéjSi diagnostikou a lécbou se
situace pacientd s DMD zasadné méni.
L,Zatimco dfive se nemocni s DMD
nedoZivali dospélosti, dnes je jiz
dokonce vice dospélych nemocnych
nez déti, coZ je dano zlepSenim péce.
Zasadni bylo zavedeni umélé plicni
ventilace, operace skoliéz a zavedeni
lécby kortikoidy, ale i publikovani
standardu péce a léky nové generace,”
potvrdila MUDr. Haberlova, podle niz
zasadnim benefitem souCasné péce je
jeji multidisciplinarita.

,Cilem je, aby naSi chlapci, pozdéji
muzi, mohli zit kvalitni zivot. Pravé
samostatné Ziti je v CR v porovnani
s vyspélymi staty Evropy jeSté velky
problém. Nevim o nikom, kdo by
unasbylschopen Zitsamostatné bez
rodiéu, coZje vyzvapro nasvsechny.
Jiz od détstvi musime chlapce vést
k samostatnosti, aby byli zvykli na
své asistenty, a ne fixovani pouze
na rodice,” uvedla MUDr. Haberlova
s tim, Ze napf. v Dansku zije
60 procent muzi s DMD samostatné.
Jak shrnula, DMD je lécitelné
onemocnéni, je v8ak potfebna
Casna geneticka diagnostika — ¢asna
léCba, genetické poradenstvi, ale
i moznost experimentalni [éCby.
Nezbytny je multidisciplinarni pfistup,
a to v neuromuskuléarnich centrech
s moznosti pfechodu od pediatrické
péce do péce pro dospélé.

®
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Rehabilitaéni péce

DMD je onemocnéni zndmeé svymi
vzorci progresivni svalové degenerace
a slabosti, posturalni kompenzace,
rizikem progresivnich kontraktur
a deformit a =ztratou funkce svall
vyplyvajici z nedostatku dystrofinu. Jak
se v poslednich letech ukazuje, lepSi
péce vede k prodlouzeni chodici faze,
omezuje vyskyt zavaznych kontraktur
a deformit, v€etné skolidzy, a prodluzuje
moznosti aktivné se uc€astnit vSech
sfér zivota.

Cile a mozZnosti
rehabilitace:

e prevence kontraktur
— protahovani,

prevence deformit,
z nich pramenicich
bolesti — ortézovani
a vertikalizac¢ni
zarizeni,

zajisténi symetrie
postury a zlepseni
balanénich schopnosti
— fyzioterapie,

udrzeni kondice
— pohyb a dechova
fyzioterapie,

podpora kostni
hustoty.

,Dokud je pacient s dystrofii schopen
chodit, je progrese procesu imobilizace
mnohem pomalejsi. Proto je dllezité
neCekat, az zmény nastanou, ale
predchazet jim a postupné se na
né adaptovat,” zddraznila  Magr.
Anna Janska z FN v Motole. Cilem
fyzioterapie by mélo byt poskytnuti
CO Mozna nejvice nezavislého Zivota

pacientd. | v oboru rehabilitace je
podle ni nutna multidisciplinarni
péce fyzioterapeuta, ergoterapeuta,
logopeda, rehabilitatniho  Iékafe,
neurologa, pneumologa, kardiologa
a protetika.

Velkou nadé&ji pro pacienty s DMD
jsou Kklinické studie experimentalni
IéCby, které jiz sedm let probihaji
i v Neuromuskularnim centru FN
v Motole, které ma ve své pédi
na 60 détskych pacientt s DMD.
V poslednich letech se objevuji nové
léCebné moznosti, které vyznamné
ovliviiuji pribéh nemoci, a standardem
lé¢by se stalo podavani kortikoidU.
Zakladem hodnoceni efektu Iécby
kortikoidy vCetné experimentalni 1éCby
jsou standardizované fyziotesty, které
se provadéji prfed nasazenim léCby
a pak vzdy po tfech mésicich po dobu
trvani |éCby (24-48 mésicl). Nyni na
klinice v této souvislosti odbornici testuji
40 chlapct s DMD (5-14 let) adosavadni
vysledky ukazuji, Ze po nasazeni lécby
kortikoidy jsou jiz po tfech mésicich
lepSi vysledky ve zvedani hlavy a ve
stoji na jedné dolni koncetiné. Celkové
pak dochazi ke zpomaleni progrese
onemocnéni motorickych i respiracnich
funkci.




Nezbytnost ¢asné kardiologické
a respiracni péce
Kardiovaskularni a respiracni
komplikace patfi k hlavnim pfi¢inam
morbidity a mortality u pacientl
s DMD. Nedostatek dystrofinu v srdci
se projevuje jako kardiomyopatie, jejiz
incidence narlsta s vékem. V pfipadé
DMD se u 59 procent chlapcl vyvine
dilatatni  kardiomyopatie = (DKMP)
do deseti let véku, v 18 letech ji trpi
prakticky vsichni. Zatimco v minulosti
se zacCinali pacienti 1éCit u kardiologa
az v pozdni fazi onemocnéni, dnes je
snahou zahdjit kardiologicka vySetfeni
co nejdfive, protoZe proaktivni strategie
diagnostiky a |écby se ukazuje jako
nezbytnd pro maximalizaci délky
a kvality Zivota nemocného.

U v8ech chlapcd s DMD je nyni od deseti
let véku indikovana preventivni |éCba
inhibitory ACE (sartany) a zkoumany
jsou i dalSi zpusoby prevence vzniku
a progrese asociované DKMP.
Vyjadifena DKMP a srdecni selhani jsou
IéCeny standardni terapii, diskutovana
je moznost transplantace srdce a LVAD
ve finalnich fazich srde¢niho selhani.
»Vzhledem k tomu, Ze kardialni postizeni
je v souc€asnosti hlavni pfi¢inou mortality
u dystrofinopatii, je zapotfebi pravidelny
screening kardialniho postizeni nejen
u chlapcu s dystrofinopatiemi, ale téz
u Zen heterozygotek, idealné vcetné
MRI srdce,” uvedl| prof. MUDr. Tomas
PalecCek, Ph.D., z Il. interni kliniky VFN
v Praze.

V pfipadé respiraCnich komplikaci
dochazi k unavé dychacich svald,
hromadéni hlenu, atelektaze, pneumonii
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arespiraCnimu selhani. Kjejich omezeni
je zapotfebi i zde anticipacni pfistup
klé€bé, orientovany na monitoring funkci
respiracnich svalll véetné méreni vitalni
kapacity plic, asistované odkaSlavani
a umélou plicni ventilaci.

Doc. MUDr. David Kemlink, Ph.D.,
z Neurologické kliniky 1. LF UK a VFN
v Praze zduraznil nutnost pravidelného
sledovani respiraCnich funkci vcetné
polysomnografie za ucelem vc&asné
detekce poruch dychani. Pfirespiracnim
selhani je metodou volby neinvazivni
ventilaéni podpora, pficemz, jak
zduraznil, NIV je bezpe¢nou a Gcinnou
metodou trvalé ventilaéni podpory.
Domaci invazivni ventilaCni péce pak
musi byt zvazovana pfisné individualné
a Casné diskutovana s rodinou.

V ramci multidisciplinarniho pfistupu
se na jedno ze zasadnich mist stavi
i endokrinologicka péce. K nejCastéjsim
endokrinologickym komplikacim patfi
nizky vzrlst, fraktura dlouhych kosti,
osteoporéza, autoimunitni tyreoiditida,
opozdéna puberta i diabetes mellitus

1. typu.




Jak se béhem nékolika poslednich
let ukazalo, u pacientt s DMD se
lisi exprese dystrofinu v mozku
v zavislosti na genetické mutaci.
Ve srovnani se zdravou populaci byl
zjistén mensi celkovy objem mozku,
mensi objem Sedé hmoty nebo
niz§i frakéni anizotropie bilé hmoty.
VyrGstani s DMD tedy ovliviiuje
inteligenci a uceni, pficemz zavaznost
kognitivniho opozdéni se lisi zfejmé
v zavislosti na lokalizaci mutace
v genu pro dystrofin a ucinku této
mutace na izoformy dystrofinu v CNS
nemocného.

Jak uvedl Klinicky neuropsycholog
z nizozemského Kempenhaege Institutu
Jos Hendriksen, PhD, u pacientu
s DMD je tfeba brat v uvahu
moznost pravdépodobného opozdéného
kognitivniho a socialniho vyvoje.
Napfiklad prevalence ADHD u hochl
s DMD je 12-50 procent, prevalence
ASD se pohybuje v rdznych studiich
od 3,1 procenta (2008, N = 351) az po
32 procent (2015, N = 59). Poruchami
uceni trpi okolo 26 procent nemocnych.
Navic nemocni, ale i rodinni pFislusnici
jsou vystaveni vyS8Simu riziku deprese
a uzkosti.

.Z pohledu psychologa neexistuje
prumérny hoch s DMD, kazdy je
Jjedine¢ny. Dfive byly tyto problémy
opomijeny a neléceny, coz by se do
budoucna mélo zasadné zménit. Lé¢ba
je zatim v kolébce, nevime, jak lécit
poruchy uceni nebo paméti, je ale tfeba
zamérit se u chlapct i u jejich rodict

na psychologickou edukaci,” zdraznil
dr. Hendriksen s tim, ze dllezity je
komplexni pohled a spolec¢na prace
vS8ech potfebnych slozek a zapominat
se nesmi ani na komorbidity.

Na to, jak se orientovat v riznych druzich
IéCby, se ve své prednasSce zaméfila
MUDr. Lenka Mrazova, FN Brno. Jak

shrnula, k sou€asnym moznostem
IéCby patfi zejména rehabilitace,
potravinové doplfiky, glukokortikoidy

a molekularnégenetické metody. Cilem
terapie je nejen zmirnéni pfiznakd
(napf. kortikoidy, Ibedenone), ale
i ovlivnéni samotné pficiny onemocnéni
(exon skipping &i upregulace utrofinu).

V roce 2014 byla Evropskou komisi
udélena podminéna registrace
Iéku ataluren pro pouziti v EU. Ten
pomlze cca 11 procentim chlapcl
s DMD zplsobenou stop kodonem
v dystrofinovém genu. V roce
2016 schvalil americky Urad pro
kontrolu potravin a Ié¢iv (FDA) dalSi
Iék — eteplirsen, ktery pom(ze zhruba
13 procentim pacientd s mutaci
v genu dystrofinu s vynechanym
exonem 5145. Jde o dva prvni léky
ze série schvalenych IéCiv specifickych
pro urcitou mutaci.

Pfed deseti lety jeSté neexistovaly
zadné mezinarodni smérnice a byla
dostupna pouze symptomaticka Iécba.
| kdyz ani dnes zatim neexistuje zadna
kauzalni l1é¢ba, mame jiz mezinarodni
odborné standardy péce, vyznamné se



uplatiiuje 1écba kortikoidy a postupné
se zacinaji objevovat Iéky modifikujici
prepis RNA.

Podobné jako u jinych vzacnych
onemocnéni bylo u DMD dokonéeno
pouze nekolik velkych randomizovanych
kontrolovanych studii (s vyjimkou studii
pusobeni kortikosteroid). Rostouci
pocet Kklinickych testt DMD je ale
vyzvou pro kapacitu klinickych studii
kvuli nizkému poc¢tu pacientd vhodnych
k uc€asti na nich. Za poslednich osm let
se vyvojlékl pro DMD dramaticky zménil
a mnoho dalSich zmén se oc€ekava.
Aktualné probiha 216 klinickych studii,
které jsou v rlznych fazich testovani.

S prodluzujicim se vékem
pacientl pfibyva u pacientdl s DMD
i neurovyvojovych a neuropsychiatrickych
onemocnéni. Zatim vSak nejsou ani
prevalence, ani [éCba jasné definovany.
Odbornici ocekavaji, zZze mnohé

zmeéni pravé integrace psychosocialni
péce, ktera by mohla pomoci omezit
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komplikace DMD a predevSim zlepsit
kvalitu zivota. Zaroven doufajii v zasadni
zmény v lé¢bé DMD, a to s pfichodem
nové genetické a molekularni terapie.

Cilem genové terapie je produkce
alespon ¢aste¢né funkcniho dystrofinu,
problémem zUlstava velikost genu DMD
a bezpecny nosi¢. V souCasné dobé
probiha intenzivni geneticky vyzkum
v ramci deseti klinickych studii,
vétSinou ve fazi I/ll. Jak ale pfipomnéla
MUDr. Mrazova, pro ucast na studiich
je zapotfebi znat pfesny typ mutace
v genu DMD a aktualni stav pacienta,
proto je velmi dualezitd participace
nemocnych a jejich rodin na registru
DMD a aktualizace udaju, véetné dat
o kvalité Zzivota. Ackoli je zkuSenost
s novymi léky =zatim kratka, dava
nemocnym velkou nadéji...

Zderika Kolarova
zdroj: Medical Tribune 9/2018




VZP od fijna nasadi novou metodiku k paragrafu 16. Reditel ji
pfedstavil spravniradé. Hlavni slovo dostanou odborné spole¢nosti

VZP od fijna nasadi novou metodiku
k paragrafu 16. Reditel ji predstavil
spravniradé. Hlavni slovo dostanou
odborné spole¢nosti

O tom, jak hradit 1é¢bu, kterd nema
standardni Uhradu, uz od fijna VZP
nechce rozhodovat v rdmci spravnich
fizeni, ale za pomoci odbornych
spole¢nosti a aktivni 1ékovou politikou.
Foto: Flickr, kolaz ZD

Pokud budou Kklienti VZP od fijna
potfebovat IéCbu, ktera neni standardné
hrazena, méla by jim ale pfinést
benefit, nebude je zfejmé Cekat dlouhé
schvalovani jako doposud. Pojistovna
totiz vypracovala metodiku, diky niz by
méla byt inovativni |éCba dostupnéjsi
(psali jsme také zde). Material vCera
projednavala spravni rada, ktera by ho
méla definitivné odkyvnout na pfistim
zasedani tak, aby v fijnu mohl zacit
platit.

,ones jsem predstavil ¢lenim spravni
rady materidl, ktery shrnuje zasady,
jimiz se chceme Fidit pfi uhradach
Iékl, které z néjakého duvodu nejsou
zafazeny mezi hrazené IéCivé pfipravky
standardné  schvalované  SUKL.
V zadném pfipadé nechceme obchazet
kompetence a povinnosti SUKL, ale
chceme vytvofit funkéni nastroj, ktery

vyfesi dlouhodobé neudrzitelnou
situaci okolo paragrafu 16. Mame
ambici, abychom [|éCivé pFipravky,

které v souCasné dobé nejsou hrazené
nebo jsou hrazené pro jinou indikaci,
zpfistupnili nasim klientam,* pfiblizil
v€era na briefingu po jednani spravni
rady feditel VZP Zdenék Kabatek.

,Nova metodika ale nebude znamenat,
Ze vSichni dostanou v8echno a Ze
paragraf 16 bude naplfiovan zcela bez
omezeni,” zdlrazriuje mistopfedseda
spravni rady Jifi B&hounek. Klient by
ovSem mél nové mit garantovano, ze
Ié€bu, z niz ma benefit, dostane bez
slozZitého domahani. VZP by se pfi tom
chtéla opfit o odborné spolec¢nosti.

»V kazdé odborné spole€nosti chceme
pro dany |éCivy pfipravek najit partnera
pfi stanovovani benefitl pro klienta
— budeme se tedy ptat, za jakych
podminek, v jakém pfipadé, pro kolik
klientd a na jakych pracovistich ma
smysl |éCivy pfipravek hradit. Na
zakladé takto probé&hnuvsi diskuse
budeme stanovovat rGzné formy
risk-sharingovych smluv, které budeme



s naSimi partnery, drziteli registrace,
uzavirat. Lécivé pripravky pak budou na
pracovistich, které se danou diagnézou
zabyvaji, k dispozici,“ nacrtava Kabatek.

Pojistovna tedy chce aktivné usilovat
o to, aby spole¢nosti drzici rozhodnuti
o registraci byly pfistupné jednani
0 uzavfeni risk-sharingovych smluv
v jakékoliv podobé. ,Radi bychom
vice vyuzivali smlouvy, kde se plati
takzvané za vysledek, tedy abychom
riziko skutecné sdileli a pfiméli drzitele
registrace, ze dolozi benefit pro klienta.
Diskuse je ale velmi slozita, takze jsou
Castéjsi budget-capové smlouvy, kde
zastropovavame celkové naklady,”
dodava Kabatek s tim, ze prozatim se
smluv s platbami za vysledek povedlo
uzavfit jednotky.

Aktivni lékova politika misto
spravnich fizeni

Postup by nyni mél byt takovy, ze
pristi spravni rada dostane z pravniho
pohledu vycizelovany material, v némz
bude akceptovano nékolik odbornych
pfipominek ze strany ¢lend rady.
Metodika by méla platit od zac¢atku Fijna.
Pojistovna si od novinky slibuje, ze diky
ni odpadne Cast administrativy a cely
postup se zrychli.

,UZ nebudeme pouzivat spravni
fizeni ve smyslu paragrafu 16, ale
plUjdeme cestou aktivni lékové politiky,
uzavirani dohod a rozSifovanim
Uhradovych dodatk(i s naSimi partnery
— poskytovateli zdravotnich sluzeb.
O tom, zda bude IéCivy pfipravek

nasemu klientovi aplikovan, tak bude
rozhodovat pfislusné zdravotnické
zafizeni a nebude tam zdlouhavy
proces, kdy musela probé&hnout diskuse
s reviznim Usekem,“ vysvétluje Zdenék
Kabatek.

Clenové spravni rady, ktefi jsou
zarovenn poslanci, pfitom vyslovuji
ochotu neskondit jen u metodiky VZP,
ale feSit samotné znéni paragrafu 16 —
coz je také smér, kterym se chce ubirat
i ministerstvo (o ministerskych planech
vice zde). ,Jsem ochoten precizovat
tento paragraf, ktery byl do zakona
vlozen uplné za jinych podminek
a z jinych davodl. Jak se ukazuje
i z vykladu soudl, je velmi Siroky
anejasny. Pokud tedy dostaneme néjaky
podnét, urcité se tomu budeme vénovat
tak, aby se paragraf konkretizoval,*
uvadi Jifi Béhounek.

Pro Upravu paragrafu je i Séfka spravni
rady VZP a zaroven snémovniho
zdravotnického vyboru Véra Adamkova.
,Objevily se nazory, ze by mél byt
paragraf 16 zcela vynat. Ja se
domnivam, ze tomu tak neni, protoze
musime mit moznost dat pacientim
léCbu, ktera neni v fadné vedeném
systému. Takto bychom je o to pfipravili,*
doplfiuje profesorka Adamkova.

zdroj: www.zdravotnickydenik cz



SMA byla ve Spojenych statech americkych zafazena do narodniho
seznamu onemocnéni vyhledavanych novorozeneckym screeningem

V kvétnu tohoto roku americka Asociace
muskularnich dystrofikd (MDA)
s potéSenim oznamila, ze spinalni
svalova dystrofie (SMA) byla zafazena
do narodniho seznamu onemocnéni
doporu€enych k vyhledavani pomoci
novorozeneckého screeningu.

Pro komunitu pacientd se SMA,
ktera si je védoma dulezitosti v€asné
diagnostiky a intervence u novorozencu
i vyvoje novych terapeutickych
moznosti v IéCbé onemocnéni, je toto
rozhodnuti velmi vyznamnym krokem.

~SMA je nyni po Pompeho chorobé
druhé onemocnéni v programu MDA,
na které nas federalni poradni vybor
doporucuje testovat v8echny 4 miliony
déti v nasi zemi,” fika Dr. R. Rodney
Howell, pfedseda spravni rady MDA.
»Schvalené léCebné pfipravky pro SMA
opravdu zachranuji zivoty a na obzoru
jsou jesté ucinngjsi druhy Iécby. Je to
vzruSujici den pro vSechny pacienty,
jejichZ zajmy a potfeby MDA haji."

MDA je jako zastfeSujici organizace,
ktera zastupuje vice nez 40 rlznych
onemocnéni, odhodlana prosazovat
¢asny screening, diagnostiku
a |éCbu svalové dystrofie a dalSich
neuromuskularnich onemocnéni,
véetné Pompeho choroby a SMA,

které jsou nyni zahrnuty do programu
novorozeneckého screeningu.

Co je novorozenecky screening?
Novorozenecky screening je ve
Spojenych statech program, jehoz
pomoci se zjistuje, zda novorozenec
netrpi konkrétnimi Zzivot ohrozujicimi
genetickymi poruchami, pro které je
v sou€asné dobé dostupna IéCba. Brzka
identifikace a diagnostika umoznuje,
Zze se onemocnéni zacne l|écit dfive,
nez se staci projevit, a |éCba je tak
efektivngjsi.

DalS§im dulezitym aspektem
novorozeneckého screeningu pro
SMA je to, Zze umozni shromazdovat
a studovat poznatky o tom, jakym
zplusobem onemocnéni postihuje
kojence, coz pfispéje k zajisténi
kvalitngjSi klinické péfe a soucasné
podniti dalSi vyvoj IéEebnych terapii.

Z rozhovoru s R. Rodney Howellem,
pfedsedou spravni rady MDA,
o dulezitosti novorozeneckého screeningu
pro rodiny s neuromuskularnimi
onemocnénimi.

Pro€¢ je novorozenecky screening
dualezity?

V soufasné dobé& se u vSech
novorozencll ve Spojenych statech



provadi screening na vice nez 30
onemocnéni, pro které je k dispozici
léba. Casné odhaleni umoziuje
v€asnou lécbu, kterd mize zabranit
vzniku pfiznakd téchto onemocnéni
nebo pfiznaky vyznamné omezit.

Jaky pfinos mize mit
novorozenecky screening
u neuromuskularnich onemocnéni?
V nedavné dobé byly Uradem pro
kontrolu potravin aléCiv (FDA) schvaleny
nové vzrudujici léCebné terapie, jiné
schvalovacim procesem prochazeji.
V zafi 2016 FDA urychlil schvaleni
Iéku eteplirsen (Exondys 51) k lécbé
nékterych forem Duchenneovy svalové
dystrofie (DMD). Lék by mél pomoci
zhruba 13 % pacientd s DMD tim, ze
zpomali progresi onemocnéni. Aby

léEba timto Iékem byla co nejucinnégjsi,
je potfeba, aby byla zahajena dfive, nez
dojde k poskozeni stavajicich svald,

LECBA A VYZKUM

nebot se neoCekava, ze dokaze pomoci
pfi tvorb& novych svalu.

23. prosince 2016 byl schvélen novy
lék pro spindini svalovou atrofii (SMA).
Lék pod nazvem Nusinersen (Spinraza)
slibuje zpomaleni nebo zastaveni
progrese onemocnéni. Vysledky
z klinickych studii ukazuji, ze déti
Ié€ené timto Iékem dokazaly dosahnout
motorickych milnik{, jako je schopnost
sedét a plazit se, €ehoZz by jinak
schopny nebyly.

Musime usilovat o to, aby do
novorozeneckého screeningu byla
zafazena tato a dalSi onemocnéni,
nebot' léky na jejich 1é€bu zacinaji byt
dostupné.

zdroj: Quest 2018

z anglického originalu pfeloZila:
Jitka Safréankova
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Prvni schiizka pacientského poradniho vyboru Svétové organizace
pro Duchenneovu svalovou dystrofii

Svétova organizace pro Duchenneovu
svalovou dystrofii (World Duchenne
Organization, WDO) s potéSenim
oznamuje, ze od 6. do 9. Cervna se
v Amsterdamu uskutecCnilo prvni
setkani pacientského poradniho vyboru
pro DMD (v ramci iniciativy Eurordis
EUROCAB).

Pacientské poradni vybory jsou skupiny
zalozené a fizené lidmi, ktefi haji zajmy
pacientl. V neutralnim prostfedi vedou
diskusi o nejnové;jSim vyvoji ve vyzkumu
a lékarskych postupech se spole¢nostmi
nebo subjekty, které vyzkum fidi.

Prostfednictvim pacientského poradniho
vyboru, ktery se sklada ze sedmi az
dvaceti ¢lenli, poskytuji pacienti své
cenné zkuSenosti vSem subjektlim,
které se podileji na vyzkumu, vyvoji
a poskytovani |éCebnych postupu.

L
Vs .
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Napftiklad aktivni zapojeni pacientl
do procesu jesté pred zahajenim
klinické studie muze pomoci zajistit, Ze
klinické studie budou navrzeny tak, aby
zohlednily skute¢né potfeby pacientd,
coz povede k vyS$Si kvalité vyzkumu.
WDO je pfipravena podporovat
vyzkumné instituce zaméfené na
pacienty ve vyvoji ucinnych, cenové
dostupnych a bezpecnych léCebnych
metod pro pacienty s DMD. K dosazeni
tohoto spole¢ného cile je nyni
zapotiebi vice nez kdy jindy vstficna
a transparentni komunikace
a spoluprace bez vzniku konfliktu zajmua.

zdroj: Quest 2018

Z anglického originalu preloZila:
Jitka Safrankova
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Filip Bican

Je mi 48 let. Narodil jsem se
v Pisku. V roce 1976 jsem se s rodi€i
pfestéhoval do Prahy. V jednom
roce mi byla diagnostikovana
spinalni svalova atrofie. Od détstvi
se pohybuji pomoci elektrického
invalidniho voziku. Po zakladni
Skole pfi Jedlickové ustavu jsem
absolvoval stfedni ekonomickou
Skolu. Pracuji jako programator
v malé softwarové firmé. Pocitace
a technické “hracky” jsou i miij
koni¢ek. Rad se setkavam s lidmi,
rad cestuji, ¢tu. V AMD jsem od
18 let. V soucdasnosti jsem élenem
Vykonného vyboru AMD.

Filipe, mohl by ses prosim
v kratkosti predstavit?
Je mi 48 let, mam stfedoSkolské

vzdélani, bydlim v Praze s rodiCi a ze
Zivota jsem stale nadSeny :-).

Jakou formu nervosvalové
choroby mas, v kolika letech se
u tebe nemoc projevila a kdy jsi byl
vlastné spravné diagnostikovan?

Mam SMA typ Il. Nemoc se u mé
projevila jiz v 1. roce zZivota, nezacal jsem
chodit. Byl jsem vySetfovan na détské
neurologii u prof. MUDr. Lesného, kde
mi byla pomoci biopsie diagnostikovana




ROZHOVOR

spinalni svalova atrofie typ Werdnig-
Hoffmann. Modernimi metodami jsem
byl diagnostikovan az v roce 2017, kdy
jsem podstoupil vySetfeni kvali zapisu
do registru svalovych onemocnéni -
REaDY. Byla potvrzena spinalni svalova
atrofie Il. typu s deleci exond 7 a 8
v SMN1 genu.

V poslednich letech se u nas hodné
zlepsSila diagnostika. Myslim, ze
kazdy, at uz je to dité, nebo
dospély, u kterého je podezreni na
nervosvalovou chorobu, je odeslan
na genetiku, kde mu odeberou
krev a zjisti presné, jakou formou
svalové dystrofie nebo atrofie trpi.
Tudiz uz neni potfeba biopsie.
Presto néktefi nasi ¢lenové z rad
dospélych nemaji dodnes piesné
uréenou diagnézu. Mnoho z nich
to povazuje za zbyteéné. Jaky
mas na to nazor?

Neni to zbyteéné! V dnesni dobé, kdy
funkéni léky jsou realitou, by mél kazdy
védét svou diagnozu. Tézko se Clovék
muUze zajimat o Iécbu, kdyZz nezna
spravné svou diagnézu. Léky a rGzné

podpurné terapie uz davno nejsou jen
teorie. Zazili jsme to tfeba u Pompeho
nemoci, kdy se objevil Iék a “hledali”
se pacienti. Ted tu mame Spinrazu
a budou dalsi.

Vime, Zze zrovna na tvaj typ
onemocnéni uz existuje lék, ktery
dokaze nemoc zastavit. Mlize§ nam
0 ném néco Ffict?

O Iék se samoziejmé zajimam. Je drahy
a schvalen je pro déti do 12 let.
Nicméné na zakladé § 16 Zakona
0 vefejném zdravotnim pojisténi se
0 jeho Uhradu mulze pokusit kazdy.
O Ié¢bu zajem mam, i kdyz vim, ze
u starSich pacientd jen zastavi nebo
zpomali progresi. | tak myslim, ze to
za to stoji. Kazdé dalsi zhorSeni mého
stavu zplsobuje vétsi a vétsi problémy.

Jsi ¢lenem vykonného vyboru
AMD, ale vime, Ze jsi byl aktivni
v ramci organizace i dfive.
Jak bys hodnotil ¢innost AMD
v priibéhu let a kam by dle tvého
nazoru méla dale smérovat?

()



Hlavni &innosti AMD byla a je prace
sinformacemi. Prosté potfebujeme védét
a znat. To po nas pozaduiji i nasi lenové
- informace ze socialni a zdravotni
oblasti, pomoc pfi vybéru pomulcek
apod. A potfebujeme se potkavat,
navzajem si vyméfovat zkuSenosti
a inspirovat se. Do budoucna bych si
pral vétsi pomoc na nasich rekondi¢nich
pobytech, at uz s dopravou, nebo
s péci. Dale bych tfeba chtél rozsifit
nasi zacinajici ,plGjcovnu” pomicek,
které v komercnich plj¢ovnach nejsou
k dispozici. JesSté musime nastavit
pravidla a dofeSit detaily, ale uz
nyni mame pro naSe ¢leny zalozni
neinvazivni dychaci pfistroj BiPAP (pro
pfipad poruchy vlastniho) a mobilni
zvedak Liko Viking XS, ktery se bez

ROZHOVOR

problému vejde do osobniho auta
a projede i 60 cm zarubni.

Kromé aktivit v ramci AMD jsi
zaméstnany, rad cestujes, ucastnis
se ruznych akci, dokonce jezdis
i sam vlakem. Jak se zménil zivot
osob s tézkym télesnym postizenim
zaposlednich 30 let a jaké jsou dnes
moznosti vzdélavani, zaméstnani,
aktivniho zivota?

V poslednich 3 letech jsem musel
svUj zivot trochu zménit. Skokové se
mi zhorSil zdravotni stav, musel jsem
opustit zaméstnani a trochu ubrat. Bylo
to docela tézké, mél jsem pocit, ze
programovani je idealni prace - trochu
premyslite, trochu piSete. Psani je ale
ve skute€nosti hodné a jednoho dne uz

[l ‘F!‘.'ﬂi v‘ >
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neslo psat ani na softwarové klavesnici.
Takze zména, potfeboval jsem praci, kde
budu méné psat a vice mluvit. Zdravotni
stav se nakonec o troSiCku zlepsil
/stabilizoval a pracovat jsem zacal
jinak - pouzivam diktovaci program
a jiny hardware na navadéni mysi.

Vzdycky jsem rad cestoval, ale vzdy jen
pohodIné autem. Posledni rok zkouSim
i hromadnou dopravu. Sam bych se
do toho asi nepustil, pfitelkyné je ale

&jSi, tak jezdime
vlakem. Je to bezva, zatim jsme asi
méli Stésti a nikde nas nepotkal zadny
problém. Kdyz se kouknu 30 let zpatky,
soucasnost je fakt dobra, s vozikem se
da dostat skoro vSude. Jiz neni takovy
problém studovat, navstévovat kulturni
a spoleCenské akce, vSechno je prosté
snazsi.

Na to se vaze dalSi moje otazka. Lidé
s nervosvalovym onemocnénim
obvykle potiebuji pomoc druhé

osoby k tomu, aby mohli vést
nezavisly zivot. Jaké jsou dnesni
moznosti osobni asistence? Jsi
spokojen se soucasnou situaci,
a kde vidi$ hlavni problém?

Péce je problém, vyfeSené to nemam.
Jsem ve 4. stupni a potfebuju mit nékoho
stale nablizku. V sou¢asné dobé o mé
pecuji rodiCe, pfitelkyné a z€asti dalsi
asistenti. Bez dobrovolnikl a rodinnych
pfislusnikll je péce neufinancovatelna.
Dobrovolnici nejsou, rodi€e starnou
a diky sou¢asnému narustu platl nejsou
ani asistenti.

A nakonec, co by sis jesté pral
ve svém osobnim i profesnim zivoté?

Pral bych si bézny, obyCejny zivot, a aby
mé neopoustél optimismus a radost :-).

otazky pripravila: Dona Jandova
foto: archiv autora
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Trail Orienteering

Se Zdenkem se zname z lazni Velké
Losiny, kde jsme se poprvé potkali. Na
MDA-Ride mne oslovil, abych napsal
néco o orientatnich zavodech pro
hendikepované, kterych se jiz nékolik let
zucastnuji. Je dobré védét, ze i dystrofici
mohou délat orientacni sport...

Nejprve bych chtél Fici, ze ja, ac
z Havifova, jsem ¢lenem Sportovniho

,,,,,

Rekl bych, Ze neni jiny kvalitni klub
pro orientaéni sporty vozi¢kard v CR.
SKV Praha ma velmi dobré podminky
pro sportovani hendikepovanych
na rekreacni i vrcholové Urovni

v rliznych sportech. Diky ¢&lenstvi se
miZu zudastfiovat zavodl po celé CR
a v zahranici, protoze SKVécko pfispiva
na cestovné i ubytovani. Navstivil jsem
tak jiz spoustu mist, parkd, lesti a mést,
kde se uskuteCnily néjaké zavody.
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K orientaénim zavodim jsem se dostal
v roce 2005 rychlostnim zavodem
pro zdravotné postizené v Opave.
Napoprvé jsem nedopadl uplné Spatné,
ale ani nijak zvlast dobfe, a pravé
to mé nakoplo k rozhodnuti ucastnit
se dalSich zavodu, protoZze se mi
orientak zalibil. Téchto zavodl se
zucastnuji kazdoroCné a v poslednich
letech vzdy s UspéSnym umisténim
na bedné. Rychlostnich zavoda vS$ak
jiz neni béhem roku mnoho. Kromé
Opavskych zavodu byvaji pravidelné uz
jen ve Vrchlabi, a i tam rad jezdivam.
Vzhledem k nizkému poctu rychlostnich
zavodl mé v roce 2010 prived! kolega
z SKV Praha kjiné orientackeé discipling,
a to k ,Trail Orienteering®, zkracené

Trail-O. Od té doby je to moje hlavni
disciplina. Zavodi se od jara az do
podzimu na rlznych mistech v republice
a v zahrani€i. V trail-O sbiram porad
zkuSenosti, a to vétSinou na domacich
zavodech. Dvakrat jsem se nominoval
na ME, kde jsem skon€il asi v poloviné
vysledkového pole, na velky uspéch
vSak zatim vytrvale ekam...

Co je Trail Orienteering?

Trail-O je integrac¢ni disciplina,
kde spolu zavodi hendikepovani

i nehendikepovani sportovci. Na startu
obdrzi kazdy mapu s oznacenim kontrol
a trasou zavodu. Béhem zavodu se
nesmi sejit ze stanovené cesty do




terénu, vSechny ulohy se feSi jen
z cesty, vSichni tak maji stejné podminky
pro feSeni uloh. Na mapé je hledany
objekt oznacen kole¢kem, v jehoz
stfedu by se mél objekt nachazet, a dale
je upfesnén piktogramovym popisem.
V terénu je pak na kazdé kontrole
umisténo 1-6 lampionu a soutézici musi
urCit, ktery z nich je spravné umistén.
Urcit spravny lampion neni nijak fyzicky
narocné, rozhoduje spravné ¢teni mapy
a pak i spravné rozhodnuti. Zavodnik
se na ftrati pohybuje bud sam nebo
s pomoci asistenta, pokud ho potfebuje.
Casovy limit je stanoveny na celou trat,
nerozhoduje tedy, kdo trat absolvuje
rychleji, ale ten, kdo ma nejvic

AKTIVITY

spravnych odpovédi. Za prekroceni
Casu se vSak pfipocitavaji trestné body.

Vice informaci a pravidla o ftrailu
najdete na internetu: www.trailo.cz, kde
vSechno o tomto sportu najdete, je tam
také moznost si Trail-O vyzkouSet na
pocitaci.

Pokud by mél kdokoli zajem zkusit
si tento sport nazivo, muaze, kontakty
jsou na téchto webovych strankach
http://www.skvpraha.org/sport/ozv/.
Konkurence je vzdy vitana...

Milan Luény
foto: archiv autora
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Dopis od ¢lena

Mili pratele,

S potésenim jsem koukal na stranku, pfetisténou z nékdejsiho bulletinu. Patfim do
prvni generace, kdy mi préatelé Jirka Ulman z Ostravy, Karolko Tmik z Tr. Teplic
a Jan Posker zakladali tuhle organizaci. Viydavali jsme tehdy na cyklostylu mnozeny
bulletin (byl jsem v red. radé), samoziejmé bez povoleni komunistickych mocipant.
Jednou se pry u Karla Trnika objevili “dvaja civili”, tedy StB, Ze pry vydavame
ilegalni nepovolenou tiskovinu a Ze hrozi postihy. Tedy jsme se formainé pripojili
pod Svaz invalid, tehdy dost byrokraticky a plné kontrolovany KSC.

Pamatuju z pocatku 70. let, Ze jedna Anglo-ameri¢anka (jméno jsem zapomnél)
se nabidla u nas zdarma vystavét zafizeni pro télesné postizené s bezbariérovymi
byty (tehdy vzacnost) a nejmodernéjsi rhb technikou a na radu let hradit i provozni
a mzdové naklady. Soudruzi to ale nepovolili s odiivodnénim, Ze “socialisticky
stat se o své potiebné dobre stara a nebudeme Zebrat u kapitalist(”. Informoval
o tom tehdy, myslim, Jan Posker. Ona dama tedy nabidla totéZ Polsku, kde byli

nékolik (podle tehdejsi nepotvrzené informace 12).

S Janem Poskerem jsme se seznamili tpiné nezavisle na AMD, on byl osobnim
Zakem mystika Frani Drtikola, obCas k nému jezdil (asi v prvnim stadiu myopatie),
a ja jsem po Drtikolové smrti shromaZzdil jeho filosoficky odkaz a vydal v knize
Mystik a ucitel FrantiSek Drtikol. Tedy jsme si s Janem na toto téma psali.

Petfe Prochéazko, téSim se do Losin (Zlosyn z Losin)
Srdeéné
Karel Funk

PS - Vysla mi 25. knizka (Lécbha duSe a elementaloveé), poslu Vam ji do Petyrkovy
(i kdyZ obsah jisté nemusi ladit kaZzdému, to tak byva). Pripadné nékomu mohu
poslat i pocCitacem, pokud by byl zajem.

®
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EAMDA

V dob&, kdy 8lo do tisku posledni Ztvrtletni ¥islo &asopisu
frangouzskyjch myopatd Courrier de la M. v r. 1972, mohly byt ddny
aspon prvni informace o kbnfranu EAMDA (Evropské spolednosti orga-
nizaci svalovych d{stmﬁ.m konaném ve dnech 22, - 24, z&P{ 19
¥ Angers ve Francii. - ’ )

Vedouci francouzsks organizace myopatd p¥ijali b&hem t#{ néd-
hernych slunnych podzimnfch dnd 20 delegétd vyslanjch na kongres

- BAMDA z Belgie, Dénska, Velké Britanie, Holandska, Nimecka, Itélie
a Jugoslévie. Vsichni tito delegéti méli zviéstnt zd jem o myopa-
tii - at uZ z ddvodd osobnich, rodinnych #i léimfPskych. Mimo to
byli v rédmci kongresu EAMDA pf‘ijati s radost{ i delegiti se Svédskam,
kde zatim jeSt& neni utvoFena organizace myopatl a #védsti delegéti
byli na kongresu v dloze pozorovateld. BZhem kongresu pfi%lo i poz=-
dravné poselstvi myopatd z Nového Zélandu. Z evropskych zemi chyb&li
v tomto Fetdzu sol:.dasity Finové, kterych organizace je u stadiu
arodu a pak zdstupci CSSR.

Tento vyznamny mezindrodni kongres zjevné ukézal, Ze problém
myopatie seskupuje 1idi spoleénych my3lenek a Zinnosti. Zasedéni
se konala v Zem&d&lském Institutu v Gennes na bfezich Loiry mezi
Angers a Laumur. .

Pracovni schize byly zasviceny postupn® otézce detekee nositeld
myopatie, roz8ifeni i adaptaci informadnich vgroatf-edkﬁ pro ovlivné-.
ni vefejného mindn{ a zdékonodarné moci, pré tak jako rdznym gré-
Jjekttm do budoucna. Koordinace na kongresu shroméZdenych zdstupe
Je viak bezpochyby delikdtni zdleZitosti a to jak z ddvodd rdznych
dispoziZnich fondd, tak i z divodd rozdilnosti zékonodarstvi. Nic-
méné znovuzxolend ﬁ'ylmnné rada EAMDA doufd v aplikaci mnohych na=
vrZenjch programi. Pokud se tyfe samoiné Francie, tato mé nadéji,

%¥e jeji program fedeni problematiky myopatd bude podporovén verejnou
sprévou, nebo¥ p. Foyer, ministr zdravotnictwi, byl podrobne obeznd-
men 8 problémy myopatd a osobné se téZ z0tastnil oficidlni veZeie

8 Udastniky Kongresu, kterd nédsledovala po sympatické recepci pfipra-
vené sprévou mésta Angers.

Pro krédtkost doby uplynulé od skonfeni Kongresu do doby tisku
Zasopisu Courrier de le Myopathie nebylo meZno se zabyvat detaily
gedndtlivych projedndvanych témat; k témto se wtdtime aZ v pristim

isle. .
Freklad ze 47. %1{sla
Courrier de la Myopathie
poridila dr. M. Stypovd
-

b

B, A. M..D. A o
- je sdruZeni organizaci avalovych dystrofikd Jjednmotlivych
Bvropskych stdtd. EAMDA je pFidlengna k Vyzlkumné skupin& nervosvalo-

vjch chorob pfi Sv&tové federaci neurologi.

tii*t

zdroj: MY MD, ro¢nik 7, Cislo 1/73 (pfedchidce Zpravodaje)
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SPOLECENSKA RUBRIKA

V obdobi 1. 4. — 31. 8. 2018 oslavili zivotni jubileum tito nasi ¢lenové:

40 let — llona Halamové, Jan Oharek
45 let - Vlastimil Hahn, Marcela MatouSkova
50 let — Monika Kopecka, Hana Machanova,
Martin Cerny, Petr Vykoukal,
Véclav Kozel, Jana Morav¢ikova
55 let — Eva Jakoubkova
60 let — Pavla Miéckova,
Milan Drahokoupil,
Toma$s Opratko
70 let — Karel Funk, Milada Petrova,
Zdenék Pernica
75 let — Jaroslava Kaslova

Blahoprejeme!

Navzdy nas opustili:

Zdenék Baldik ve véku 61 let

Vzpomindme!
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