JAK FUNGUJI EVROPSKE REFERENCNI SITE?

PALIATIVNI PECE: ZKUSENOSTI Z USA
PACIENTSKE ORGANIZAGE V PORADNICH ORGANECH
MINISTERSTVA ZDRAVOTNICTVI
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ITORIAL

Viézeni tendfi,

v novém Cisle zpravodaje se vénujeme problematice Evropskych referen¢nich siti
(ERN)), které se zformovaly b&hem posledniho roku a postupné zaéinaji poskytovat
sluzby pacientim. O tématu jsme hovofili s profesorem Milanem Mackem, ktery
zastupuje Ceskou republiku ve vedeni ERN. Referenéni sité jsou zajimavé i z pohledu
participace pacienti na jejich vedeni. O zkusenostech, které maji pacienti z fungovani
EURO-NMD, tedy sité pro vzicné neuromuskuldrni choroby, jsme kratce hovorili

s Frangoisem Lamy. Participaci pacientii se zabyvime také na Grovni Ceské republiky:
bez ndroku na Gplnost jsme se pokusili popsat, v jakych orgdnech, jejichz ¢innost se
pfimo dotykd vzacnych onemocnéni, jsou zastoupeni pacienti.

Velky prostor i tentokrit vénujeme paliativni péci. O zkusenosti ze své studijni cesty
se s ndmi podélila Monika Némcovd. Je ziejmé, Ze z americkych zkusenosti v pfistupu
k pacientim a jejich pfdnim se mdme co ucit.

V rubrice Pfedstavujeme si miiZete pfeéist o fungovini Asociace muskuldrnich dystrofiky,
kterd letos slavi 50. vyroli svého zaloZeni a je tak patrné nejstar§im ¢lenem CAVO.

Piejeme vim zajimavé éteni a dobry start do nového roku.
Anna Arellanesovd, Katerina Ublikovd, René Brectan

SEZNAM CLENU CESKE ASOCIACE PRO VZACNA ONEMOCNEN

Angelman CZ,

www.angelman.cz, angelman@email.cz
Asociace muskuldrnich dystrofiki,
www.amd-mda.cz, info@amd-mda.cz
Asociace rodiéi a piitel zdravotné
postizenych déti v CR, z.s.,

klub Be Treacher-Collins,
hladove@centrum.cz

Atos,

Www.atos-0s.cz, pradova@seznam.cz
AVMinority,

www.avminority.cz, info@avminority.cz
DebRa CR,

www.debra-cz.org,
alice.brychtova@debra-cz.org
Diagnéza FH,

www.diagnozath.cz, cillikova@me.com
Diagnéza narkolepsie,
www.diagnozanarkolepsie.cz,
diagnozanarkolepsie@gmail.com

End Duchenne, z.s.,
www.endduchenne.cz,
info@endduchenne.cz

Klub nemocnych cystickou fibrézou,
www.cfklub.cz, info@cfklub.cz

Klub pacientit mnohoéetny myelom,
www.mnohocetnymyelom.cz,
koordinatorka@mnohocetnymyelom.cz
Kolpingova rodina Smeéno,
www.dumrodin.cz, navstivte@dumrodin.cz
LYMFOM HELP,
www.lymfomhelp.cz, info@lymfombhelp.cz
META - spolek pacienti se stiddavymi
onemocnénimi, o.s.,
www.sdruzenimeta.cz, info@sdruzenimeta.cz
Metodg¢;j,

www.metodej.com, info@metodej.com
Nirodni sdruzeni PKU a jinych DMP,
www. nspku.cz, radek.puda@seznam.cz
NEFROHEMA, o.p.s
www.nefrohema.cz,
jaroslav.vich@nefrohema.cz
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Obcéanské sdruzeni imunodeficitnich
pacientt HAE/AAE,

www.hae-imuno.cz, maselli@hae-imuno.cz
Ob¢éanské sdruzeni MYGRA-CZ, z.s.,
www.mygra.cz, bruhova@mygra.cz
Obcanské sdruzeni Palecek — spolecnost
lidi malého vzristu, www.ospalecek.cz,
kvitkova.k@seznam.cz

Ob¢éanské sdruzeni PRADER-WILLI, z.s.,
www.prader-willi.cz, ospws@email.cz

OS rodici a déti postizenych Gaucherovou
chorobou,

www.gaucherova-choroba.cz, janina.
mickova@seznam.cz

Parent Project,

Www.parentproject.cz,
parentproject@parentproject.cz

Rett Community,

www.rett-cz.com, info@rett-cz.com
Revma Liga Ceskd republika, z.s.,
mullerova@revmaliga.cz, www.revmaliga.cz
Rodina spolu: www.rodinaspolu.estranky.cz,
rdnspolu@gmail.com

Sdruzeni Diagnéza MDS,
www.sdruzeni-mds.cz, Jezek b@volny.cz
SMAcdi, z.s.,

www.smaci.cz, ondrejhlavica@gmail.com
Sdruzeni pacienti s plicni hypertenzi,
www.plicnihypertenze.cz,
info@plicni-hypertenze.cz

Spole¢nost C-M-T,

www.c-m-t.cz, simunekm@seznam.cz
Spoleé¢nost Parkinson,
www.spolecnost-parkinson.cz,
jana@vecl.cz

Spoleénost pro mukopolysacharidosu,
www.mukopoly.cz, spmps@seznam.cz
Willik,

www.willik.tym.cz, willik.tym@seznam.cz
Zivot bez stfeva,

www.zivotbezstreva.cz
svoboda.ales@zivotbezstreva.cz

Clenové bez organizace zastupuji nasledujici

di

agnozy:

Agamaglobulinémie

AHUS

Arnold-Chiari malformace

Atrézie jicnu

Centronuclear myopathy

CIDP - chronické zénétlivd demyeliza¢ni
polyneuropatie

Dysautonomie; IST

Dystonia muscularum deformans
Ehlerstv-Danlostiv syndrom
Familidrni sttedomofska horecka
Frasertiv syndrom

Genetické metabolické mitochondridlni
onemocnéni

Klippelav-Trenaunaytiv syndrom
Kongenitélni svalova dystrofie

Luis Bar Syndrom, resp. Ataxia
teleagniectasia

Systémovy lupus

Lymfangiom
Lymfangioleiomyomatéza
McCune-Albright syndrome
Multisystémovi atrofie
Parry-Romberg Syndrome
Peutz-Jeghersiv syndrom

Primérni cilidrni dyskineze

Relabujici polychondritida (Relapsing
Polychondritis)

Sjorgreniiv syndrom

Sticklertv sydrom

Syndrom fragilniho X chromosomu
Syringomyelie

Tarlovova cysta

Tetrasomie X-chromosomu
Tetrasomie 18p

Trombotickd trombocytopenickd purpura

Seznam clenil je platny ke dni vyddni
Zpravodaje CAVO.
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EVROPSKE REFE,RENIVINI' SITE:
JAK SE ZAPOJUJI PAGIENTI?
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Ve dnech 29.-30. 11. 2018 se ve Fakultni
nemocnici v Motole uskutecnila vyroini
konference Evropské referencni sité pro
neurosvalovd onemocnéni (ERN EURO-
NMD). Konferenci organizovala MUDr.
Jana Haberlovd, Ph.D. z tamni Kliniky
détské neurologie, kterd také zastupuje Ceskou
republiku ve vedeni EURO-NMD.

Na konferenci se hovorilo mimo jiné také

0 zapojent pacientii do rozhodovacich procesil.
Tomuto témat se vénoval Frangois Lamy,
ktery predsedd pacientské radé ERN-NMD.

Na konferenci s nim hovotil René Brectan.

Jak funguje zapojeni pacientti do prace ERN?
V ERN jsou pacienti zastoupeni na dvou
urovnich. Kazda sit svij deseticlenny
pacientsky vybor (Patient Advisory Board,

Help@vzacna-onemocneni.cz:
Pomoc ve slozitych piipadech

Orientace v oblasti vzdcnych
onemocnéni mize byt velmi slozitd,
at jde o stanoveni diagnézy, hledni
specializovanych 1ékait nebo feseni
socidlni pomoci. Proto Ceska
asociace pro vzdcnd onemocnéni
provozuje konzulta¢ni mail
help@vzacna-onemocneni.cz, kam
se se svymi dotazy mohou obracet
lékafi, rodice nebo pacienti samotni.
Odbornym garantem projektu je

Nirodni koordinaéni centrum pro

vzicnd onemocnéni pii Ustavu

biologie a 1ékatské genetiky 2. lékaiské
fakulty UK a FN Motol.

PAB). Ten se zabyvé organizacnimi
zélezitostmi. Dalsich 30 zdstupct
pacientskych organizaci je zapojeno do
jednotlivych pracovnich skupin. Celkem ma
své zastupce v EURO-NMD 15 organizaci.

Vécnymi zalezitostmi se zabyvaji pracovni
skupiny. Informace z nich by méli zdstupci
pacientt zprostfedkovavat jednotlivym
pacientskym organizacim pusobicim ve
Clenskych statech. Meli by také zajistovat
zpétnou vazbu od téchto organizaci
smérem k ERN a jejim pracovnim
skupindm.

Ovsem cely systém se teprve rozbiha.
Prakticky po cely rok 2017 az do zacitku
roku 2018 se teprve utvifela struktura
EURO-NMD a stejné to bylo s jeho
pacientskou ¢asti. Jsme si védomi toho, Ze
dnes nastaveny systém neni pfili§ efektivni,
a uvazujeme o tom, Ze by komunikaci

s jednotlivymi pacientskymi organizacemi
mél zajidtovat pacientsky vybor, nikoli
jednotlivi zdstupci v pracovnich skupinach.
Predpokladime, Ze pacientské organizace
jsou ve styku s lokdlnimi lékafi a budou
ndpomocné pii implementaci doporudeni
ERN na mistn{ drovni.

Pokud jde o témata, kterd se v této dobé
fesi v pracovnich skupinich ERN, jedna
se pfedevsim o novorozenecky screening,
standardy péce, vzdélavini a webinafe

a etiku.

Jak pacienti fesi nerovnovihu mezi
nedostatkem kapacit a znalosti na jedné
strané a potiebou kvalifikované se podilet
na rozhodovini ve vedeni ERN?

Jednak se musime vzdéldvat. Semindfe
potfidd Eurordis, WDO nebo SMA
Europe. A u¢ime se také zkusenosti.
Ovsem nemusime byt experty na jednotlivé
technické aspekty, od toho jsou lékafi nebo
védci. Nasi roli je pfindSet odbornikim
pohled pacientt. Urcovat, jestli to ¢i ono
rozhodnuti je z pohledu pacientii spravné.
A nejde jen o logiku a odbornost, ale také

o0 pocity a emoce.

NOVOROZENECKY
SCREENING:
MAME ZARADIT
NERVOSVALOVA
ONEMOCNENI?

RENE BRECTAN

Na konferenci EURO-NMD v Praze
piednéseli vedle lékait také zdstupci
pacientii. Jejich piispévky zaznély

v panelech vénovanych tfem oblastem:
novorozeneckému screeningu, vzdélavini
a etice, pfiemz nejvétsi pozornost byla
vénovéna problematice novorozeneckého
screeningu. Je to ddno tim, Ze se objevuji
nové moznosti 1é¢by, naptiklad Nusinersen
nebo brzy i genovi terapie u spinalni
svalové atrofie (SMA), nebo mozné
piinosy véasné zahdjené péce, napfiklad
u Duchennovy svalové dystrofie (DMD).

Situace je pomérné komplikovand, protoze
SMA se diagnostikuje pomoci genetického
vySetfenti, coz legislativa mnoha zemi

v dnesni dobé neumoziluje. V soucasné

dobé probihaji pilotni projekty screeningu
SMA v n&kterych regionech Itélie, Némecka
a Spanélska. Eventudlni zavedeni screeningu
SMA bude kazdopadné slozité a EURO-
NMD a tedy i pacienti v ni zastoupeni bude
v této véci vyddvat doporuceni.

Problematika screeningu je silné svdzdna

is etikou. Frangois Lamy prezentoval
vyzkum, ktery zjistoval v rodindch déti

s DMD, zda by chtéli znit onemocnéni
svého ditéte uz pii screeningu, tedy v dobé,
kdy zatim neni mozny zidny terapeuticky
zdsah. Vétsina se vyjadiila kladné. Vyzkum
byl ovsem zaméfen na pacienty, ktef{ uz
svou diagnézu znaji, takze je otdzkou, jak by

reagovali ti ostatni.

/
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ROZHOVOR

MILAN MACEK: MEZINARODN
SPOLUPRACE JE JEDINYM ZPUSOBEM,
JAK ZLEPSOVAT DIAGNOSTIKU A LEGBU
VZACNYCH ONEMOCNENI

Ve dnech 21. a 22. listopadu 2018 se v Bruselu
uskutecnila cturtd konference Evropskyjch
referencnich siti. Ceskou republiku na ni
zastupoval prof- Milan Macek. Hovorili jsme
s nim o prinosech projektu pro léchu vzdcnych
onemocnéni i o nedostatcich, které tento
rozsdhly projekt provizeyi.

ERN byly ustaveny na jafe minulého roku.
Uz funguji véechny?

Ano. Funguji vSechny. Nicméné jsou

mezi nimi velké rozdily. Do nékterych

je zapojeno vice pracovist do nékterych
méné, pficemz od poétu pracovist se

odviji také naro¢nost koordinace. Vezmu

napiiklad ERN Lung, které se vénuje

C0 JSOU EVROPSKE REFERENCN SITE?*

V evropskych referenénich sitich
(European Reference Networks,
ERNs) se sdruzuji 1ékafi a védci,

ktefi jsou fundovanymi odborniky na
vzicnd onemocnéni. Spoleéné vytvireji
yvirtudlni sit€®, v nichz diskutuji

o diagnézéch a nejvhodnéjsim
mozném lé¢ebném postupu pro
pacienty z celého svéta.

K zahijeni ¢innosti 24 evropskych
referenénich siti doslo v roce 2017
za Gcasti vice nez 900 vysoce

specializovanych zdravotnickych

tymu z vice nez 300 nemocnic

ve 26 evropskych zemich.

*Prevzato z brozury Evropské komise
0 ERN, redakcné upraveno.

CAVO ZPRAVODA) 2/

vzécnym plicnim onemocnénim. Tady

v Motole mdme centrum pro cystickou
fibrézu, ale tfeba jiné vzdcné plicni fibrézy
se 1é¢i v Thomayerové nemocnici. Néktera
vzicnd plicni onemocnéni souviseji

s metabolickymi vadami, kterymi se
zabyvaji kolegové z Ustavu dédicnych
metabolickych poruch ve VFN. Cim jsou
tedy onemocnéni v dané diagnostické

skupiné heterogenné;si, tim vice pracovist se

na jejich diagnostice a 1é¢bé podili.

Jednotlivé sité maji také rozdilnou vychozi
pozici. Nevznikaji totiZ ,de novo, ale stavi
na dfive existujici spolupréci, ¢asto v rdmci
evropskych vyzkumnych projektii nebo na
zéakladé kontaktt evropskych odbornych
spole¢nosti. Teba geneticky ERN
ITHACA vznikal diky nasi dlouhodobé
Ucasti v obdobné zaméfenych konsorciich.
Dalsi sité vznikaly jinym zptisobem.
Tteba ERN GENTURIS, které se zabyva
hereditdrnimi vzacnymi nddory, vznikala

takfikajic za pochodu. A sit ENDO-ERN

Jak funguji ERN v CR?

Ceské tymy participuji na 18 ze 24 ERN.
Zbyvi tedy pokryt 6 oblasti. Zaroven je
téeba Fict, Ze ucast v 18 sitich je veliky
uspéch. Jsme tak prvni z novych ¢lenskych

zem{ Evropské unie a osmi v celé unii. To

je potvrzenim stdvajici kvality diagnostiky

a 1éeby vzdcnych onemocnéni u nds.
Zapojeni do ERN je velice naro¢ny
administrativn{ proces a ve srovnani

s ostatnimi novymi ¢lenskymi zemémi
EU jsme na tom nejlépe. Tfeba Madarsko
se Ucastni jen v nékolika ERN, Slovensku
se nedafilo viibec. Podminkou piijeti do
ERN byla ndrodni certifikace Zadajiciho
pracovisté. My, tedy Nérodni koordinaéni
centrum pro vzicné nemoci (zni to dost
nadneseng, ale jde v zdsad€ o prici Sesti lidi,
viz rimecek), jsme spolu s CAVO velmi
intenzivné komunikovali s ministerstvem
zdravotnictvi, abychom tento proces
usnadnili. To se podafilo a ministerstvu,

a zvl4sté odboru zdravotnich sluzeb

a pani ing. Stépénce Tyburcové, za to patii

Na jaie ovsem bude vypsina novd vyzva Evropské komise a do ERN se budou

moci Zapojit dalsi pracovisté. Usilujeme o to, aby ti, kteri se do minulé vyzvy

neptibldsili, byli upozornéni a pripraveni.

vznikala diky Evropské endokrinologické
spole¢nosti. Kazd4 sit tak md svou vlastni
historii a vlastni kofeny. Nékteré mély hned
od zacitku dobfe rozpracovanou strukturu
a byly schopny zahrnout vechny potiebné
specializace, jiné nyni Cekaji na dalsi vinu
roz§ifovani ERN, aby se mohla zapojit
dal$i pracovisté, a to at z hlediska rozsifeni
stévajici expertizy nebo regiondlniho

pokryti.

upiimny dik. Samotny self-assessment
providéla klinicka pracovi§té sama, ovem
zprava musela byt schvilena statutdrnim
orgdnem nemocnice. Slo o velice rozsihlou
dokumentaci, kterd po vytisténi byla nékolik
centimetrti vysokd. Zadosti o vstup do ERN
poté hodnotila nezavisld agentura vybrana
Evropskou komisi a soucdsti evaluace byly
také névstévy pracovist, jez mély za cil ovéfit
tvrzeni obsazend v Zddosti.



V Sesti oblastech tedy nemdme pracovisté
zapojend do ERN?

Ano, ted to tak je. Na jafe 2019 ovsem bude
vypsdna nové vyzva ze strany Evropské

komise a budou se moci zapojit dalsi
vytipovand pracovisté. Spolu s CAVO
usilujeme o to, aby i ti, ktefi se do

minulé vyzvy nepfihlisili, byli tentokrat

s pfedstihem upozornéni a pfipraveni.

A také bude zapotiebi nirodni certifikace,
tedy opétovnd spoluprice ministerstva
zdravotnictvi. Cilem rozsifeni ERN,
které se na jafe otevie, neni jen regiondlni
pokryti, tedy aby byly ve vSech sitich
adekvitné zastoupeny vSechny ¢lenské
stity a regiony, ale i dostate¢né pokryti
vSech 24 diagnostickych skupin vzdcnych

onemocnéni.

A jak je to s pokrytim vSech onemocnéni

v rdmci jednotlivych diagnostickych skupin
— tedy jednotlivych ERN?

Jednotlivé ERN vznikaly na zdkladé
existujicich partnerstvi nebo projektt.

Dobfte pokrytd jsou tedy obvykle ta

Castéj8i ze vzécnych onemocnéni, kde uz
dfive existovala rozvinutd mezinirodni
spolupréce. Jde tfeba o cystickou fibrézu
nebo vrozené poruchy metabolismu.

Ze vzniku ERN vsak budou profitovat
predev$im ultra vzdcnd onemocnéni, a to
dvojim zptsobem. Tim, jak spoluprice

v ramci jednotlivych tymu dostivd
systematicky rdz, vznika prostor pro
spolupriéci i u téchto velmi vzdcnych
nemoci. Navic je napfi¢ Evropou také
mozné sndze vytvofit dostate¢né kohorty
pacientt, které budeme moci zkoumat,
geneticky stratifikovat a hledat pro né
specifickou terapii.

Jednim z viditelnych vystupi ERN jsou
elektronické konzultace. Jak funguji a jaké
jsou ohlasy?

Systém elektronickych nebo virtualnich
konzultaci (CPMS - Clinical Patient
Management System) se rozb&hl velice
dobfe. Evropska komise investovala
pomérné znacnou ¢stku na jeho vyvoj.

CPMS se podobd online klinickym

semindfim, kde se ovéem nad snimky
neschézeji jen 1ékafi jedné kliniky,

ale z celé Evropy. Jeho hlavni pfinos

vidim v oblastech, kde je téeba sdilet
vizudlni materidly. To se tykd tfeba
diagnostiky vzdcnych syndromi, které

maji zfetelny klinickych obraz, nebo
kostnich onemocnéni, u nichz se sdileji
rentgenové snimky. Zkratka vSude tam,
kde je zapotiebi subjektivni hodnoceni
klinickych a laboratornich informaci,

tj. kde prosty email kolegiim — zahrani¢nim
spolupracovnikiim nestaéi. Pokud jde

tieba o laboratorni vysledky nebo ¢iselné
udaje, lze vyuzit jiné zptsoby komunikace
a novy systém zde nemad az takovy piinos.
V hodnoceni takovych udaji v budoucnu
spi§ pomohou softwarové néstroje, které
budou schopny porovnévat a vyhodnocovat
velkd kvanta informaci.

CPMS se také neustile vyviji. Klicovym
tématem je nyni bezpecnost: §ifrovini
dat, opravnéni nahlizet do systému nebo
hierarchie pravomoci. A samoziejmé je
CPMS mozné vyuzivat jediné za souhlasu
pacienta nebo jeho zakonnych zistupca.

Skrze CPMS ovsem vznikd lékafiim dalsi
price — podileji se na diagnostice a 1é¢bé
pacient, ktefi viibec nejsou v rdamci jejich
zdravotniho systému.

To je pravda. Pro lékafe je to dalsi price.
Jde de facto o pfeshrani¢ni zdravotni péci.
Ovsem naprostd vétsina pacientd, ktefi
dnes CPMS vyuzivaji, se k nému dostava
skrze vyzkumné projekty a klinicka
zkouseni, tedy mimo systém thrad ze
zdravotniho pojisténi. Obecné je ovsem je
tézké u vzicnych onemocnéni oddélovat
vyzkum, diagnostiku a 1é¢bu. V mnoha
ptipadech jde hlavné o to velmi vzacné
onemocnéni viibec pochopit a najit
diagnostické a 1é¢ebné pfistupy, které by
pfinesly pozitivni vysledky nebo alespori
dopady tohoto onemocnéni zmirnily.

Z &eho vlastné ERN ziji?

To je nyni trochu problém. Evropskd
komise zdsadnim zpisobem podcenila
piipravenost lékaiské komunity.
Odhadovala, Ze se v prvnim kole podafi
ustavit méné nez deset siti. Takze na cely
projekt byly alokoviny pomérné malé
Castky. Kdyz se vloni podafilo ustavit
véech 24 siti, rozpoéitivaly se penize na
koordinaci mezi viechny, takze na kazdou
z nich zbylo velmi mélo. PotiZ je v tom, Ze
rozpocet na evropské Grovni ma velikou
setrvacnost, takze ted jsme v provizornim
stavu a Evropskd komise hleda zpusob, jak
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NARODN{ KOORDINAGNi CENTRUM
PRO VZACNA ONEMOCNENI

Fungovéni Narodniho koordina¢niho
centra pro vzicnd onemocnéni
(NKCVO) ve Fakultni nemocnici

v Motole zajistuji: prof. MUDr. Milan
Macek, Jr., DrSc., MHA, primaika
MUDr. Markéta Havlovicova

a MUDr. Katefina Kopeckova.

Dile spolupracuje MUDr. Marek
Turnovec, ktery se rovnéz stard o web.
O ekonomické a administrativni
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realokovat penize z rozbéhlych programii.
Ovsem evropské komunita vzécnych
onemocnéni funguje i tak velice dobfe.

Praci koordinatort ¢asto vykonévaji
kolegové ze zemi, kde tuto roli berou
piedevsim jako prestizni a jsou schopni
na tuto véc nalézt vlastni financovani

ze strany svych matefskych instituci,

jako jsou napfiklad velké univerzitni
nemocnice s vicezdrojovym financovinim,
kterého se u nds bohuzel nedostava.
Samotné zdravotni pojisténi je v této

véci nedostatecné. Mezi koordindtory siti
byli tedy pfedevsim Britové, Francouzi
nebo Holandani. No a do toho piisel
Brexit. Takze vSichni britsti koordindtofi
museli skon¢it. To jsme vSichni doslova
oplakali, protoze tito nadseni lidé za své
nekompetentni politiky nemohou. A Brexit
ma samoziejmé znalné negativni dopad
do evropského rozpoétu, takze se tim
komplikuje i navyseni rozpo¢tu ERN.

Pokud jde o financovini na ndrodni drovni,
je to velice slozité. Kazdd zemé ma svij
vlastni zdravotni systém a ERN jsou pro

né velice tézko uchopitelné. Ministerstvo
zdravotnictvi podporuje NKCVO

z dotacnich programa, ale ty jsou ¢asto
velice obtizné uchopitelné a rozpoéty jsou
v f4du desitek az maximélné stovek tisic,
coz je bohuzel mélo. Podpora ERN je také
ukotvena v novém Narodnim akénim plinu
pro vzicnd onemocnéni, ale ministerstvo
ma problém penize alokovat, protoze se

v soucasné dobé zoufale zéplatuji systémové
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problémy zdravotnictvi, jako je kriticky
nedostatek zdravotnich sester nebo odchody
lékait do soukromého sektoru. Soukromy
sektor se ovSem problematice vzicnych
onemocnéni vénuje okrajové na rozdil

od nasich dlouhodobé podfinancovanych
fakultnich nemocnic.

A existuji koordindtofi ERN na ndrodni
drovni?

Zatim bohuzel neexistuji. Na evropské
urovni se hovofilo o tom, Ze by bylo dobré
ndrodni koordindtory mit, oviem s tim,

Ze se jedna o rozhodnuti a financovani
¢lenskych stitd. U nds existuje Meziresortni
a mezioborové pracovni skupina pro vzdcna
onemocnéni pii ministerstvu zdravotnictvi,
ktera je vsak spise diskusnim férem

a poradnim orgdnem na Grovni ministerstva.
Je tu také nase Nérodni koordinacni
centrum pro vzicnd onemocnéni. Jsme sice
formélné povéfeni, ale nemdme prakticky
Zadné prostfedky na ¢innost. Vzdcnd
onemocnéni jsou pro nds srde¢ni zdleZitosti
a naprostou vétsinu nasi prace délame ve
svém volném case. Z hlediska rozvoje nasi
¢innosti a adekvitni koordinace nasich

tymu je to vak dlouhodobé neudrzitelné.

Jak vidite budoucnost ERN?

Je to velmi ambiciézni a rozsdhly projekt.
Jeho formovini je a jisté jesté bude
provizeno mnoha problémy. Nicméné

z hlediska mobilizace ,pfeshrani¢ni
expertizy“ je to vzor pro ostatni oblasti

mediciny, zvlasté pro Castd chronicka
onemocnéni. Védeckd a lékatskd komunita
je ovéem ke spoluprici pfipravena

a potfebuje ji. Mezindrodni spoluprice

je jedinym zpusobem, jak zlepSovat péci

o pacienty se vzdcnymi onemocnénimi.

To plati tim vic, ¢im je onemocnéni
vzacnéjsi. P¥inos ERN je tedy jednoznaény,
je ovéem zapotiebi, aby cely systém

vzaly za svijj i jednotlivé ¢lenské stity,

aby si na néj 1ékati zvykli a dozvédéli

se o ném pacienti. Zde jsme tedy velmi
vdécni za aktivity CAVO. Koneéné nase
koordinaé¢ni centrum tzce spolupracuje

s Ndrodnim koordina¢nim centrem pro
novorozenecky screening ve VFN Praha
(www.novorozeneckyscreening.cz). Tam

se profesoru Viktoru Kozichovi a jeho
kolegim podafilo rozsifit novorozenecky
screening zdvaznych vzdcnych onemocnéni.
Ostatné ERN by nemohly bez ¢asné
diagnostiky existovat. V tomto ohledu

je piinosnd také spoluprice s CAVO na
projektu ,Veasna diagnostika“ (konzultaéni
mail pro lékafe a pacienty: help@vzacna-
onemocneni.cz) a s praktickymi lékafi pro
déti a dorost (MUDr. Gabriela Kubitovi

a MUDr. Alena Sebkov4).

Do budoucna jsem opatrnym optimistou,
pfi¢emz nasi hlavni vyzvou bude vyfesit
spravedlivé financovéni diagnostiky a lécby
vzdcnych onemocnéni a nastavit podporu
nasich tyma ERN, abychom jejich
dosavadni excelenci dlouhodobé udrzeli.

PROF. MUDR. MILAN MACEK, JR.,
DRSC., MHA

* piednosta Ustavu biologie
a lékaiské genetiky
2. 1ékaiské fakulty UK
a FN v Motole.
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lékaiské genetiky CLS JEP
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BUDOU CENTRA PROVAZEN SOUGASTI
STANDARDN| PECE?

Centra provdzeni podporuji rodiny

deéti se vzdcnym nebo jinym zdvainym
onemocnénim (i prediasné narozenym.
Pomdbhaji zvlddat proni okamZiky po
sdéleni diagnozy a poskytuji podporu
behem léchy. Snazi se zabrdnit rozvoji
zdvazné posttraumatické stresové poruchy,
tizkostnych stavii a deprese u rodici.
Pomdbhaji také lékariim lépe zvlidat
ndrocné situace.

Od konce roku 2014 funguje Centrum
provéazeni pii VSeobecné fakultni
nemocnici v Praze, kde poskytuje péci asi
150 rodindm ro¢né. Od leto$niho roku
ptisobi také ve Fakultni nemocnici v Brné
a v Hradci Kralové. Sluzby center nejsou
soucdsti standardni hrazené péce a jsou
zévislé na financovini z dobro¢innych
zdrojti.

Vedouci Centra provézeni prof. Jan
Michalik nyni usiluje o to, aby pro
dalsi obdobi byly sluzby poskytoviny
pod patronitem nékteré ze zdravotnich
pojistoven nebo ministerstva
zdravotnictvi.

Cilem je zakotvit sluzby Center provizeni
do systému hrazené péce. Tyto sluzby

by mély byt poskytoviny ve 14 az 16

specializovanych zafizenich v Cesku, podle
odhadu Centra provézeni by je vyuzilo dva
az tii tisice détskych pacienti a jejich rodin

rocné.

Cilem je zakotvit sluzby
Center provdzeni do

systému hrazené péce.

SICHNI JSME
GENIALN

Letos na podzim vysla v s podporou CAVO
populdrné-védeckd kniba o lidské genetice od
Gerta Matthijse a Pascala Borryho.

Autofi se snazi zprostfedkovat jasny vhled
do problematiky. Piibéhy jsou to vskutku
rozmanité: setkime se tfeba s Angelinou
Jolie, s genomem neandertilce, DNA
prezidenta Obamy, jeZ byla dokonce
nabizena k prodeji na serveru eBay,

s testem DNA,
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TEMA
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MUDR. MONIKA NEMCOVA

’ Letos v lété jsem dostala prileZitost podivat se, jak funguje détskd paliativni péce v USA.
Navstivila jsem nékolik oddéleni paliativni péce v détskych nemocnicich na vychodnim pobre%,
pacientské organizace a také jeden hospic. Moje cesta zacala v Bostonu ve stdté Massachusetts.

s Odtud jsem se presunula do Rochestru ve stité New York, Washingtonu, Acronu v Obiu,
. a nakonec do Durbamu v Severni Karoliné. Chtéla jsem zjistit, jak péce probibd, co je ndplni
’ﬁ prdce paliativniho tymu, kdo ji zajistuje a jak je hrazend. Slo mi také o to, jakje paliationi péce
L ) vnimdna a prijimdna ostatnimi kolegy v nemocnicich, pacienty, rodinami a verejnosti.

......

@ TAXI . V USA existuji paliativni tymy v samostatnyjch oddélenich v nemocnicich. Jsou prostiednikem

také za rodinami do jejich domovii. Provdzejije béhem celé doby onemocnéni ag do chvile, kdy
se blizi zdvér pacientova Zivota a je preddn do péce hospice. Pomdhaji pacientovi a rodiné it co

nejlepsi Zivot den za dnem. Jsou nablizku v dobé zdvainych rozhodovdni, které Zivot s pacientem
se vzdcnou chorobou prindsi.
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Moje cesta zacala v bostonské détské
nemocnici (Boston Children‘s Hospital)

a sousednim Dana Farber Cancer
Institute. Zde pasobi tym PACT (Pediatric
Advance Care Team) pod vedenim
svétoznidmé osobnosti paliativni mediciny

profesorky Joanne Wolfe.

Moje névstéva zacala na pravidelném
rannim setkdni tymu, kde se probiraji
jednotlivi pacienti a rozdéluji se navstévy
u nich. Jeho zédklad obvykle tvoii zdravotni
sestra, kterd je zdrovenl hlavni kontaktni

a koordina¢ni osobou pro pacienta a jeho
rodinu. Dile jsou v tymu 1ékaf a socidlni
pracovnik, psycholog, pfipadné kaplan,
fyzioterapeut, herni terapeut a dalsi.

Tym, se kterym jsem stravila dopoledne,
vedla socidlni pracovnice Jenna Freitas.
Chodili jsme k pacientim na détském
oddéleni, na jednotce intenzivni péce a na
onkologii. Setkéni s rodinami byla velmi
neformalni, mild a otevfend. Tym mél
dostatek ¢asu a jeho ¢lenové mohli s rodic¢i
dlouze hovofit. Snazili se v rozhovoru
zjistit, co je pro né dulezité a co by si pFili
zménit. Nasledné jsme se sesli s primarnim
tymem (lékafi, kteti se vénuji konkrétnimu
onemocnéni, pozn. red.). Vedouci
paliativniho tymu jim pfedévala informace
od rodin a spole¢né hledali feseni. Bylo
pro mé nezvyklé vidét, jak velky duraz pii
tom kladli na respektovani pfani rodiny

i pacienta. O tomto tématu jsem pozdéji
hovotila i s feditelkou PACT Joanne
Wolfe.

Moje dalsi zastaveni bylo v Rochesteru
u profesora Timmothy Quilla. Profesor
Quill zalozil zdejsi paliativni oddéleni,
které m4 i svou lizkovou ¢dst pro dospélé
a détsky tym. Ten pod vedenim doktora
Davida Koronese dochdzi za pacienty na
jednotliva oddéleni. Na péci o pacienty
se podileji také rodinni piislusnici, ktefi

mohou byt na pokoji 24 hodin denné.

Price paliativnich tyma v Rochesterské
nemocnici vypadala velice nendpadné

a mile, jako by jen prochdzeli pokoje

a povidali si s pacienty. Pfitom délali
vizity nebo fesili tlevu od symptomd, jako
jsou bolest, zdcpa nebo kasel. Hovorili

s pacienty o jejich vyhledech do budoucna
i 0 tom, co mohou a co nelze ocekivat.
Paliativni tym travil s pacienty hodné ¢asu,
takze dokdzal navazovat vztah s rodinou,
ziskat ddvéru a zjistit, co je pro pacienta
diilezité. Diky tomu pak dokdzali pfipravit
plén dalsi péce.

&

Children’s Inn poskytuje béhem léchy zdzemi pro celé rodiny

Z Rochcesteru ve stité¢ New York jsem
zamifila do Washingtonu DC., kde

mne v nésledujicich péti dnech cekala
setkdni s dal§imi $pickami v paliativé.
Navstivila jsem Children’s Hospital

a National Institute of Health v Betshedé
v Marylandu. Je to jedna z nejvétsich
svétovych vyzkumnych agentur. Zahrnuje
27 odbornych institututl a center, kde
probiha rozsdhly vyzkum nejraznéjsich
onemocnéni. Realizuje se zde také obrovské
mnozstvi klinickych studii.

Jmenuje se Children’s Inn. Zde pobyvaji

rodiny, jejichz ditéti bylo diagnostikovino
vzicné nebo jiné zdvazné onemocnéni a je
zafazeno do vyzkumného programu.

Children’s Inn je samostatnd neziskova
organizace, kterd pomédha rodindm projit
naro¢nym obdobim 1é¢by. Usiluje o to, aby
se rodiny béhem pobytu v nemocnici citily
jako doma, mohly se setkavat s dalsimi
rodinami, vzdjemné se podporovat a sdilet
zkusenosti. Zaroveil maji moZnost zapojit

Paliativni tymy byvaji v USA oznacovdny jako tymy
komplexni pediatrické a podpiirné péce. Vyhybaji se tak

dmeéné s hospicovou péci.

Diky Ann Parisen, vedouci centra pro
vyzkumné programy vzdcnych onemocnéni,
jsem méla moznost prohlidky celého
hlavniho komplexu. Od laboratofi pres
jednotlivd oddéleni az po kapli a knihovnu.
Bylo to opravdu pisobivé. Existuje zde

i specidlni misto pro rodiny s détmi.

se do riznych programi organizovanych

pracovniky Children’s Inn.

Samotnd budova vypadd jako penzion

v turistické destinaci. Vzdusn4, svétla

a prostornd stavba piisobi v porovnéni

s okolnimi domy jako trpaslik mezi obry.
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rheChildren's Innat NIH = 58

7 West Drive

Building 62
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Children’s Inn je neziskovd organizace a funguje diky dariim. Za tficet let existence pomohla vice

nez 60 tisiciim rodin.

Poskytuje zdzemi pfiblizné 60 rodindm,
které pochdzeji ze viech koutii svéta.

K dispozici maji pokoje, kuchyné, spole¢né
prostory, télocvi¢ny, herny, zahradu i hfisté
a samoziejmé pecujici persondl.

Children’s Inn funguje diky darim od
sponzorti nebo partnert a charitativnim
akeim, pro rodiny je pobyt bezplatny. Od
roku 1990, kdy byl zaloZen, pomohl vice

nez 60 tisicim rodin.

V nemocnici Children’s Hospital ve
Wiashingtonu jsem pak stravila dalsi
dva dny a méla jsem opét moznost vidét
konkrétni prici tymu na oddélenich.

tymy chépali, akceptovali a zvali je k sobé.
Smysl paliativni pée nejen samotnym
rodicam, ale i dfadéim pak podle zkusenosti
nejlépe ukazuji jini rodice, ktefi se uz s ni
setkali. O tom jsme hovofili s feditelkou
spolku Courageous Parent’s Network Blyth
Lord. Clenové tohoto spolku vydavaji
brozury, nataceji videa, Gcastni se konferenci
a funguji i jako poradci pro paliativni tymy.

7 Washingtonu jsem se pfesunula

do Acronu ve staté Ohio. Na véech
pracovistich, kde jsem dosud byla, mi fikali:
»Pockej, az se setkds se Sarah Freibert.
Budes koukat, co vybudovala.” A byla to
pravda.

Bylo pro mé nexvyklé videét, jak velky diiraz kladou na

respektovdni prdani rodiny i pacienta.

Profesor David Steinhorn pro mé
usporadal kulaty stiil se vSemi ¢leny tymu

a spolupracovniky z dalsich oddéleni,
genetiky, pediatrie nebo vyzkumu. Hovofili
jsme o tom, jak se rozvijela paliativni

péce v USA a co by mohlo pomoci

dnes v Cechach. Zajimavé je, ze ackoli
nemocni¢ni paliativni tymy existuji v USA
vice nez 15 let, nejsou vzdy bezvyhradné
akceptovany.

Jako klicové se ukézaly tii body: paliativni
péci je tfeba brat jako pfistup ke zlepSovani
kvality Zivota rodin, nikoli jako péci na
konci Zivota. Je také zapotiebi ukazovat
dobré ptiklady uvnitf nemocnic tak, aby
1ékafi z jednotlivych oddéleni paliativni
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Doktorka Sarah Freibert zalozila paliativni
oddéleni v détské nemocnici v Acronu

v roce 2001 diky daru z nadace Haslinger
Family. Béhem let se ji povedlo provizat
jednotlivé sluzby a vybudovat tym o 30
lidech. Ten nyni poskytuje péci pro dvé
tietiny stitu Ohio a stard se celkem o vice
nez 900 rodin.

Diky Sarah Freibert se podafilo oteviit

ve zdej$i nemocnici v roce 2011 také
Centrum expresivni terapie. V prostoru,
ktery vznikl zastfeSenim nepouzivané terasy,
maji pacienti, rodice i persondl moznost
vyporidavat se s nemoci prostfednictvim
uméni. Jak fikd Sarah Freibert: ,Pro déti

s Zivot ohrozujici chorobou je uméni

a tvofivost cestou, jak se s nemoci
vyrovnévat, jak vyjadfovat emoce a Cerpat
silu a energii.”

Prostfednictvim tance, zpévu, kresleni,
divadla, relaxace a dal$ich technik hledaji
pacienti dlevu od strachu, moznost vyjadrit
emoce, pomoc pii zvlidani ndro¢nych
lé¢ebnych & vysetfovacich procedur.

Lidé z centra poméhaji také rodindm

v komunikaci, fesi s nimi psychosocidlni

a psychologickou zitéZ spojenou

s onemocnénim a pobytem v nemocnici.

Sarah Freibert si na mé vyhradila cely
den. Ukédzala mi vée, co v nemocnici pro
pacienty délaji. Z jejiho pfimého mysleni
a jasného vyjadfovini byla zfejma4 sila
osobnosti. V nasich rozhovorech jsme
dosly k tomu, Ze nejdulezitéjsi je byt rodiné
nablizku po celou dobu onemocnéni.
Paliativni tym ma vysvétlovat, jaké existuji
moznosti, a pfeklddat, co 1ékafi fikaji. M4
rodiné pomahat pfi tézkych rozhodnutich
a nenechat na ni pocit viny za jeji
rozhodnuti.

U rodin zadinaji zjistovanim: ,,Co jsou vase
cile jako rodiny pfi péci? Jakd jsou vase
piani? Co si piejete pro své dité? V mnoha
pfipadech jsou pini neredlnd, a tak je tym
pomiha sblizit s realitou. Nikdy nebere
rodi¢im nadgji na zdzrak, ale zdroveil

je schopen a pfipraven otvirat slozitd
témata. V pribéhu ¢asu, kdy je s rodinou

v kontaktu, ¢asto sami rodice tato témata
otevrou.

Paliativni péce je podle Sarah Freibert
dlouhodoby proces s obrovskym spektrem
situaci a zalezi i na osobnostech, které
péci poskytuji. Je to ndvrat ke komunikaci,
respektovini a k odvaze otvirat a fesit
zdvaznd témata spojend s diagnézou

a priabéhem onemocnéni.

Tady, stejné jako na viech pracovistich,
kterd jsem navstivila, kladli velky diiraz na
vzdélavini 1ékaid v paliativé. Vsude jsem
potkévala mnoho lékafu-stazistd, ktefi si
rozsifovali své vzdélani pravé o paliativni
péci.

V nemocnici v Acronu pofidali pro stézisty
semindfe i prakticka cviceni, kde se uéili,
jak sdélovat zdvazné zpravy. Cvic¢eni pod
vedenim lékafe z paliativniho tymu se
Ucastnili také klienti centra, napfiklad rodic,
ktery ztratil dité. StiZista v rozhovoru
dostdval tedy redlnou zpétnou vazbu. Méla
jsem moznost se zicastnit dvou takovych
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Pozndmky z pracovny profesora Murphyho z Bostonu.

rozhovort a bylo to velmi silné a ptsobivé.
Pro samotné stazisty je takové cviceni
skute¢né pfinosné. Navstéva v Acronu pro
mé byla vyvrcholenim celé cesty.

Myj studijni pobyt kon¢il navstévou
nemocnice Duke ve mésté Durham

v Severni Karoliné. Zde jsem se potkala

s dalsi vyjime¢nou osobnosti paliativni
péce: Rayem Barfieldem, profesorem
pediatrie, ktery vedle své lékaiské praxe
vyuluje kiestanskou filozofii. Hovofili
jsme spolu o tom, ¢im pfi onemocnéni
prochézeji rodice a déti, na co se ptaji a jak
jim pomahat. Hovorili jsme také o vife,
jeho vztahu k nabozenstvi, pochybnostech
i pfesvédceni. Na zavér naseho setkdni
jsme hovofili o tom, co je dulezité, aby
¢clovék mohl byt dobrym paliativnim
lékafem. ,P¥i setkdni s rodinou musite byt
plné koncentrovéni a skute¢né pfitomni.
Nemuzete ji brit jako denni rutinu. A také
si nemtizete klast pFili§ vysoké cile. Kdyz
vchazim do pokoje, nejdfive se zeptim: co
pro vas mohu dnes udélat, abyste se citili
1épe? Co je pro vis dnes dulezité? Nikdy
nepifedpokladejte, Ze vy sami vite 1épe, co je
pro rodinu ¢ pacienta dulezité.

Nikdy nepredpoklidejte,
Ze vy sami vite lépe,
co je pro rodinu ci
pacienta diileZité.

Velmi si cenim této prilezitosti, kterou
jsem dostala diky stipendiu od Nada¢niho
fondu Avast. Béhem cesty jsem se utvrdila
v piesvédceni, jak moc je zapotfebi rozvijet
nemocni¢ni paliativni péci predevsim

v pediatrii. Bylo zfejmé, jak kvalitni
paliativni péce pomahd rodindm, ale

i lékafam primérnich tymi. Ze zkusenosti
USA je také zfejmé, Ze paliativni tym

méd byt ve styku s rodinou po celou dobu
onemocnéni, aby pro né nebyl hrozbou ¢
stra§dkem, ktery pfichdzi, kdyZz uz jina cesta
neni. Uvédomila jsem si také, jak nesmirné
dulezité je se nebdt, mluvit spolu, byt
empaticky a umét spravné otvirat zavazna
témata. V ndvaznosti na studijni cestu bych
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chtéla s CAVO v roce 2019 zorganizovat
semindf na téma paliativniho pfistupu

k pacientim se vzdcnymi chorobami

a pozvat také nékteré odborniky z USA,
s nimiz jsem se setkala.

Co pro vds mohu dnes
udélat, abyste se citili
lépe? Co je pro vds dnes
dulezité?

Uwniti Children's Inn visi mapa, na niz jsou oxnacena mista, odkud pacienti pochdzeji.
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TEMA

PACIENTI NA MINISTERSTVU

ZDRAVOTNICTVI

Na ¢innosti ministerstva zdravotnictvi se dnes podileji také pacienti a pacientské organizace. Zdsadnim krokem k otevient

ministerstva pacientiim bylo ziizeni oddélenti podpory prdv pacientil, o které se zasadila predevsim naméstkyné Lenka Teska Arnostovd

a které stvrdil ministr Miloslav Ludvik. Novy ministr Adam Vojtéch v nastoupeném sméru pokracuje. K $irsi spoluprdci s pacienty

a pacientskymi organizacemi ovsem ministerstvo prikrocilo teprve neddvno, takZe nékteré aspekty spoluprdce jsou stdle oteviené.

ANNA ARELLANESOVA

Ze zaseddni pacientské rady

Pacienti, ktef{ se na prici poradnich orgina
podileji, maji oproti ostatnim u¢astnikim
jednu zdsadni nevyhodu: jsou amatéry
mezi profesiondly. Obvykle nemaji detailni
znalosti jednotlivych problémd, takze se
musi permanentné v jednotlivych tématech
Ze ji vykondvaji aZ na vyjimky po préci

a obvykle také v situaci, kdy maji oni sami,
nebo jejich rodinny piislusnik vyznamny
zdravotni hendikep. Z dlouhodobého
hlediska je viak participace pacientii na
rozhodovéni o fungovéni zdravotniho
systému zdsadni, jak mizZeme vidét

iv okolnich zemich. Musime ov§em
pracovat na tom, aby pro tuto participaci
vzniklo dostate¢né zdzemi.
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MEZIRESORTNi A MEZIOBOROVA PRACOVNI
SKUPINA PRO VZACNA ONEMOCNENI

Funguje od roku 2010 a stard se pfedevsim
o vytvifeni ndrodnich pldnt pro vzdcnd
onemocnéni a jejich vyhodnocovini. Schdzi
se nepravidelné, oby¢ejné dvakrit roéné.
Svolavi ji feditelka odboru zdravotnich
sluzeb ministerstva MUDr. Martina
Novotnd. V pracovni skupiné jsou
zastoupeni 1ékafi, zdravotni pojistovny,
tiednici ministerstva zdravotnictvi

a ministerstva prace a socidlnich véci

i Stdtniho dfadu pro kontrolu 1é¢iv. CAVO
participuje na ¢innosti MMPSVO od roku
2012.

ODDELENI PODPORY PRAV PAGIENT

Toto nové oddéleni legislativni sekce
ministerstva zdravotnictvi bylo zfizeno
vroce 2017. M4 na starosti spolupraci

a komunikaci s pacientskymi organizacemi
a zajistuje také chod Pacientské rady.
Organizuje mimo jiné setkdni pacientskych
organizaci. Oddéleni vede Jana Hlavicovi,
kterd se sama dlouhodobé angazovala

v pacientskych organizacich.



PORADNi ORGANY MINISTERSTVA ZDRAVOTNICTVI S UGASTI PACIENTD

DOTYKAJICI SE PROBLEMATIKY VZACNYCH ONEMOCNENI

SEKCE ZDRAVOTNI
PECE — NAMESTEK
ROMAN PRYMULA

MARTINA NOVOTNA

MEZIRESORTNI ,
A MEZIOBOROVA PRACOVN
SKUPINA PRO VZACNA
ONEMOCNENI

PACIENTSKA RADA

Pacientskd rada je poradnim orgdnem
ministra a byla ustanovena v roce 2017.
M 24 ¢lend, ktefi jsou jmenovéni na
zdkladé névrhu pacientskych organizaci.
Jejim ukolem je piindset podnéty
pacientii na ministerstvo. Skrze oddéleni
podpory préiv pacienti se také ucastni
vnitiniho pfipominkového fizeni pii
piipravé nové legislativy. Rada se schdzi
Ctytikrdt roéné. K jednotlivym tématim
zfizuje pracovni skupiny, které se
schdzeji podle potieby.

PRACOVNI SKUPINA PRO REVIZI SYSTEMU
CEN A UHRAD LECIVYCH PRIPRAVKU

Vedle ¢innosti v ramci Pacientské

rady participuji pacienti také na
¢innosti dalsich poradnich orgint
ministerstva. Jednim z nich je napfiklad
Pracovni skupina pro revizi systému
cen a thrad 1é¢ivych pfipravka, kterd

se zabyvd problematikou inovativni
1é¢by a vstupu novych piipravki

na trh. Tuto pracovni skupinu vede
ndméstek Filip Vrubel. Pracuje na
revizi celého systému cen a thrad
1é¢ivych piipravkd, ale piipravuje

i parcidlni zmény. Pacientskou radu zde
zastupuje Arellanesovd z CAVO aEdita

Miillerovi.

LEGISLATIVNI SEKCE
NAMESTEK
RADEK POLICAR

ODDELEN

PODPORY PRAV
PACIENTU

AN
HLAVACOVA

PACIENTSKA
RADA

NAMESTEK
FILIP VRUBEL

PRACOVNI SKUPINA
PRO INOVATIVN LECBU

PODSKUPINA
PRO VILP

PREDSEDNICTVO

PREDSEDA
VLASTIMIL MILATA
— DIAKTIV

MiSTOPREDSEDKYNE

ANNA ARELLANESOVA

— CAVO

MISTOPREDSEDKYNE
EDITA MULLEROVA
— REVMA LIGA

PRACOVNI
SKUPINY

PRACOVNI SKUPINA
PRO ZDRAVOTNICKE
PROSTREDKY

PRACOVNI SKUPINA
PRO INOVATIVN
LECBU

PRACOVNI SKUPINA
PRO ZDRAVOTNE
SOCIALNI POMEZI

PRACOVNI SKUPINA

PRO DUSEVNi
ONEMOCNENI

PRACOVNi SKUPINA
PRO CELIAKII
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PREDSTAVUJEME:
ASOCIACE MUSKULARNICH DYSTROFIKU

SLAVI 50. LET

Nase organizace byla zaloZena v roce 1968. Letos tedy slavime 50. vyroci. Tehdy byla nase existence vyjjimecnd, protoze pro lidi

s postizenim byla uriena jen jedna organizace, a to Svaz ceskoslovenskych invalidii. Ziskat si urcitou nezdvislost, byt v rdmci svazu,

a moct vyvijet vlastni éinnost, byl pritkopnicky cin. Tak vznikl Klub muskuldrnich dystrofikii.

ZDENEK JANDA

Na rekondicnim pobytu ve Velkych Losindch

Uz tenkrit mezi hlavni cile nasf organizace
patfily napf. samostatné lizné pro myopaty,
dostupné kvalitni pomucky, jako jsou
elektrické voziky a hydraulické zvedaky,
zfizeni odbornych poraden v krajskych
méstech, pravo na socidlni zabezpeceni,
podpora a rozvoj lékaiského vyzkumu
svalové dystrofie a jeji 1é¢by, ale také rozvoj
vztahl mezi ¢leny a podobné zaméfenymi
organizacemi v zahrani¢i. Problematiku
svalové dystrofie jsme chtéli fesit pomoci
odborniki — pravniki, ekonomd, sociologt,
psychologu, ale zejména 1ékafi. Byly to
myslenky, které plati i dnes, a uz tenkrat

se mluvilo o specializované péci, kterou
chceme prosadit i v soucasnosti. Tehdy klub
zacal vydavat také casopis My MD, ktery
pod timto ndzvem vychdzel dvacet dva let.

V roce 1976 vznikly v ramci
Ceskoslovenska dvé samostatné organizace:
Ceskd a slovenska, které byly zastiesené
Ceskoslovensk)?m svazem invalidd. Takto
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jsme fungovali aZ do doby politickych zmén
v roce 1989.

Od roku 1991 pouzivime oficidlni nizev
Asociace muskularnich dystrofikii v CR.
Jak jiz vyplyvé ze samotného nazvu, nase
organizace se nezaméfuje pouze na urcité
typy svalové dystrofie, ale na véechny
varianty nervosvalovych onemocnéni,

jako jsou napiiklad DMD — Duchennova
svalové dystrofie, BMID — Beckerova svalova
dystrofie, FSHD — Facio scapulo humeralni
svalovd dystrofie, LGMD — Limble

girdle svalovi dystrofie, Pompeho nemoc,
Betlehemova svalova dystrofie, SMA —
spindlni svalovi atrofie, myotonické dystrofie
atd. Mdme ¢leny viech vékovych kategorii.

Nase ¢innost a zaméfeni na problematiku
lidi s riznymi typy nervosvalovych
onemocnéni vychazi pfedevsim z faktu,
ze dusledky téchto chorob jsou az na
néktera specifika pro vSechny velmi

podobné, at uz jde o 1é¢bu, progresi, socidlni
dopady, zajisténi multidisciplindrni péce
a dustojného Zivota.

Svalovd dystrofie v jakékoliv podobé je
Z4téZzi nejen pro samotného postizeného, ale
i pro jeho rodinu a okoli. Jde o progresivni
onemocnéni, takze se museji stdle
pfizptsobovat nové vznikajicim problémuim,
které zpusobuje postupné zhordovani
hybnosti a sobésta¢nosti. Jde napiiklad

o fedeni bariér v domé nebo v byté, kde
postizeny bydli, nebo o pédi, kterou zajistuji
pfedevsim rodinni pfislusnici, i mnoho
dalsich navazujicich problémii.

Nejvice zatézujici skutecnosti je, Ze se
musite neustdle pfizpiisobovat novym
situacim a po Case dochdzi k fyzickému

i psychickému vycerpdni. Bohuzel nas
socidlni systém neni natolik propracovany,
aby takto postiZeni lidé mohli Zit ve svém
domdcim prostiedi i v pokro¢ilych stadiich



onemocnéni, kdy uz se rodinni pfislusnici
o né nemohou postarat. Stiva se, Ze

pak konéi v domovech dichodci nebo

v lé¢ebnéch dlouhodobé nemocnych.

Zavaznym aspektem je také hospitalizace
obzvldst jedna-li se o akutni stav. Zdravotni
personal mnohdy nemd Zidné zkusenosti

s takto postizenym pacientem a nevi, jak

o tyto lidi pecovat. Proto jsme v nékolika
nemocnicich uspofadali eduka¢ni semindfe,
s cilem ukazat, jak témto pacientiim

zajistit spravnou péci. Sami jsme byli
piekvapeni, jak persondl kladné reagoval

na nase pfednasky. Do té doby si ani
neuvédomovali, Ze takové onemocnéni
viibec existuje.

Pravé na feseni téchto problémau se
zaméfuje nase ¢innost. Poskytujeme
socidlni poradenstvi, kdy informujeme
Cleny a klienty o riznych piispévcich na
péci, pomickach, zprostfedkovavame styk

s prislusnymi institucemi atd. Pofdddme
také rekondiéni pobyty, kde se setkdvaji nasi
Clenové a vzdjemné si tak pieddvaji vlastni
zkusenosti a pozndvaji, Ze v tom nejsou
sami.

Trikrét az ctyfikrat ro¢né vyddvime
Zpravodaj AMD, ve kterém ¢leny
informujeme jednak o nasi ¢innosti, ale
také o socidlni problematice, o novinkédch
ve vyzkumu, o novych zdravotnich

Ze setkdni v 80. letech minulého stoleti

pomickich, o tom, jak pecovat o své
zdravi, aby co nejdéle mohli zistat
sobé&stalni.

Jsme ¢lenové mezindrodnich organizaci
a pravidelné se zucastniiujeme
mezindrodnich konferenci a také je
sami pofddidme. Spolupracujeme s lékafi
a odborniky, védeckymi pracovniky

i farmaceutickymi firmami.

Za zminku stoji, Ze celou nasi organizaci
vlastné vedou lidé, ktefi maji tézké
zdravotni postiZeni a vsichni jsou na
voziku, coz nebyva obvyklé. Proto celou

problematiku vnimdme ponékud citlivéji.
Ze stejného divodu je pro nds téZsi zajisténi
bézného chodu organizace, pofddini
setkdni nebo jednéni se sponzory. Pfesto
véechno se ndm dafi vyvijet ¢innost, kterd je
prospésnd jak ¢lendm, tak jejich rodinnym
piislusnikim.

Pro nagi ¢innost shanime finanéni
prostiedky pfedevsim z granti od stitnich
instituci jako je MPSV, MZ ¢ Vladni
vybor pro zdravotné postizené, i od riznych
nadaci a sponzord. Mdme také rizné
podporovatele, naptiklad MDA RIDE.

V ziii letosniho roku jsme spolecné

s EAMDA (Euroepan Alliance

of Neuromuscular Disorders
Association) pofddali mezindrodni
konferenci o problematice
nervosvalovych onemocnéni. Akce se
zicastnilo mnoho odborniki od nds
ize zahranidéi.

Tématem pfedndsek byla jednotlivd
onemocnéni, moznd lé¢ba, aktudlné
predevsim SMA, kardiologické
problémy, podpirnd plicni ventilace
a mnoho dalsiho z oblasti svalové

dystrofie.

Neméné vyznamnd byla i socidlni
problematika, kterd souvisela s péci

o takto postizené. Prostor dostaly

i dalsi organizace véetné zahrani¢nich,
kdy jsme méli moznost se sezndmit

s tim, jak se s podobnymi situacemi
vyrovndvaji ony. Zvldsté nds potésilo,
ze celd konference méla velmi kladny
ohlas.
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