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Vzacha onemochéni a hlavni udalosti ve
zdravotnictvi

Unor 2021

VazZeni ¢tenafi,

na konci Unora jsme si jako kazdym rokem pfipomnéli Den vzacnych onemocnéni. Chtéli jsme pfi této
prilezitosti prfipomenout dvé témata, ktera povazujeme za zavazna - vznik sité specializovanych cen-
ter pro vzacna onemocnéni a problematiku lééivych pfipravk( na vzacna onemocnéni. Tato témata
jsme probirali v diskusich, které pripravily Zdravotnicky denik a Hospodarské noviny. Nakonec by-
chom radi pfipomnéli, ze profesor Milan Macek, ktery je vedle vSech svych odbornych angazma také
jednim z odbornych garant CAVO, byl letos ocenén Black Pearl Award, kterou udéluje evropska aso-
ciace pro vzacnd onemocnéni Eurordis.

Pfejeme vam zajimavé Cteni.
Srdecné zdravi

Anna Arellanesova, predsedkyné CAVO



v > >
Ceska
asociace
pro vzécna
onemocnéni

Vzacna onemochéni

Povédomi o vzacnych nemocich roste, dostupnost péce vsak

e s s css PODPORUJEME

Bezmala 8000 vzdcnych onemocnéni prestdvd byt pro ceské

|ékare i vefejnost nezndmymi pojmy. Ackoliv povédomi o vzac- DEN VZABNYCH UNEMUGNEM
nych chorobdch roste, problémem pro pacienty, mezi nimiz jsou
nejcastéji déti, zOstava nedostatecny pristup k vysoce odborné >
komplexni péci. Na problematickou dostupnost péce upozornila HVZACNI2021 #RARENSEASEDAY
fada médii diky tiskové zpravé, vydané pfi pfileZitosti Dne vzac- * ‘%’iéi‘éfim
nych onemocnéni.

pro vzécnd
onemocnéni’

RARE DISEASE DAY

CELY CLANEK

Ministerstvo zdravotnictvi nasvicenim budovy upozornilo
na Den vzacnych onemocnéni

Ministerstvo zdravotnictvi se pfipojilo k pfipomenuti Dne
vzacnych onemocnéni. ,Pfestoze agendu na rezortu zdravot-
nictvi ovladla pandemie koronaviru, mam ke vzdcnym one-
mocnénim blizko, protoze jsem détsky hematolog. Uvédo-
muji si, Ze pacienti s takovymi onemocnénimi potrebuji celo-
stni, komplexni péci, protoZe je nezbytna pro jejich kazdo-
denni Zivot. | proto jsme se rozhodli aktivné pfipomenout po-
sledni Unor a na pocest pacientd se vzacnym onemocnénim
rozsvitit budovu ministerstva do barev Dne vzacnych one-
mocnéni,” uvedl ministr zdravotnictvi Jan Blatny.

CELY CLANEK

Kulaty stGl Zdravotnického deniku k vzacnym
onemocnénim

Komplexni a centrova péce o pacienty se vzacnymi
onemocnénimi byla tématem Kulatého stolu Zdravot-
nického deniku, k némuz byla pfizvdna také predsed-
kyné CAVO Anna Arellanesova. Diskutovalo se o udri-
telnosti kvality péce, legislativnim ukotveni center za-
pojenych do ERN, Uhradach péce i jeji dostupnosti.

CELY CLANEK



https://zezdravotnictvi.cz/medicina/lide-se-vzacnym-onemocnenim-potrebuji-komplexni-peci-vznik-slibenych-specializovanych-center-vsak-vazne/
https://zezdravotnictvi.cz/medicina/lide-se-vzacnym-onemocnenim-potrebuji-komplexni-peci-vznik-slibenych-specializovanych-center-vsak-vazne/
https://www.mzcr.cz/tiskove-centrum-mz/ministerstvo-zdravotnictvi-se-rozsviti-na-pripominku-lidi-se-vzacnymi-onemocnenimi/
https://www.mzcr.cz/tiskove-centrum-mz/ministerstvo-zdravotnictvi-se-rozsviti-na-pripominku-lidi-se-vzacnymi-onemocnenimi/
https://www.zdravotnickydenik.cz/2021/02/pozvani-ke-sledovani-kulateho-stolu-zdravotnickeho-deniku-o-vzacnych-onemocnenich/
https://www.zdravotnickydenik.cz/2021/02/pozvani-ke-sledovani-kulateho-stolu-zdravotnickeho-deniku-o-vzacnych-onemocnenich/
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Projednavani novely zakona o vefejném zdravotnim pojisténi by
mélo pokracovat v bifeznu

Snémovni vybor pro zdravotnictvi do 17. bifezna prerusil projed-
navani novely zdkona o verejném zdravotnim pojisténi.

Alespon jednu vzacnou chorobu zna skoro

. > o DEN VZACNYCH ONEMOCNENI
polovina Cechli *' 2

28. UNOR 2021

 HRAREDISEASEDAY
F e HUZACNI2021

RARE DISEASE DAY’

Témé¥ polovina Cechd dokaze uvést alespon
jedno konkrétni vzacné onemocnéni, néja-
kou zkusSenost s vzacnou chorobou ma ne-
celad pétina z nich. Ukazal to prlzkum agen-
tury Ipsos pro Ceskou asociaci pro vzacna
onemocnéni.

CELY CLANEK

Den vzacnych onemocnéni pomohl upozornit na nékteré choroby

Cysticka fibrdza (CF) je jednim z nejrozsitenéjsich vzacnych one-
mocnéni v Ceské republice, kde ji trpi necelych 700 pacientd. Po ce-
[ém svété pak Zije pfiblizné 75 tisic osob s touto nemoci. Jedna se o
postupné se zhorsujici geneticky podminéné onemocnéni, které

~ zplsobuje tvorbu lepivého hlenu v plicich a travicim Ustroji.

CELY CLANEK

Lécba vzacnych onemocnéni v debaté Hospodarskych novin =

Predsedkyné CAVO Anna Arellanesova se zt¢astnila debaty
Hospodafskych novin o zménach, které do lécby vzacnych
onemocnéni vnasi novela zdkona o vefejném zdravotnim pojis-
téni. Upozornila na rozdilnou praxi pojistoven pfi rozhodovani o
naroku na Uhradu lécby. "Stava se, Ze rozhodnuti jedné pojis-
tovny je jiné neZ druhé. Byli bychom proto radi, kdyby se tato
praxe zménila a kazdy pacient bez ohledu na to, kde je pojistén,
by mél pfistup ke stejnému léku," podotkla.

CELY CLANEK



https://www.zdravotnickydenik.cz/2021/02/temer-petina-lidi-potkala-nekoho-s-vzacnym-onemocnenim-ukazal-pruzkum-alespon-jednu-vzacnou-chorobu-zna-skoro-polovina-cechu/
https://www.zdravotnickydenik.cz/2021/02/temer-petina-lidi-potkala-nekoho-s-vzacnym-onemocnenim-ukazal-pruzkum-alespon-jednu-vzacnou-chorobu-zna-skoro-polovina-cechu/
https://www.zdravotnickydenik.cz/2021/02/28-unor-je-svetovym-dnem-vzacnych-onemocneni-cysticka-fibroza-je-jednim-z-tech-nejrozsirenejsich/
https://www.zdravotnickydenik.cz/2021/02/28-unor-je-svetovym-dnem-vzacnych-onemocneni-cysticka-fibroza-je-jednim-z-tech-nejrozsirenejsich/
https://archiv.ihned.cz/c1-66883630-novela-zakona-pomuze-s-lecbou-vzacnych-chorob-do-procesu-schvalovani-uhrad-za-leky-zapoji-i-pacienty
https://archiv.ihned.cz/c1-66883630-novela-zakona-pomuze-s-lecbou-vzacnych-chorob-do-procesu-schvalovani-uhrad-za-leky-zapoji-i-pacienty
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ﬂ Stale je malo modernich Iékd na vzacna onemoc-

- néni, zménu slibuje ocekavana novela

Pfestoze medicina neustale vyviji terapie na vzdcna
onemocnéni, vstup novych, modernich Iék{ na cesky
trh byva sloZity a pomaly. Uhradovy systém zatim ne-
umoZiiuje pro tyto léky vstup do Uhrad, a k pacientim
se tak ¢asto dostavaji slozité aZ po individualnim
schvaleni 1é¢by zdravotni pojistovnou.

CELY CLANEK

Modfe nasvicené budovy upozornily na nadéji pro ,,andél-
ské déti”

LN
4

Modre nasvicené budovy 15. Unora pfipomnély Mezindrodni
dne Angelmanova syndromu. Akce, kterou podpofily mimo
jiné starostka Prahy 2 Jana Cernochovéa a mistostarostka
stejné méstské Casti Alexandra UdzZenija, méla za cil podpofit
vyzkum, ktery dava pacientlim s timto onemocnénim velké
Sance na vyléceni.
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CELY CLANEK

Pacienti se vzacnymi chorobami ve stfedu zajmu médii

Pfi prileZitosti Dne vzacnych onemocnéni se fada médi véno-
vala pribéhim pacientd, kterym byla diagnostikovana néktera
ze vzacnych chorob. | touto cestou se dafi zvySovat povédomi
verejnosti. Zajimavé reportaze a ¢lanky se objevily naptiklad v
Ceské televizi, Deniku N, na webu denik.cz, cnn.iprima.cz nebo
vzacni.cz. Web blesk.cz ptinesl nékolik pribéhl o détech ne-
mocnych SMA.



https://www.trendyzdravi.cz/medicina/stale-je-malo-modernich-leku-na-vzacna-onemocneni.html
https://www.trendyzdravi.cz/medicina/stale-je-malo-modernich-leku-na-vzacna-onemocneni.html
https://www.ozdravotnictvi.cz/zpravodajstvi/irena-krcmova-vzacne-nemoci-si-ziskavaji-pozornost/
https://www.ozdravotnictvi.cz/zpravodajstvi/irena-krcmova-vzacne-nemoci-si-ziskavaji-pozornost/
https://ct24.ceskatelevize.cz/domaci/3268224-vzacnou-diagnozu-si-nasla-sama-zjistila-ze-je-dysautonomie
https://www.denik.cz/z_domova/vzacne-nemoci-adelka-lukas-2.html
https://cnn.iprima.cz/cysticka-fibroza-simon-trpi-vzacnym-onemocnenim-ktere-muze-skoncit-selhanim-plic-20012
https://www.blesk.cz/clanek/regiony-ostrava/668306/bude-zit-dva-roky-pak-umre-rekli-rodine-tomasek-1-ceka-na-nejdrazsi-lek-sveta.html
https://www.blesk.cz/clanek/zpravy-pribehy/668666/jirik-se-sma-jako-paty-v-cesku-dostal-davku-nejdrazsiho-leku-rodice-popsali-komplikace.html
https://www.blesk.cz/clanek/zpravy-pribehy/670597/oliverek-se-sma-nejdrazsi-lek-nedostane-a-zdrcujici-zprava-o-milionech-ze-sbirky.html
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onemocnéni

Ockovani uz ma 104 déti - i ty s nemoci motylich k¥idel
€i s cystickou fibrézou

Sedm déti s cystickou fibrézou, dvé s takzvanou nemoci
motylich kfidel, chlapec se snizenou imunitou. To jsou
jen néktefi Sestnactileti a sedmnactileti, ktefi se pred-
nostné dostali k o¢kovani proti koronaviru. V Cesku jich
je 104. Pro pacienty s témito chorobami by nakaza covi-
dem-19 znamenala pfimé ohroZeni Zivota.

CELY CLANEK

Organizace EURORDIS udélila ,,Cerné perly“. Ocenéni jsou i dva

zastupci CR

ACHIEVEMENT AWARD " N 3 o,
Cenu Cerna perla za celoZivotni ¢innost ve prospéch pacientl se

vzacnymi chorobami nejen v Ceské republice ziskal Milan Macek.

Ocenéni, které udéluje Evropska organizace pro vzacna onemoc-

néni (EURORDIS), ziskala také poslankyné Evropského parlamentu
Katefina Konecna.

MILAN MACEK

CELY CLANEK



https://www.irozhlas.cz/zpravy-domov/koronavirus-cesko-deti-mladistvi-nemoc-motylich-kridel-cysticka-fibroza-studenti_2102180500_dok
https://www.irozhlas.cz/zpravy-domov/koronavirus-cesko-deti-mladistvi-nemoc-motylich-kridel-cysticka-fibroza-studenti_2102180500_dok
https://www.parlamentnilisty.cz/politika/politici-volicum/Konecna-KSCM-Svoji-praci-jsem-jeste-neskoncila-a-nehodlam-polevit-655120
https://www.parlamentnilisty.cz/politika/politici-volicum/Konecna-KSCM-Svoji-praci-jsem-jeste-neskoncila-a-nehodlam-polevit-655120
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Zdravotnictvi

Dramaticky vyvoj epidemie pokracuje, nouzovy stav
plati od 5. fijna

Negativni vyvoj epidemie covid-19 v CR pokracuje. Od 5.
fijna trvd nouzovy stav a mira rizika hodnocenda podle
protiepidemického systému (PES) se pohybuje mezi ¢tvr-
tym a nejvyssim, tedy patym, stupném. Rostou pocty na-
kazenych a predevsim hospitalizovanych pacient(.

CELY CLANEK

Vlada kviili epidemii vyhlasila tzv. lockdown

VIdda kvali kritické situaci v nemocnicich pfistoupila
k razantnimu zpfisnéni protiepidemickych opatfeni — znovu
uzavrela vétsinu maloobchodd, zavedla povinné noseni re-
spiratori, uzavieny byly také dosud fungujici Skoly
a Skolky. Razantni zména nastala v omezeni volného pohybu
— kromé vyjimek jako jsou cesty do prace nebo jiné zavainé
davody se lidé maji pohybovat pouze v ramci okresu/kata-
stru obce. Omezeni pohybu se vztahuji i na volny cas.

CELY CLANEK

Slouéeni zdravotnich pojiitoven ZPMV a VoZP

Lidii ANO a KSCM se shodli na slouceni Zdravotni pojistovny mi-
nisterstva vnitra (ZPMV) a Vojenské zdravotni pojistovny
(VoZP). Koordinaci slouéeni byl povéren naméstek reditele Vse-
obecné zdravotni pojistovny Davida Smehlika. Podklady by
mélo pfipravit ministerstvo vnitra. Slouceni vyZaduje zménu le-
gislativy.

CELY CLANEK



https://www.ceskenoviny.cz/zpravy/vlada-na-zadost-kraju-vyhlasila-nouzovy-stav-sejde-se-s-opozici/1995947
https://www.ceskenoviny.cz/zpravy/vlada-na-zadost-kraju-vyhlasila-nouzovy-stav-sejde-se-s-opozici/1995947
https://www.irozhlas.cz/zpravy-domov/zive-vlada-koronavirus-v-cesku-opatreni-covid-19-uzavreni-okresu_2102262148_vtk
https://www.irozhlas.cz/zpravy-domov/zive-vlada-koronavirus-v-cesku-opatreni-covid-19-uzavreni-okresu_2102262148_vtk
https://www.lidovky.cz/domov/lidri-ano-a-kscm-se-shodli-na-slouceni-pojistoven-mv-a-vozp.A210204_095404_ln_domov_lihla
https://www.lidovky.cz/domov/lidri-ano-a-kscm-se-shodli-na-slouceni-pojistoven-mv-a-vozp.A210204_095404_ln_domov_lihla
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Vypadek elektivni péce trva nékolik mésict

Kvali Spatné epidemické situaci tvra jiz nékolik mésicl vypa-
dek elektivni péce v nemocnicich. Kromeé toho se ubylo také
screeningll a preventivnich prohlidek. Lékafi upozorniuji na to,
Ze dlouhododé odkladani péce predstavuje pro pacienty ri-
ziko. Ackoliv zatéZz v nemocnicih se rlizni, ministerstvo zdrav-
otnictvi neuvaZuje o tom, Ze by se plosSny zakaz elektivni péce
ménil dokud se nezlepsi celkova epidemicka situace.

CELY CLANEK

[ Vlada schvadlila zakon o elektronizaci zdravotnictvi

Vlada schvalila zakon o elektronizaci zdravotnictvi, ktery
ma za cil nastavit zakladni pravidla a architekturu elektro-
nizace ¢eského zdravotnictvi. Elektronicky systém tvofi tfi
kmenové zdravotnické registry — Kmenovy registr posky-
tovatel( zdravotnich sluzeb, Kmenovy registr zdrav-
otnickych pracovnikli a Kmenovy registr pacient(.

CELY CLANEK

Roman Prymula se stal poradcem prezidenta

Byvaly ministr zdravotnictvi Roman Prymula, ktery
nedavno skoncil ve funkci poradce premiéra Andreje
Babise, je nové uveden mezi poradci prezidenta Mi-
loSe Zemana. Predseda vlady ukoncil spolupraci s
Prymulou kvali ucasti epidemiologa na fotbalovém
utkani v dobé, kdy se dramaticky horsi vyvoj epide-
mie covid-19. Prymula nasledné uvedl, Ze dalsi verej-
nou funkci vykondvat nebude.

CELY CLANEK

Ze svéta


https://www.zdravotnickydenik.cz/2021/02/zakaz-elektivnich-vykonu-zacina-byt-problem-odsouvani-se-muze-projevit-na-zdravi-pacientu/
https://www.zdravotnickydenik.cz/2021/02/zakaz-elektivnich-vykonu-zacina-byt-problem-odsouvani-se-muze-projevit-na-zdravi-pacientu/
https://www.tribune.cz/clanek/46399
https://www.tribune.cz/clanek/46399
https://www.irozhlas.cz/zpravy-domov/epidemiolog-prymula-poradce-prezident-zeman_2103012150_miz
https://www.irozhlas.cz/zpravy-domov/epidemiolog-prymula-poradce-prezident-zeman_2103012150_miz
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Studie Rare 2030 byla predstavena na plénu Evropského parlamentu |

Studie Rare 2030, kterou zpracoval European Rare Barometer, byla pred-
stavena béhem konferen-ce, kterou spolupotadali poslanci Evropského
parlamentu. Pfedmétem diskuse expertniho panelu byla doporuceni na
Upravu unijnich politik, ktera se tykaji otazek diagnostiky, Iécby a dalsi

péle. Doporuceni vychdazela ze zminéné studie. R G r@ 2 0 3 0

CELY CLANEK sight > Disease Policy

Organizace EURORDIS udélila vyrocni ceny

* * Q * EUROR Letos podesaté vyhlasila evropska nevladni organizace
/ /gM// EURORDIS své vyrocni ceny. Jak veli tradice, vyhlaso-
W? vani pfipadalo na Unor, tedy mésic, kdy se pfipomind

AWARDS Den vzacnych onemocnéni.

CELY CLANEK



https://www.rare2030.eu/key-events/feb-2021-policy-conference/
https://www.rare2030.eu/key-events/feb-2021-policy-conference/
https://blackpearl.eurordis.org/awardees/
https://blackpearl.eurordis.org/awardees/
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Lidé se vzacnym onemocnénim potrebuji komplexni péci, vznik slibenych
specializovanych center vSak vazne

Prestoze je Ucast nasich odbornych tym( v Evropskych referencnich sitich pro vzacnad onemocnéni
nejlepsi v rdmci stfedoevropského regionu, jejich legislativni ukotveni z hlediska ustanoveni center
vysoce specializované péce zbytecné vazne

Vzacna onemocnéni, jako napfiklad Duchennova svalova dystrofie (DMD), nemoc motylich kfidel,
cysticka fibrdza, spinalni svalova atrofie (SMA) a bezmala 6000 dalsich klinickych jednotek postupné
prestavaji byt pro ceské lékare i vefejnost neznamymi pojmy. Ackoliv povédomi o vzacnych choro-
bach roste, problémem pro pacienty, mezi nimiz jsou nejcastéji déti a mladistvi a jejich rodiny, z0-
stava predevsim nedostatec¢na finanéni podpora a personalni obsazeni pracovist ¢i mezioborovych
tym, které se o né staraji ve fakultnich nemocnicich nebo v dalsich pfimo fizenych organizacich. Op-
timalni diagnostiku a péci poskytuji Centra pro vzacna onemocnéni, kterd jsou bézné ustanovovana v
zemich Evropské unie. V Ceské republice viak doposud neni jejich existence legislativné zakotvena, a
to navzdory dva roky starému pfislibu Ministerstva zdravotnictvi v souladu s 3. Narodnim akénim pla-
nem pro vzacna onemocnéni (2018-2020) a skutecnosti, Ze naprosta vétsina nasich specializovanych
pracovist ¢i tym0 byla jiZz v roce 2017 pftijata za ¢leny Evropskych referencnich siti pro vzacna one-
mocnéni.

Pfedsedkyné Ceské asociace pro vzacna onemocnéni pi. Anna Arellanesova k tomu uvadi: ,,Bli%i se 28.
unor, kdy si kazdoro¢né pfipominame Den vzacnych onemocnéni. Jde o onemocnéni chronicka, pro-
gresivni a v naprosté vétsiné bohuzel zatim nevylécitelnd. To, co vSak prokazatelné pacientdim a jejich
rodindm jednozna¢né pomaha, je kvalitni, vysoce specializovand a komplexni péce! V Ceské republice
bohuzel dosud nemame legislativné podporenou sit center vysoce specializované péce pro vzacna
onemocnéni, kde by kazdy pacient se vzacnym onemocnénim mohl nalézt odpovidajici mezioborovou
diagnostiku a [écbu”.

Zdravotnické systémy v Evropské Unii maiji za cil poskytovat vysoce kvalitni a nakladové efektivni dia-
gnostiku a zdravotni péci. Toho je vSak obzvlasté obtizné dosahnout v pfipadé vzacnych onemocnéni,
které maji kazdodenni dopad na Zivot 30 milion osob v celé EU. U nas se v souhrnu jedna o 5 % lidi.
Evropské referencni sité (ERN), ustanovené v roce 2017, jsou virtudlni sité mezi poskytovateli zdra-
votni péce na narodni Urovni s navaznosti v celé Evropé, roztfidéné do 23 diagnostickych skupin. Je-
jich cilem je zlepsit diagnostiku a péci o vzacna onemocnéni, véetné sdileni dat, protoZe tato skupina
onemocnéni vyZzaduje vysoce specializovanou zdravotni péci a soustifedéni poznatk( a omezenych
zdroju.

Prof. MUDr. Milan Macek DrSc z pozice predsedy Narodniho koordinacniho centra pro vzacna one-
mocnéni ve FN v Motole déle uvadi, Ze , Legislativni odbor Ministerstva zdravotnictvi jiz pfiblizné pred
rokem a pul pfipravil ve spolupraci s ndmi navrh prislusné pravni Upravy tak, aby mohla byt ustano-
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vena centra vysoce specializované péce v pripadech tymu, které byly pfijaty do Evropskych referenc-
nich siti pro vzacna onemocnéni. V procesu jejich pfistupu do Evropskych referenénich siti byla tato
pracovisté komplexné auditovana Evropskou unii a jejich ,,odborny, persondlni a infrastrukturni sta-
tus” nasobné prevysuje minimalni poZadavky stavajiciho §112 zakona 372/2011Sb. Proto byl ptipra-
ven navrh §113a, ktery by tento specificky evropsky statut kodifikoval a umoznil jejich vznik bez dal-
Sich administrativnich pritah(“. Pani Arellanesova vsak doplniuje, Ze ,, Tuto iniciativu odbornikd a Mi-
nisterstva zdravotnictvi velmi vitdme, ale tento proces bohuzel nepokrocil dale na parlamentni
Urovni. Je zfejmé, ze do toho negativné zasahla soucasna pandemicka situace, ale neni mozné dlou-
hodobé nefesit i dalsi neméné dileZité a systémové aspekty péce o pacienty s vzacnymi onemocné-
nimi“

K tomu prof. Macek navic dopliiuje ,,Podminky pro vznik téchto center jsou tedy naplnény nejenom
na evropské Urovni, ale jsou ukotveny i v dalsi ¢asti nasi zdravotnické legislativy, a to v §11 (1) f) za-
kona o verejném zdravotni pojisténi 48 / 1997 Sb. Zde je specifikovan pojem ,vzacné onemocnéni” z
hlediska naroku na diagnostiku a |é¢bu pacientd, podobné jako u ¢astych onemocnéni. V soucasné
dobé platci hradi Ié¢bu vzacnych onemocnéni v mnoha pfipadech ,naslepo”, mimo centra specializo-
vané péce. Pacienti a jejich rodiny navic ¢asto podstupuji ,,diagnostickou Odysseu”, ktera vede k
tomu, Ze onemocnéni se u nich v ¢asné fazi Zivota rychle zhorsuje, rozviji se ireverzibilni dopady jejich
zdravotniho stavu, a pfitom jejich rodiny ¢asto mezi jednotlivymi poskytovateli doslova ,,surfuji“ ve
snaze ziskat kompetentni odpovéd. Toto je pro zdravotni systém ekonomicky velmi naro¢né a sou-
Casné to snizuje davéru téchto rodin v efektivitu naseho zdravotnictvi. Proto i z tohoto dlivodu jsou
pro vznik vysoce specializovanych center pro vzacna onemocnéni dlleZité i ekonomické argumenty
ve smyslu nakladové efektivni alokace prostfedkd zdravotniho pojisténi do specializovanych center,
které diagnostikuji a 1é¢i v souladu s poslednimi odbornymi standardy”.

Ing. René Breétan, mistopredseda Ceské asociace pro vzacna onemocnéni, pfispiva tim, ze ,Pouze
takto zadny z pacientl s témito onemocnénimi nezlstane stranou, a navic centra v nasich fakultnich
nemocnicich zajisti rovny pfistup ke kvalitni péci v ramci celé nasi republiky, a to bez ohledu na to,
kde pacient a jeho rodina bydli. Je dleZité si uvédomit, Ze budouci centra vysoce specializované péce
nepotrebuji vystavbu budov nebo zcela nové pristrojové vybaveni. To, o co predevsim jde, je takova
organizace péce, kterd by zajistila propojeni rliznych specializaci i rliznych Urovni péce a nastavila tak
,cestu pacienta zdravotnim systém®, od diagnostiky (optimalné v podobé novorozeneckého scree-
ningu) aZ po specializovanou, mezioborovou a sdilenou péci. Navic centra zajisti optimalni ndvaznost
mezi jednotlivymi specializacemi — maji se dfiv |écit neurologické projevy nemoci nebo kardiologické,
atd.? A nebude jedna lécba ovliviiovat druhou, jaké jsou pfipadné Iékové interakce?”

Prof. Macek také dopliiuje ,Casto medidlné diskutovand potteba nakladnych Ié&ivych p¥ipravkd pro
vzacna onemocnéni se tykd jenom malého procenta vSech vzacnych onemocnéni. Jde tedy primarné
o standardni symptomatickou IéCbu a rozvoj primarni prevence pomoci prekoncepcniho screeningu,
preimplantacni a prenatdlni diagnostiky. Tam, kde bohuZel |é¢ba selhava, jde i o poskytovani kvalitni
paliativni a socidlni péce. | ttyto aspekt péce o vzacna onemocnéni zahranic¢ni centra ucinné koordi-
nuji.

Prof. MUDr. Pavla DoleZalova, CSc, dal$i z odbornych garant(i Ceské asociace pro vzacna onemocnéni
uvadi, Ze ,Jednou véci je tedy odborna erudice a spoluprace mezi specialisty, oviem druhou je i per-
sonalni kapacita takovych center a jejich financ¢ni podpora ze strany fakultnich nemocnic, kde pusobi.
Pro nékteré nemoci existuji dobre fungujici pracovisté, ktera jsou diky ochoté a obétavosti lékar
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schopna zajistit komplexni péci. Jejich kapacita je vSak omezena a ¢asto nemlzZe odpovidat soucas-
nym potifebam. Navic diky genera¢ni obméné nebude tato péce dlouhodobé udrzitelnd. Konecné je
naprosto nezbytné zajistit systematicky sbér dat o vzacnych onemocnénich v podobé zdravotnich re-
gistry, které umozni efektivni planovani organizace a financovani péce o tuto rozmanitou, ale v celko-
vém poctu rozsahlou skupinu pacientl. Souc¢asna pandemie totiz jednoznacné ukazala, Ze spravna
data jsou i cestou k efektivité zdravotniho systému®. Ing. Bfe¢tan k tomu dopliiuje, Ze , K navyseni ka-
pacit vysoce specializovanych center je potieba, aby péce o vzacna onemocnéni paradoxné ekono-
micky ,,nepenalizovala“ fakultni nemocnice. V téchto tzv. tercidrnich zdravotnickych zafizenich se to-
tiz soustreduji pacienti vyzadujici ndrocna vysetteni a |écbu vzacnych onemocnéni z regionalnich pra-
covist, ale presto jsou placena z ro¢niho pausalu, ktery tuto jejich unikatni roli nezohledriuje”. A tak v
souhrnu ,,Proto je vznik center vysoce specializované péce o vzacnd onemocnéni po vSech strankach
medicinsky i ekonomicky pro nas zdravotni systém vyhodny, podobné jako je to v dalSich vyspélych
zapadoevropskych zemich”, dopliiuje prof. Macek.

Vzacna onemocnéni

Dle soucasné evropské legislativy se jako vzacné oznacuje takové onemocnéni, které se vyskytuje v
méné nez péti pripadech z 10 tisic obyvatel. Vzacnost onemocnéni je pro pacienty pochopitelnym
handicapem. Vétsinou se jedna o malo znamé a malo probadané nemoci, u kterych proto je nedosta-
tecna diagnostika a |éCba. Vzacnych diagndz je zndmo asi osm tisic. Kazdy rok je popsdno nékolik sto-
vek novych diagnéz.

U¢inna kauzalni [é¢ba je dostupna jen pro nékolik desitek z nich. Velkym problémem je stanoveni
spravné diagndzy: lékafri se s témito nemocemi setkavaji jen malokdy a stanoveni diagnézy muze tr-
vat roky. Tim se ovSsem sniZuje Sance na efektivni vyuZiti dostupnych zplsob( l1éCby.

Den vzacnych onemocnéni

Den vzacnych onemocnéni se kona kazdoroc¢né posledni Unorovy den. Smyslem této akce je ukazat
Siroké verejnosti i tém, kdo se podileji na rozhodovani o otdzkdch zdravotni a socialni péce, co vzacna
onemocnéni jsou a co znamenaji pro zZivot pacient(.

Tuto akci koordinuje na mezinarodni urovni EURORDIS. V jednotlivych zemich se na ni podileji paci-
entska sdruzeni i jejich narodni asociace.

Prvni Den vzacnych onemocnéni se konal v roce 2008. Od té doby se konalo vice nez tisic akci v 80
zemich celého svéta.

Konzultaéni email: kdyZ se diagndza vzacného onemocnéni nedati

Ceska asociace pro vzacna onemocnéni (CAVO) provozuje konzultaéni mail help@vzacna-onemoc-
neni.cz. Sem se mohou obracet ve sloZitych pfipadech |ékafi i samotni pacienti. Smyslem této sluzby,
kterou odborné zastituje Narodni koordinaéni centrum pro vzacnd onemocnéni ve FN v Motole, je
nasmeérovat pacienty na odpovidajici odborniky, ktefi jim budou schopni pomoci, a to nejpozdéji do
48 hodin od pfijeti dotazu.

Vzacni.cz — pribéhy ze Zivota pacient( a jejich rodin
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S neznalosti vzacnych onemocnéni se ¢asto poji nepochopeni okoli, nezdjem, obavy. Mezi lidmi vzni-
kaji bariéry, a ty je tfeba odstinovat. Web vzacni.cz pfipomina vzacna onemocnéni jedno po druhém.
Jednotlivi lidé vypravéji, co pro né Zivot se vzacnym onemocnénim znamena, jak ho zvladaji a co jim
pomdha. U kazdého pfispévku je i odborny text o nemoci a odkazy na dalsi zdroje informaci pro paci-
enty, lékare i vefejnost.

Ceska asociace pro vzacna onemocnéni

CAVO sdru?uje organizace pacient(i se vzacnymi onemocnénimi i jednotlivé pacienty, zastupuje a
prosazuje jejich zajmy a usiluje o zvySovani povédomi o specifické problematice vzacnych onemoc-
néni mezi odborniky ve zdravotnictvi, pfedstaviteli statnich i mezinarodnich instituci a u laické verej-
nosti. Na mezinarodni Urovni je ¢lenem EURORDIS.

EURORDIS — Evropskd organizace pro vzacnd onemocnéni

European Organisation for Rare Diseases je evropska asociace, kterd sdruzuje pacientské organizace i
jednotlivce angazujici se v oblasti vzacnych onemocnéni. Vznikla z iniciativy pacientl a jejim poslanim
je zlepSovat kvalitu Zivota vsech lidi se vzacnym onemocnénim Zijicich v Evropé. EURORDIS sdruzuje
837 organizaci pacientl se vzacnym onemocnénim ze 70 zemi svéta, které pokryvaji vice nez 4000
jednotlivych diagndz. Je tak hlasem 30 milion( pacientd, ktefi po celé Evropé se vzacnymi onemocné-
nimi ziji.

Zdroj: zezdravotnictvi.cz
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Ministerstvo zdravotnictvi se rozsviti na prfipominku lidi se vzacnymi one-
mocnénimi

Duchennova svalova dystrofie (DMD), nemoc motylich kfidel, cysticka fibréza, spinalni svalova atrofie
(SMA) a dalsich bezmala 8000 vzacnych onemocnéni prestava byt pro Ceské lékare i vefejnost nezna-
mymi pojmy. Ackoliv povédomi o vzacnych chorobach roste, problémem pro pacienty, mezi nimiz
jsou nejcastéji déti, z(stava nedostatecny pristup k vysoce odborné komplexni péci. Takzvana Centra
pro vzacna onemocnéni jsou bézna v Evropské unii, pomahaji pacientlim, |ékaflim a ve vysledku se
vyplati i statni pokladné. Osudy lidi se vzacnymi nemocemi si pfipominame kazdy rok 28. Unora.

,Problematika vzacnych onemocnéni se na ministerstvu fesi dlouhodobé, uz fada mych predchidct
na ministerském postu usilovala o vznik specializovanych center. Stejné tak jsou zastupci pacientd se
vzacnymi onemocnénimi ¢leny pracovnich skupin a poradnich organ( v této agendé pfimo na minis-
terstvu. PfestoZe agendu na rezortu zdravotnictvi ovladla pandemie koronaviru, mam ke vzacnym
onemocnénim blizko, protoze jsem détsky hematolog. Uvédomuiji si, Ze pacienti s takovymi onemoc-
nénimi pottebuji celostni, komplexni péci, protoZe je nezbytna pro jejich kazdodenni Zivot. | proto
jsme se rozhodli aktivné pfipomenout posledni Gnor a na pocest pacient( se vzacnym onemocnénim
rozsvitit budovu ministerstva do barev Dne vzacnych onemocnéni, tedy zelenou, modrou a rliZovou,”
komentuje zapojeni statni spravy do feSeni problematiky vzdcnych onemocnéni ministr Jan Blatny.

Dle soucasné evropské legislativy se jako vzdcné oznacuje takové onemocnéni, které se vyskytuje v
méné nez péti pripadech z 10 tisic obyvatel. Vzacnost onemocnéni je pro pacienty pochopitelnym
handicapem. Vétsinou se jedna o mélo znamé a malo probadané nemoci, u kterych proto je nedosta-
tecna diagnostika a IéCba. Vzacnych diagndz je zndmo asi osm tisic. Kazdy rok je popsdno nékolik sto-
vek novych diagnéz.

U¢inna kauzalni [é¢ba je dostupna jen pro nékolik desitek z nich. Velkym problémem je stanoveni
spravné diagnozy: |ékafi se s témito nemocemi setkavaji jen malokdy a stanoveni diagnézy mize tr-
vat roky. Tim se ovsem snizuje Sance na efektivni vyuZiti dostupnych zplsob 1éCby.

,,BliZi se 28. Unor, kdy si kazdoro¢né na celém svété pfipominame Den vzacnych onemocnéni. Jde o
onemocnéni chronicka a v naprosté vétsiné nevylécitelna. To, co prokazatelné pacientim pomah3, je
kvalitni, vysoce specializovana komplexni péce. V Ceské republice bohuZel dosud nemame vytvorenu
sit vysoce specializovanych center pro vzacnd onemocnéni, kde by kazdy pacient se vzacnym one-
mocnénim mohl nalézt odpovidajici péci. Ministerstvo zdravotnictvi jiz pred tfemi lety pfislibilo vyre-
Seni tohoto zdvazného problému a od té doby se jim prlibézné zabyva, ale feseni bohuzel dosud neni
na svété, snad se to brzy zméni,“ doufa Anna Arellanesova, predsedkyné Ceské asociace pro vzacnd
onemocnéni.

Vzacna onemocnéni

Dle soucasné evropské legislativy se jako vzacné oznacuje takové onemocnéni, které se vyskytuje v
méné nez péti pripadech z 10 tisic obyvatel. Vzacnost onemocnéni je pro pacienty pochopitelnym
handicapem. Vétsinou se jedna o malo znamé a malo probadané nemoci, u kterych proto je nedosta-
te¢na diagnostika a Ié€ba. Vzacnych diagndz je zndmo asi osm tisic. Kazdy rok je popsdno nékolik sto-
vek novych diagnoz.

13



v Z >
ceska
Qsociace
pro vzacnad
onemocneni

U¢inna kauzalni [é¢ba je dostupna jen pro né&kolik desitek z nich. Velkym problémem je stanoveni
spravné diagndzy: lékafi se s témito nemocemi setkavaji jen malokdy a stanoveni diagnézy muze tr-
vat roky. Tim se ovSem sniZuje Sance na efektivni vyuZziti dostupnych zpusob( Iécby.

Den vzdcnych onemocnéni

Den vzacnych onemocnéni se kona kazdoroc¢né posledni unorovy den. Smyslem této akce je ukazat
Siroké verejnosti i tém, kdo se podileji na rozhodovani o otazkach zdravotni a socidlni péce, co vzacna
onemocnéni jsou a co znamenaji pro Zivot pacient(.

Tuto akci koordinuje na mezinarodni Urovni EURORDIS. V jednotlivych zemich se na ni podileji paci-
entska sdruZeni i jejich narodni asociace.

Prvni Den vzacnych onemocnéni se konal v roce 2008. Od té doby se konalo vice nez tisic akci v 80
zemich celého svéta.

Ceska asociace pro vzacna onemocnéni

Ceska asociace pro vzacna onemocnéni (CAVO) sdruzuje organizace pacientd se vzacnymi onemocné-
nimi i jednotlivé pacienty, zastupuje a prosazuje jejich zajmy a usiluje o zvySovani povédomi o speci-
fické problematice vzacnych onemocnéni mezi odborniky ve zdravotnictvi, predstaviteli statnich i me-
zindrodnich instituci a u laické vefejnosti. Na mezinarodni Urovni je clenem EURORDIS.

Zdroj: mzcr.cz
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Kulaty stal Zdravotnického deniku o vzacnych onemocnénich

Podivejte se na videozaznam diskuse u Kulatého stolu Zdravotnického deniku o vzacnych onemocné-
nich

U prileZitosti Dne vzacnych onemocnéni 2021 poradal v patek 26. unora Zdravotnicky denik Kulaty
stul vénovany Komplexni a centrové péci o pacienty se vzacnymi onemocnénimi. Zaznam z Kulatého
stolu si mlzZete prehrat zde:

Hlavni motto: ,Zadny pacient se vzacnym onemocnénim by nemél z(istat stranou”
Okruhy diskuse:

Dlouhodoba finanéni a personalni udrzitelnost kvality péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi
(VO), véetné legislativniho ukotveni center zapojenych do ERN a Uhrad péce, kterou centra poskytuji

Dostupnost péce o pacienty s VO vcetné |éCiv, zavedeni systému komplexni sdilené péce

Podpora ze strany MZ, zajisténi systematického sbéru a analyzy dat o poctu a spektru pacientli s VO
v CR

VO jako jedna z priorit Pfedsednictvi CR v Radé EU v roce 2022

V diskusi vystoupili:

Ing. Zdenék Kabatek, feditel VSeobecné zdravotni pojistovny

Bc. Anna Arellanesovd, pfedsedkyné Ceské asociace pro vzacna onemocnéni (CAVO)

Prof. MUDr. Milan Macek, jr. DrSc., pfednosta Ustavu biologie a lékarské genetiky 2. LF UK a FN Mo-
tol, predseda Spolecnosti |ékarské genetiky a genomiky a vedouci Ndrodniho koordinacniho centra
pro vzacna onemocnéni pfi FN Motol

Prof. MUDr. Pavla Dolezalova, CSc., vedouci Centra détské revmatologie a autoinflamatornich one-
mocnéni, Klinika pediatrie a dédi¢nych poruch metabolismu, VFN a 1.LF UK Praha

MUDr. Miroslav Zvolsky, vedouci oddélenf klinickych klasifikaci Ustavu zdravotnickych informaci a
statistiky

Diskusi moderoval Mgr. Tomas Cikrt, Séfredaktor Zdravotnického deniku.

Vzor: zdravotnickydenik.cz
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Témér pétina lidi potkala nékoho s vzacnym onemocnénim, ukazal pri-
zkum. Alespofi jednu vzacnou chorobu znd skoro polovina Cechd

Povédomi vefejnosti o vzacnych onemocnénich roste. TéméF polovina Cechil dokaze uvést alespor
jedno konkrétni vzacné onemocnéni, néjakou zkusenost s vzacnou chorobou ma necela pétina z nich.
Ukazalo to préizkum agentury Ipsos pro Ceskou asociaci pro vzacna onemocnéni, ktery se uskuteénil v
loniském listopadu a prosinci mezi laickou a odbornou vefejnosti. Prizkum zjistoval také povédomi o
centrech specializované péce nebo dostupnosti IéCby pro pacienty s vzacnym onemocnénim.

Povédomi ceské odborné i laické vefejnosti o vzacnych onemocnénich v poslednich letech roste. Pri-
zkum spoleénosti Ipsos ukazal, e jiz témé&F polovina Cech( (47 procent) dokaZe uvést konkrétni
vzacné onemocnéni. ,,Oproti roku 2016, kdy probihal posledni priizkum, doslo k nartstu povédomi o
11 procent,“ sdélil Zdravotnickému deniku mistopredseda Ceské asociace pro vzacna onemocnéni
(CAVO) René Brectan.

Podle zjisténi Ipsos maji lidé vzacnd onemocnéni nejcastéji spojend s medialné zndmymi onemocné-
nimi jako jsou nemoc motylich ktidel (tfetina dotazovanych), cysticka fibréza a neurosvalova a neuro-
degenerativni onemocnéni jako Duchennova svalova dystrofie (DMD), spinaini svalova atrofie (SMA)
nebo smyotroficka lateralni skleréza (ALS).

Osm procent rodin

Nemoc se v Evropé povaZzuje za vzacnou, pokud postihuje méné nez pét osob z 10 000 obyvatel. One-
mocnét Ize i v dospélosti, nicméné tfi ¢tvrtiny z téchto onemocnéni se projevi jiz v détském véku a az
tfetina z téchto déti se nedoZije péti let. Alfou a omegou proto z(stava spravna a véasna diagnoza,
protoZe vhodnou péci lze zvysit kvalitu Zivota a prodlouzZit stfedni délku Zivota. To vSak s ohledem na
skutecnost, Ze pocet dosud zndmych chorob presahuje 7000, neni viibec snadné ani pro Iékare, natoz
pro laika. VV informovanosti odborné i laické veFejnosti hraje v CR vyznamnou roli pravé CAVO, ktera
zminovany prizkum objednala.

Podle zjisténi Ipsos jiz téméF pétina Cechtl ma s vzacnym onemocnénim néjakou zkusenost (18 pro-
cent, v roce 2011 to bylo 11 procent). Nejcastéji se jednd o nékoho z rodiny nebo blizkého okoli.
Pfimo v rodiné se s takovou chorobou setkalo osm procent dotazovanych. ,To je podle nas velké
mnozstvi. Prlizkum tak potvrzuje obecné uvadény pramér v EU, podle néhoz nékterym vzacnym one-
mocnénim trpi minimalné pét procent obyvatel EU,” konstatuje Bfectan. ,Ukazuje se také dilezZitost
internetu jako relevantniho zdroje informaci. Témér polovina z dotazovanych, ktefi se néjakym zpa-
sobem setkali s nemocnymi se vzacnym onemocnénim, si hledalo podrobnéjsi informace na inter-
netu,” dodava.

Roste také povédomi o konkrétnich pacientskych organizacich. Alespon jednu z nich dokazalo jmeno-
vat 46 procent respondentd. Mezi nejzndméjsi patii DEBRA, CAVO, Klub nemocnych cystickou fibro-
zou nebo Palecek. , To svédci o kvalitni a nezastupitelné prdci pacientskych organizaci nejen pfi
osvété mezi pacienty, ale i mezi laickou vefejnosti,” upozortiuje mistopfedseda CAVO.

Lékafi prlimérné znaji pét vzacnych onemocnéni
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Uspokojivym zjisténim prizkumu je také témér absolutni povédomi o vzacnych chorobach mezi lékafi
prvniho kontaktu. Témér vsichni z 230 dotazovanych pediatra i praktickych lékaf( pro dospélé
uvedli nékteré z téchto onemocnéni, priimérné jich kazdy vyjmenoval pét. Nejcastéji byla spontanné
zminéna Pompeho nemoc a Gaucherova choroba, pediatfi pak velmi ¢asto zmifiovali mukopolysacha-
ridézu. Spravnou definici vzacného onemocnéni vsak dovedla uvést zhruba tfetina respondent.

Vétsina Iékard se o vzacnych chorobach dozvida z ¢lankl v odbornych ¢asopisech, v ramci lékarskych
kongres(i nebo z informacnich materialQ. Uvitali by vSak vice informaci o spravném diagnostickém
postupu v pripadé podezfeni ha vzacnou nemoc nebo seznam specialist(l, kam Ize pacienty odeslat ke
konzultaci a vySetfeni.

Tri pétiny dotazovanych |ékarl pak mély mezi svymi pacienty za posledni dva roky nékoho s podezfe-
nim na vzacné onemocnéni. Vice jich bylo u lékar( s détskymi pacienty. Lidé s podezienim byli ode-
slani k dalSimu vysetfeni na specializovana pracovisté — nejcastéji na neurologii, pripadné také na
imunologii ¢i revmatologii. U dvou tretin détskych pacientl se nasledné vzacna diagndza potvrdila, u
dospélych to bylo 42 procent. U tfinacti procent pfipad( podezieni za posledni dva roky nebyla dia-

vs v

gndza doposud stanovena. , Toto vSe ukazuje na dlleZitou roli [ékafl prvniho kontaktu, ktefi ¢asto

jako zcela prvni dokdazi odhalit podezieni na vzacné onemocnéni a poslat pacienta na odborné vyset-
feni,“ zddraznil René Bfectan.

Nékoho s diagnostikovanym vzacnym onemocnénim ma ve své klientele 41 procent dotazovanych
|ékard. U desetiny z nich se jedna dokonce o vice jak deset pacientl. Nejéastéji byl diagnostikovan
HodgkinGv lymfom, Non-Hodgkintv lymfom a familidrni hypercholesterolemie (pfitom se jedna o jiné
diagndzy, nez které Iékati mezi vzacnymi onemocnénimi spontanné uvadéli).

Pacienti s diagnostikovanym vzacnym onemocnénim v klientele pediatra (vlevo) a praktického Iékare
pro dospélé (vpravo). Zdroj: Prizkum Ipsos / Ceskd asociace pro vzacna onemocnéni

Témér vsichni lékafi (94 procent) jsou presvédceni, Ze jejich pacientlim s vzacnou diagnézou se do-
stava odpovidajici specializované péce. , Vysledky potvrzuji dlleZitost komunikace v péci mezi pacien-
tem, jeho Iékafem a lékarem specialistou,” dodava Brec¢tan na zavér.

Prizkum se uskutecnil v listopadu a prosinci 2020 na reprezentativnim vzorku 806 laikd ve véku 15-
65 let a 230 lékarl prvniho kontaktu (pediatr( a praktickych lékarl pro dospélé). Cilem bylo zjistit je-
jich povédomi o vzacnych onemocnénich, centrech specializované péce nebo dostupnosti 1éCby. Pri-
zkum finanéné podpofila farmaceuticka spole¢nost Takeda, ktera ma ve svém vyrobnim portfoliu
pravé léky na vzacnd onemocnéni.

Zdroj: zdravotnicky.denik.cz
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28. Unor je svétovym dnem vzacnych onemocnéni, cysticka fibréza je jed-
nim z téch nejrozsirenéjsich

Cysticka fibréza (CF) je jednim z nejrozsifenéjsich vzacnych onemocnéni v Ceské republice, kde ji trpi
necelych 700 pacientll. Po celém svété pak Zije pfiblizné 75 tisic osob s touto nemoci.Jedna se o po-

stupné se zhorsujici geneticky podminéné onemocnéni, které zpUlsobuje tvorbu lepivého hlenu v pli-
cich a travicim Ustroji.

Rozvoj cystické fibrézy zptsobuje chybny nebo chybéjici protein CFTR v dlisledku mutace genu zod-
povédného za jeho produkci. Vysledkem jsou problémy pfi pfechodu chloridovych iontd (souéést ku-
chynské soli) pfes membranu bunék v téle. To vede k tvorbé a hromadéni hustého a lepivého hlenu v
plicich a dalSich organech.

Rozvoj onemocnéni cystickou fibrézou muze ovliviiovat Zivot pacientl v mnoha ohledech

Delsi pobyty v nemocnici

Produktivita

Dusevni zdrav

Rodinny Zivot

Spolecenské vztahy a uplatnéni

Tyto proteiny tvofi za normalnich okolnosti sou¢ast membrany bunék na povrchu plic, organ( travici
soustavy, potnich Zl1az a dalSich organ. Jejich ukolem je regulovat prenos chloridovych iontl a vody
do bunék a z bunék ven.

Poskozeny nebo chybéjici protein CFTR

V ptipadé mutace genu CFTR nejsou proteiny CFTR vytvorené na zakladé informace z takového genu
schopné zaujmout spravné misto v bunécné membrané nebo spravné fungovat. Tim dochazi ke zhor-
Seni prenosu iontll a vody do buriky a z burniky a ke vzniku hustého, lepivého hlenu, ktery nasledné
omezuje prichodnost dychacich cest a dalSich organ.

Dusledky

Nedostatecny prenos chloridovych iontd a vody pfes bunéénou membranu zplisobuje dehydrataci
povrchu postizenych bunék. Hlen, ktery je normalné fidky a volné se po povrchu bunék pohybuje,
houstne a omezuje prlichodnost organi a dychacich cest. Navic tim vznika vhodné prostiedi pro
mnozeni bakterii, coz vede k infekcim a zanétim.

Jak dochazi k vyskytu CF?

Aby clovék trpél cystickou fibrézou, musi mit dvé poskozené kopie genu CFTR (CF je autozomalné re-
cesivni porucha). Pfenase¢em CF je osoba s jednim poskozenym genem CFTR ziskanym od jednoho z
rodic¢d a jednim funkénim genem od druhého.

Aby doslo k rozvoji CF, je nutné zdédit dva poskozené geny CFTR — od kazdého rodice jeden.

Vcasna diagndza a zahdjeni 1é¢by maji pfimy vliv na délku a kvalitu Zivota.

vvvvvv

ropé s CF diagnostikovano jiz v prvnim roce Zivota.

Zdroj: zdravotnickydenik.cz
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Novela zakona pom(ze s |é¢bou vzacnych chorob. Do procesu schvalovani
uhrad za |éky zapoji i pacienty

Lidé trpici vzacnymi chorobami maji ¢asto problém s tim, aby jim zdravotni pojistovny schvalily
Uhradu jejich 1ékl. Ty byvaji obvykle drazsi a uc¢innost se u nich prokazuje na mensim vzorku paci-
entd. Nyni by méla pomoci novela zdkona o zdravotnim pojisténi, ktera pomalu mifi do parlamentu.
Co vSechno prinese a jak se zlepsi Zivot pacient(? O tom se diskutovalo v debaté Hospodarskych no-
vin.

"Vzacnd onemocnéni jsou takova, kterymi trpi jeden ¢lovék ze dvou tisic. BéZny lékar se s nimi prak-
ticky nesetka, vyZaduji specializované lékare i zdravotnickd centra. Obvykle jde o geneticka, tedy dé-
diéna onemocnéni," vysvétlil na zacatku debaty profesor Stépan Svacina, predseda Ceské Iékarské
spole¢nosti Jana Evangelisty Purkyné.

Pro tyto pacienty existuji takzvané vysoce inovativni léCivé pfipravky, které se oznacuji zkratkou VILP.
"Jde o pfipravky s vysokou prokadzanou ucinnosti, které snizuji Umrtnost lidi o 20 procent. Jejich defi-
nice je pfesné popsand v provadéci vyhlasce. Zvlastnosti je fakt, Ze nemusi splfiovat podminky tera-
peutické intervence. Jejich do¢asna Uhrada je nyni stanovena na 24 mésic(," upresnila feditelka Od-
boru léCiv a zdravotnickych prostfedki pojistovny VZP Alena Mikova. To znameng, Ze pacient mlze
dostat takovy lék hrazeny pojistovnou, pokud mu to na zadost jeho osetfujiciho |ékafe pojistovna
schvali.

Vyvoj téchto lécivych pripravkl komplikuje fakt, Ze data se kvUli vzacnosti onemocnéni sbiraji od
mnohem mensich skupin pacientd nez v pripadé béznych Iék(. "Tim stoupaji naklady. Existuje navic
¢im dal tim vic 1éku jesté UZeji zamérenych na jesté mensi skupiny lidi. Pro nas je klicové mit urcity
Cas, kdy v praxi sbirdme data. Pak dojde k jejich vyhodnoceni a teprve potom muze Iék prejit z do-
Casné do trvalé uhrady," dodal Jakub Dvoracek, vykonny feditel Asociace inovativniho farmaceutic-
kého pramyslu (AIFP). Jakmile je Iék v trvalé Uhradé, pacient uz o néj nemusi zadat. Ro¢né pfitom
spada do kategorie VILP asi 50 novych |éCiv.

Mensi stres pro Iékafe i pacienty

Podle Anny Arellanesové, predsedkyné Ceské asociace pro vzacna onemocnéni, maji kvili tomuto po-
stupu pacienti s nezvyklymi chorobami omezeny pfistup k [éCiviim. "Navic se stava, Ze rozhodnuti
jedné pojistovny je jiné neZ druhé. Byli bychom proto radi, kdyby se tato praxe zménila a kazdy paci-
ent bez ohledu na to, kde je pojistén, by mél pfistup ke stejnému léku," podotkla Arellanesova.

To, 7e nyni nemocné suzuje urdita nejistota, potvrzuje i Stépan Svacina. "Pacient musi v uréitych peri-
odach znovu a znovu Zadat svého Iékare, aby mohl specialni |éCivo uZivat. ZatéZuje to ve vysledku pa-
cienta i [ékare. Pfitom nikdy neni jasné, jaky bude zavér. Je to stresujici pro nemocné i jejich rodinu,"
rekl.

A praveé s tim ma pomoci novela zakona o vefejném zdravotnim pojisténi. "Jde o komplexni zménu,
ktera reflektuje nové technické moznosti a rozvoj farmakologie. Je pravda, Ze |ékaf nyni musi Zadat
revizniho lékafe pojistovny o posouzeni léku, ale urcité by byla chyba tento postup Uplné zrusit. Nyni
vsechny znamé léky z docCasné Uhrady vyvazeme, ale nemuUzZeme predjimat, Ze tfeba za rok nevznikne
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dalsi, pro ktery bude tento postup zase potfeba. Chapu, Ze pro lékare i jejich pacienty je to urcity dis-
komfort, ale zdravotni pojistovny jsou obvykle vstticné," sdélila Véra Adamkova, poslankyné za hnuti
ANO, kterd ma novelu zdkona na starosti. V jejim ramci by se méla prodlouzit doba do¢asné uhrady
VILP z aktualnich dvou na pét let.

"Mohlo by se zdat, Ze dva roky jsou dostate¢né dlouha doba, ale to neni pravda. Pravé u Iékl na
vzacné choroby je potieba vice ¢asu. Jde také o chronické pacienty," vysvétlil Jakub Dvoracek.

"'Zastupci pojistoven se Ucastnili pfipominkovani a byli takovému prodlouzeni naklonéni. Pét let je uz
dostateéné dlouhd doba na to, aby se data o |éku nasbirala. Pfi pfechodu z do¢asné Uhrady do trvalé
pak muze byt skupina pacient( |é¢ena za nizsi cenu. Nasim cilem je zvysit dostupnost terapie," dopl-
nila Mikova z VZP.

Slovo i pro pacienty

Novela zakona navic stanovuje nové podminky, za jakych se |é¢iva dostanou do systému Uhrad zdra-
votnich pojistoven. Nové by se mély do procesu zapojit i pacientské organizace. Zakonodarci se inspi-
rovali napfiklad ve Skotsku, kde se pacienti podili na spravnim fizeni pti schvalovani novych Iéki. Ve
stfedni Evropé ale pljde o unikat.

"Ve fazi posuzovani by méli pfispivat svymi zkuSenostmi, tfeba hovofit o tom, jak se jim zlepsuje kva-
lita Zivota, jaky ma pro né lé¢ba spolecensky vyznam. Pak probéhne druhd faze, tedy rozhodovaci,
kdy by se méli ucastnit takzvaného poradniho organu pti ministerstvu zdravotnictvi. Na ném se bude
rozhodovat o tom, zda se dany pfipravek doporuci, nebo ne," popsala ndvrh procesu Anna Arellane-
sova.

Ucastnici diskuse Hospodaiskych novin se navic shodli na tom, Ze je nutné vnimat léky i v kontextu
toho, jaky maji socialni vliv na nemocného a jeho okoli.

"Jsme tradicné zvykli hodnotit lIé¢ivo v kontextu nakladd. Ale je potfeba ho posuzovat tak, abychom
védéli, jakym zplisobem se propisuje tfeba do fungovani rodiny pacienta. Jaké jsou socialni naklady
spojené s tim, Ze je pacient upoutan na lGzku. Dobrym prikladem je roztrousena sklerdza, kdy jsou
naklady spojené se zdravotni casti témér vykryté tim, co léCivo zplsobi v socidlni oblasti. Takovy pfi-
stup je bézny v fadé zemi, u nas to bude Uplna novinka," fekl Dvoracek z AIFP. Podle diskutujicich
nyni nezbyva nez doufat, Ze novela projde Poslaneckou snémovnou v co nejméné zménéné podobé.

Zdroj: ihned.cz
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Stale je malo modernich Iékd na vzacna onemocnéni

Vice nez 8 000 vzacnych onemocnéni jsme pripomnéli 28. Unora na Den vzacnych onemocnéni, které

mohou zasadné ovlivnit Zivot pacientd. V Ceské republice trpi malo zndmymi nemocemi pres 600 tisic
lidi, coz mdZeme prirovnat k poctu obyvatel Jiho¢eského kraje. PfestoZze medicina neustale vyviji tera-
pie na vzacna onemocnéni, vstup novych, modernich Iék( na cesky trh byva sloZity a pomaly.

Nedostupné Iéky

Uhradovy systém zatim neumozriuje pro tyto léky vstup do Ghrad, a k pacientim se tak ¢asto dosta-
vaji sloZité az po individudlnim schvéleni |é¢by zdravotni pojistovnou.To se vsak mize brzy zménit
diky novele zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi, kterou jiz poslanci schvalili v prvnim ¢teni a do-
sud tak existuje moznost, Ze zakon bude pfrijat jesté tento rok. Velky milnik ohledné uhrady lékl pro
vzacna onemocnéni se tykd i diagndzy hereditarniho angioedému (HAE). Tato nemoc je Zivot ohroZu-
jici a projevuje se bolestivymi a opakujicimi se otoky na rlznych c¢astech téla, které dokazou zménit
¢lovéka k nepoznani.

Specializovana centra

V Ceské republice byl prvni pacient shereditarnim angioedémem diagnostikovan v roce 1975 a one-
mocnéni je tedy na nasem Uzemi zndmé pomérné kratce. S tim souvisi i fakt, ze léky dfive bézné uzi-
vané k lécbé angioedému mély fadu kontraindikaci a omezené uziti, takZze dochazelo nékdy i k umr-
tim v dUsledku zavaznych otokl v oblasti hrdla (udusenim) nebo byli pacienti zbytecné operovani
kvlli zaméné otok( za nadhlou ptihodu bFisni. PIné ucinny byl pouze jediny preparat, jenz se vyrabél
ze séra zdravych darcd a dopliioval vrozené chybéjici latku v organismu pacienta. Pfelomové obdobi
nastalo v roce 2011. Tehdy se do Ceské republiky dostala nova akutni zachrannd lé¢ba, ktera brani
plnému rozvoji otok(. S vazbou na lé¢bu u nas vznikla Ctyti specializovana centra pro |écbu HAE v
Praze, Brné, Plzni a Hradci Kralové a Ié¢ba se mohla aplikovat pouze v nich. ,Bylo to pro nas Iékare,
ale i pacienty zlomové. Méli jsme k dispozici adekvatni Ié¢bu a diky vzniku center se mohl vyrazné
zvysit standard péce o nemocné. Do té doby vétsSina pacientl s hereditarnim angioedémem byla lé-
¢ena na rliznych oddélenich dle organovych projevl a byla vedena napfiklad na ORL, revmatologii,
internich oddélenich ¢i v alergologickych ambulancich. Povédomi o této vzacné diagndze bylo malé a
otoky zpUsobené hereditarnim angioedémem se mnohdy tlumily Iéky na alergické otoky, za néz byly
zaménovany. Nové vznikla centra ovSem zacala soustfedit pacienty na jednom oddéleni se Skolenym
persondlem a rovnéz vznikl i registr pacient(i s HAE. Specializovana centra pfitom nejsou ani dnes v
mnoha zemich zcela b&7nd,” ptiblizuje MUDTr. Irena Krémova, CSc., z Ustavu imunologie a alergologie
FN Hradec Kralové.

Preventivni moznosti

Poslednich deset let maji pacienti s hereditarnim angioedémem v CR k dispozici akutni zdchrannou
|éCbu, kterd vyrazné zamezuje rozvoji otokd. ,Spravné zaléceny otok totiz diky 1écbé odezni zhruba
do 2 hodin, neléceny otok vsak omezuje nemocného 2—3 dny, nékdy i zfetelné déle. Akutni za-
chrannd lécba se podava injekéné do podkozi. Je nesmirnou vyhodou, Ze si ji pacient po zacviceni
mUze aplikovat sdm, coZ mu umozni jezdit na dovolené nebo sportovat a nemusi hned hledat prvni
|ékarskou pohotovost. Jen je uréitym omezenim, Ze injekce pro akutni stavy je hrazena pouze pro Zi-
vot ohroZujici otoky, a to v oblasti hrdla, obliceje a v oblasti zaZivaciho traktu. Na jiné, stejné omezu-
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jici otoky (napftiklad tézké koncetinové), které by si zaslouZily taktéZ pozornost, se Uhrada nevzta-
huje,” vysvétluje MUDr. Irena Krémova.Za posledni roky vsak v oblasti této vzacné diagndzy pfibyly
dalsi ucinné léky, které vraceji nemocné do normalniho Zivota. ,,Razantné se zrychlil vyzkum a aktu-
alné mame k dispozici nové typy preventivni [éCby, které jsou nemocnému aplikovany pravidelné tak,
aby k ohroZujicimu a nenadalému vzniku otok( vibec nedochézelo. Ve vyzkumu jsou i dalsi formy te-
rapie a jejich prislibem je vyrazné snizeni poctu jakychkoliv otok(, v nékterych pfipadech pak i jejich
Uplna absence. To pacientdim poskytne moznost zit Zivotem zdravého ¢lovéka bez omezeni, nebot
dosud byl hereditarni angioedém az invalidizujici,” zd{razriuje MUDr. Krémova. Snahou je rovnéz za-
jistit péci o celé rodiny s touto zdvaZznou nemaoci. JelikoZ jde o geneticky dédiéné onemocnéni, dopo-
ruc€uje se vyhledavat dalsi potencidlni pacienty mezi ¢leny rodiny, ¢imz se zvySuje v€asna i spravna
diagnostika nemoci.

DuleZita role pacientskych organizaci a cesta k legislativnim zménam

Celosvétové i lokalné dnes vznikaji pacientské organizace, které se sdruzuji pod globdlni pacientskou
organizaci HAE International. V Cesku vznikla z iniciativy rodi¢ déti s hereditdrnim angioedémem v
roce 2019 neziskova organizace HAE Junior, jez si klade za cil predevsim zkvalitnéni Zivota déti a mla-
dych lidi, ktefi maji vSe pfed sebou.12 Mimo tuto organizaci je u nas i Ob¢anské sdruzeni Imunodefi-
citnich pacientl HAE/AAE, které zastresuje vesSkeré pacienty s HAE, mladé i starsi. Zaroven se u nas
méni prostiedi pro Uhradu |ékd pro vzacna onemocnéni, co? je velmi dlleZité vzhledem k dostupnosti
modernich preventivnich Ié¢eb pro pacienty s HAE. Jednd se o Iéky, které jen téZce vstupovaly do kla-
sickych uhradovych systémi a pro fadu lidi tak nebyly dostupné. To vse by se do budoucna mélo
zménit vlivem pfipravovanych legislativnich zmén. Vyhlidky pacientl s HAE se tak v poslednich letech
stale zlepsuiji, a to pozitivné ovliviiuje i samotnou kvalitu jejich Zivota. Vice o hereditdrnim angioe-
dému najdete na nové vytvorenych webovych strankach pro pacientywww.poznejhae.cz

Zdroj: trendyzdravi.cz
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Tancici dim se rozsvitil na modro v nadéji na |é¢bu pro malého Olivera a
dalsi ,andélské déti“

Tancici dim se v pondéli 15. Unora rozzafil modrou barvou pod zastitou starostky méstské ¢asti
Praha 2 Jany Cernochové a mistostarostky Alexandry UdZenija u pfilezitosti Mezinarodniho dne An-
gelmanova syndromu.

A to s jedinymcilem — podpofit jedinec¢ny vyzkum, ktery ddvd tomuto onemocnéni velké Sance na vy-
|éceni.

Odbornici véri, Ze |é¢ba je nadosah, a proto se v poslednich mésicich déji v oblasti vzacnych onemoc-
néni a inovativnich formdch |é¢by mnohé vyznamné aktivity. Jednou z nich je zakladni vyzkum, ktery
pred vice ne? dvéma lety iniciovali jako prvni v Ceské republice rodi¢e malého Olivera a zakladatelé
spolku Asociace genové terapie, z. s.

,Oliver je Gzasné dité, jeho bezprostiedni smich vds naprosto odzbroji. Kdyz mé jeho rodice, zaklada-
telé vyzkumu oslovili, abych se stala patronkou projektu, nevahala jsem. Je totiZz nesmirné dilezité
podpofit néco tak vyjimecného a stak obrovskym potencidlem. Ale hlavné je to Sance na lepsi Zivot
pro vsechny tyto déti,” uvedla Alexandra UdZenija, mistostarostka Prahy 2 pro socialni oblast

Védci jiz nyni ve vyzkumu vyuZzivaji revolu¢ni metodu na Upravu DNA, tzv. ,genetické nlzky”, jimiz je
mozné presné zacilit specifické misto DNA sekvence a upravit ho. Za tuto metodu v roce 2020 dostaly
dvé védkyné, Emmanuelle Charpentierova a Jennifer A. Doudnaovd, Nobelovu cenu za chemii.

,Tato metodaskutecné rozhybala svét a umoziiuje délat véci, které dfive efektivné nebyly mozné.
Editace genomu CRISPR je jiZ ted docela bézné uzivana ve védeckych laboratofich a je jen otazkou
Casu, kdy bude vyuZivana i v nemocnicich — potencial této technologie je obrovsky,” vysvétluje do-
cent Radislav Sedlacek, Reditel Ceského centra fenogenomiky

Praha 2 je hrda na to, Ze se pfipojila k této mezindrodni iniciativé, kdy se po celém svété rozsvéci vy-
znamné budovy, jako napfiklad Burj Khalifa, Cleveland Tower, Mercedes-Benz Superdome nebo Nia-
garské vodopdady a pomohla zafadit Ceskou republiku na seznam zemi, kde je problematice vzacnych
onemocnéni vénovana ¢im dal vétsi pozornost.

Zdroj: regionpraha.cz
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Vzacnou diagnodzu si nasla sama. Zjistila, ze je to dysautonomie

0d zékladni $koly provéazely Adélu zdravotni problémy. Zadné vySetieni ale nic neobjevilo, tak zacala
hledat sama. Na internetu si nakonec svou diagndzu nasla. Pravé na to ¢asto narazeji pacienti s vzac-
nym onemocnénim. Stanoveni diagndzy a nasledna péce jsou velké problémy, na které upozornu;ji
odbornici a organizace posledni Unorovy den, ktery je vénovany pravé malo ¢astym chorobam. 28.
Unora se proto rozzafi v Praze v barvach Dne vzacnych onemocnéni Petfinska rozhledna, Tancici dlim,
ministerstvo zdravotnictvi a budova elektrotechnické fakulty CVUT.

,,Ma3 cesta k diagnéze chronického onemocnéni byla velmi dlouha a slozita. Zpétné si uvédomuiji, ze
zdravotni problémy zacaly pozvolna a velmi brzy. Na zékladni skole jsem doma nékolikrat omdlela, v
paté tridé jsem si zacala stéZzovat na bolesti u srdce,” popisuje Adéla.

Pozdéji odbornici poslali Adélu na détskou kardiologii, kde ale IékaF abnormalné vysokou srdecni
frekvenci svadél na stres a spoustu jinych véci. Diagnostikoval pouze mirnou srdecni vadu, problémy
ale trvaly dale.

Adéla navstivila mnoho Iékaru a absolvovala nespocet vysetfeni od magnetické rezonance pres sono-
grafii, EEG po krevni testy. Abnormalné rychla tepova frekvence byla vlastné tim jedinym, co bylo ve
vysledcich pro Iékafe hmatatelné. Vystfidala mnoho kardiolog(, vyzkousela fadu Iék{i na sniZeni te-
pové frekvence. Vse bez Uspéchu. Navic vétsina preparatl méla podle Adély nechténé vedlejsi ucinky

Na internetu vyhledala podobné pacienty

V prlibéhu stredoskolského studia pochopila, Ze se ke spravné diagndze jen tak nedostane. Zacala
proto hledat na internetu. Na socialnich sitich kontaktovala pacienty s podobnymi symptomy, prede-
vsim ve Velké Britanii a v USA. Byla také na konzultacich v IKEMu. Po mnoha letech hledani problém
identifikovala. Diagndza se jmenuje nepfimérena sinusova tachykardie a jde o jednu z forem dysauto-
nomie.

Vysetfeni pak nemoc potvrdila. V dobé, kdy odhalila diagnézu, také nasla svého nynéjsiho kardiologa,
ktery fesi srde¢ni frekvenci a krevni tlak. Adéla navstévuje zaroven neurolozku, kterd je o dysautono-
mii velmi dobfe informovana. Po vice nezZ Sesti letech méla podle svych slov s kym prodiskutovat
otazky, o kterych dlouhd léta neméla s kym mluvit. ,Dysautonomie je v Ceské republice velmi poddia-
gnostikovana. S néjakou formou tohoto onemocnéni bude zifejmé zit mnoho lidi, ktefi ale nemohou
najit spravného lékare a tim padem o své diagndze nevédi,” zminila Adéla.

Diagnostika onemocnéni je podle ni vlastné velmi jednoducha. Srdecni frekvence stoupa neprimé-
fené rychle k aktivité, kterou ¢lovék vykonava. Také se velmi rychle zvySuje pfi vstavani z polohy z
vleZe nebo vsedé. ,KdyZ se postavim, zvysi se mi tepova frekvence z 80 tfeba na 140, vysvétlila. Toto
neprimérené zvyseni pri zméné polohy je diagnostickym kritériem pro tuto nemoc.

Vétsina pacientl s dysautonomii jsou Zeny. Mohou vykazovat i dalsi pfiznaky v rizném rozsahu, jako
je slabost, bolest na hrudi, dusnost, zavraté nebo pocit na omdleni.
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Co je vzacné onemocnéni?

Jako vzacna se oznacuji onemocnéni, ktera se vyskytuji v méné nez péti pripadech z deseti tisic. Vzac-
nost nemoci je pro pacienty handicapem. Vétsinou se jedna o malo znamé a malo probadané cho-
roby. Jde napfiklad o nemoc kiehkych kosti, srpkovitou anémii, Tourettlv syndrom, déle je to Du-
chennova svalova dystrofie, nemoc motylich kfidel nebo také cystickd fibréza a mnoho dalsich. Dia-
gnoz je popsano mezi Sesti a osmi tisici, kazdy rok ale pfibyva az nékolik stovek novych.

Vzdcna onemocnéni se nejcastéji projevuji brzy po narozeni a postihuji Ctyfi az pét procent novoro-
zencl a kojenct (napfiklad nékteré vrozené vyvojové vady, dédi¢né poruchy metabolismu, geneticky
podminéna onemocnéni a vzdcné nadory). Mohou se viak projevit i pozdéji v priibéhu détstvi nebo v
dospélosti.

,Jde o onemocnéni chronicka, progresivni a v naprosté vétsiné bohuzel zatim nevylééitelnd. To, co
vsak prokazatelné pacientim a jejich rodindm jednoznacné pomah3, je kvalitni, vysoce specializovana
a komplexni péce. V Ceské republice bohuzel dosud nemame legislativné podporenou sit center vy-
soce specializované péce pro vzacnd onemocnéni, kde by kazdy pacient mohl nalézt odpovidajici me-
zioborovou diagnostiku a lé&bu,“ upozornila predsedkyné Ceské asociace pro vzacna onemocnéni
Anna Arellanesova.

Zasadni otazkou podle asociace zUstava, jak zajistit péci vsem pacientlim se vzacnym onemocnénim a
zvladnout mnozstvi osob, které by mély centry projit. Podobny problém jako s kvalitou péce je ovsem
také u l1ékd. Pro vzacna onemocnéni jich neni mnoho. Jen pro pét procent ze vsech popsanych dia-
gnoz existuje Iék. Ale ani u téch nékolika desitek diagndz neni situace jednoducha. Nékteré pfipravky
jsou dostupné bez problémd, u jinych se schvalovani tdhne roky.

Velkym problémem je podle odbornik( také stanoveni spravné diagndzy. Lékafi se s témito nemo-
cemi setkdvaji jen malokdy a jejich odhaleni muze trvat roky.

vrve

Asi 80 procent vzacnych onemocnéni ma geneticky plvod, nicméné u vétsiny pacientl lékafi pric¢inu
jejich choroby neodhali. V pfipadé chybnych nebo pozdnich diagndz, zejména u lidi s onemocnénim,
pro které jiz existuje moznost |écby, dochdzi k nevratnému poskozeni zdravi, upozoriuje asociace.

Den vzacnych onemocnéni se kona kazdoroc¢né posledni norovy den. Smyslem akce je ukazat lidem i
tém, kdo se podileji na rozhodovani o otdzkach zdravotni a socidlni péce, co vzacnd onemocnéni jsou
a co znamenaji pro zivot pacient(l. Prvni Den vzacnych onemocnéni byl v roce 2008. Od té doby se
uskutecnilo vice nez tisic akci v 80 zemich celého svéta.

Zdroj: Ceskd televize

25



v Z >
ceska
Qsociace
pro vzacnad
onemocneni

Doktor mi fekl, at ddm nemocnou dceru do Ustavu. Zeptala jsem se ho,
jestli se nezblaznil, lici matka

vvvs

rodice postaveni. Jana Nudni Meta se rozhodla, Ze se nenecha zlomit a dokaZze vSem, Ze i s velmi ne-
mocnou dcerou Ize mit obrovskou radost ze Zivota.

Predstavte si situaci, Ze ¢ekate vytouzené dité. Téhotenstvi probiha ukazkové, vsechna predporodni
vySetfeni vychdzeji na jedni¢ku a nic nenasvédcuje tomu, Ze by byl na obzoru jakykoli problém. Poro-
dem se ale odstartuje sled tézko uvéfitelnych nestastnych nahod, lidskych chyb i $patnych konstelaci,
na jehoZ konci je téZce postizené dité.

MuZete se z toho zhroutit, dat dité do Ustavu a do konce Zivota pfemyslet o tom, proc se tohle mu-
selo stat pravé vam. Anebo se na to podivate z opacného Uhlu: Od prvni sekundy zkratka akceptujete,
Ze vase dité neni zdravé a je jiné nez ostatni, ale je to predevsim vase dité, které nade vse milujete.
To, Ze se narodilo pravé vam, vnimate jako zavazek a vyzvu, kterd vdm muze pfinést i spoustu dob-
rého.

Je jen na vas, jaky postoj zvolite. Jana Nudni Meta, matka témér dvouleté Ariany, si vybrala ten
druhy.

To, Ze je téhotn3, se tehdy dvaatticetileta zena, dozvédéla dva dny po svatbé v Albanii, odkud pochazi
jeji manzel.

,VSechna predporodni vySetfeni vychazela naprosto fantasticky a neexistovalo zadné podezieni, ze
by se mély vyskytnout néjaké problémy,” popisuje Jana své téhotenstvi. ,,Porod ale probihal dost ho-
rorové. Prisla jsem do zlinské porodnice kolem desaté vecCer a mala se narodila azZ ve tfi odpoledne.
BohuZel akutnim cisafskym fezem, protoZe ztratila ozvy. Z Iékafské zpravy jsem se poté dozvédéla, Ze
ji osm minut oZivovali.”

Ukdzalo se, Ze mala Arianka trpi vzacnou genetickou poruchou ring chromozomu 18, a navic se naro-
dila s oboustrannym rozstépem patra. Vzhledem k tomu, Ze rozstép se da bézné poznat na prenatal-
nim screeningu uzZ ve dvanactém tydnu téhotenstvi, jevi se jako tézko uvéritelné, Ze po celou dobu
téhotenstvi nikdo z Iékarl nepojal Zadné podezieni (pfislusnou zdravotni dokumentaci ma Denik N k
dispozici).

,Doted se vsichni divi, jak je moZné, Ze se to stalo. Ale ja jsem tak Stastnd, Ze Arianu mame, Ze o tom
nechci pfemyslet jako o nestésti. ProtoZze pokud mam mluvit na rovinu, kdyby mi to tenkrat rekli, Sla
bych na potrat. Jsem socialni pracovnice, takZze bych védéla, co vSechno to obnasi. Ale tim, Ze to za-
nedbali, ziskala jsem naprosto paradni dceru.”

»Nikdo nevéfril, Ze se jeSté probere”

Déti s poruchou ring chromozomu 18 mohou Spatné slyset, vidét, mivaji zplostély nos a ¢asto hypoto-
mii. Nicméné Ariancina smula neskoncila u této chromozomalni aberace. V disledku odtoku plodové
vody a protrahovaného porodu se u ni rozvinula infekce a dostala meningitidu.
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Proto ji okamzité po porodu prevezli na JIP ve Zliné a nasadili ji silna antibiotika: , Ta zabrala, takze
Arianka zacala jist, byla moc Sikovnd a vSsechno se zddlo byt v poradku. Tudiz nas spolu dali na pokoj a
bohuzel od toho okamziku prestali malou monitorovat, coz byl ten nejvétsi prasvih,“ li¢i Jana.

»Rikala jsem sestte, 7e se mi nezda Arianin pupik. Méla ho stra§né zhnisany a celkové vypadala velmi
nezdravé. Nicméné jsem se dozvédéla, Ze jsem hystericka prvorodicka. Nikdy v Zivoté nezapomenu
na to, kdyz mi Arianku odvazeli na ultrazvuk hlavic¢ky a pani doktorka tenkrat prohlasila, Ze jestli se
tam néco stalo, tak uz to probéhlo. Bohuzel neméla pravdu.”

,Rok a pul jsem cekala na jeji Gsmév, ale kdyZ se na mé poprvé usmala, myslela jsem, Ze se radosti
zbldznim,“ fika Jana o své dcefi. Foto: archiv rodiny

Matku s dcerou propustili z porodnice domU s tim, Ze je vSechno v poradku. ,Doma jsme byly zhruba
dvandct hodin. Hned rdno jsem Arianku vzala a utikala s ni k obvodni Iékafce, protoze méla takové
zvlastni kiece — a uz nas odvazeli zpatky na détskou JIP. Tam zjistili, Ze je silné desaturovana. V pod-
staté umirala.”

Na JIP v Olomouci (na tyto ptipady je podle rodiny Iépe vybavena nez zlinska JIP, kam uz navic rodice
Ariany po predchozich zkusenostech nechtéli) potvrdili pfitomnost masivni infekce v Arianciné pu-
piku. Pravé v jejim dasledku zacala holci¢ka béhem dalsich dni krvacet do mozkovych komor. Lékafi ji
tedy uvedli do umélého spanku, aby jejimu télicku odlehcili.

,PFisel za nami pan doktor s tim, Ze je to velice zIé, a nikdo nevéfil, Ze se Arianka jeSté probere. Se-
déla jsem u jeji postylky a potad dokola ji zpivala jednu pisnicku. A pak se stal zazrak a Arianka v noci
postrasila sestfic¢ky tim, Ze najednou otevrela oci,” sméje se Jana.

Jeji dceti museli do hlavicky voperovat shunt, coz je jakysi drendzni systém odvadéjici prebytecny
mozkomisni mok, a také udélat tracheostomii. ,Musela jsem se Uplné vSechno naucit, jinak by mi Ari-
anku domu nedali. To znamena péci o tracheostomii, odsavani, pichat injekce, vyménit kanylu a tak
dale,” vypocitava matka, co vSechno obnasi jeji statecny boj.

Kdykoli Arianka polkne, sliny se dostavaji i do kanyly, a pokud se neodsavaji, zacne se dusit. ,,Z ne-
mocnice nas pustili s odsavaci pumpou, kterou jsme méli posléze zaplatit, protoZe pojistovna ji ne-
proplatila. Pojistovna ndm totiz dala pouze pumpu do zastrcky, ale jak jsem méla vyresit situace, kdy
budu prevazet Arianku do nemocnice nebo kdy ji budu brat ven, protoze samoziejmé potrebuje cho-
dit na vzduch, to uz mi nikdo nerekl.”

Nemocnice Tomase Bati ve Zliné Deniku N sdélila, Ze bez svoleni pacienta nebo jeho zakonného z3-
stupce nemuze na konkrétni pripad reagovat. ,Obecné lze ale ¥ici, Ze rozstép ani Spatné postaveni
koncetin neni indikaci k pferuseni téhotenstvi, nebot se v budoucim Zivoté ditéte daji tyto potize me-
dicinsky fesit, pokud nejsou provazeny jesté dalSimi zdvaznymi zdravotnimi, popfipadé genetickymi
poruchami,” podotkl mluvci nemocnice Egon Havrlant.

,Virova infekce se mlze projevit i poporodné, aniz by ji bylo mozné pfedem odhalit. Mame vidy ma-
ximalni snahu pomoci, ale ani v 21. stoleti neni medicina vSemocna a nékdy bohuzel ani pres veskeré
nase zkusenosti a Spickové vybaveni pomoci neumime. Je ndm to vidy velmi lito a personalu se ta-
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kova situace vzdy dotyka. Jedna se opravdu o vyjimecné pripady. Patfime mezi perinatologicka cen-
tra, v nichz probihaji i ty nejrizikovéjsi porody, a nase vysledky odpovidaji Spickové Urovni péce o ma-
minky i novorozence, kterou se Ceska republika fadi mezi nejlepsi zemé na svété,” doplnil.

Ukazat vSechnu tu krasu kolem

Kazdého clovéka pfirozené napadne, jak by se v takové situaci zachoval on sam a jestli by nemél po-
kuSeni umistit takto vazné nemocné dité do Ustavu. | za Janou pfisli Iékafi s tim, Ze by bylo lepsi, aby
svou dceru dala pryc. ,,Doktoti to prosté vidi jinak, protoZe je skute¢né spousta rodin, které to ne-
ustoji. Prisel za mnou tfeba Iékar a povida: ,Podivejte, maminko, budete to mit tézké. Utece vam
manzel, rozvedete se...” a nabidl ndm Arianku umistit do Ustavu.

Na to jsem mu odpovédéla, jestli se nahodou nezblaznil, Ze jsem ji devét mésicl nosila pod srdcem a
Ze ji tam v Zddném pfipadé neddm. Takova moZnost pro nds s manzelem nepfipadala v Uvahu ani na
sekundu,” fika Jana s tim, Ze kdyz Arianka bojovala o Zivot v nemocnici a ona sedéla u jeji postylky,
slibila ji, Ze kdyz s nimi zlstane, vSechno spolu zvladnou.

,KdyZ jsme za ni jezdili, byla vSude kolem krasné rozkvetla pole a ja jsem ji poté v nemocnici slibovala,
Ze kdyz to zvladne, vSechnu tu krasu venku ji ukazu. A dostala jsem Sanci to splnit. Kdyz jdeme ven,
tfeba trham listy, ddvam ji je do rukou a ukazuiji ji, jak je kolem krasné,” vypravi Jana.

Pesimistické predpovédi lékaru ohledné rozpadlého manzelstvi, které nema Sanci téZce postizené
dité ustat, se nastésti nepotvrdily. ,Nevim, jestli je to dané také kulturné, ale postoj mého muze k ro-
dinnému Zivotu je Gplné fantasticky. Na Balkanu je zkratka rodina na prvnim misté. UpIné tu samou
praci, kterou zastanu ja, dokdze manzel zastat také. Tim padem mam prostor k tomu, abych si tfeba
zasla na vino, odpocinula si a podobné. Nikdy jsem na ném nepozorovala ani zablesk toho, Ze by za-
pochyboval.”

Podobny postoj ma i Jana, ktera zdUraznuje, Ze pfed dcerou za zadnych okolnosti neplace. Kdyz ji pre-
muze chvilkova beznadéj, vybredi se v soukromi, ale k Ariané se snazi prichazet vidy dobre naladéna.
Zaroven se zminuje o tom, Ze pro ni nebyl problém smifit se s dcefinym postizenim, ale

v

mnohem vétsi Gsili ji stalo vyrovnat se s tim, Ze Ariance ubliZilo zanedbani a série lidskych chyb. Pro-

v

toze kdyby trpéla ,pouze” chromozomalni aberaci, nebyla by na tom zdaleka tak Spatné.

V roce a pll se Arianka jen pretoci na bok nebo spoji rucicky. Trpi centralni hypotomii a podle Iékafd
zGstane ,lezackem” navzdy, protoZe nedokaze ovladat své svaly. Jana se ale nevzdava nadéje, ze se
dcefi jednou podafi posadit se.

,Je to naro€né, protoze Arianka musi Ctyfikrat denné cvicit Vojtovu metodu. Do toho ji rozkrmujeme
pusinkou, protoZe nas strasi tim, Ze ji chtéji zavést krmeni do briska. S tim ale nesouhlasim a bojuji za
to, aby jedla pusinkou,” popisuje Jana a dodava, Ze neni zvykla si ulevovat a pripadny nedspéch bere

jako své selhani.

Stejné tak je ale naro¢na i na svou dceru: ,,Nic ji nedam zadarmo. To, Ze je nemocna, neznamena, Ze
nemusi. Naopak — ona musi mnohondsobné vic. TakzZe kdyzZ tfeba rozkrmujeme a ona neni v ndladé a
zaCne se vztekat, je potieba ji vymezit jasné hranice.”
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Kazdy den dlvod k oslavé

Jana s nadsazkou rika, Ze Arianka urcité sedéla pred svym narozenim na oblacku, divala se dolli na
zem a vybrala si je jako své rodice, protoze védéla, Ze si maji navzdjem co predat.

,Jsem od ptirody netrpéliva. VZdycky jsem chtéla vSechno hned. Planovala jsem si kariéru a za vSim,
co jsem chtéla, jsem si §la. KdyZ se narodila Arianka, zjistila jsem, Ze tohle viechno je Uplné jedno. Ze
je to strasné relativni. Arianka mé naucila trpélivosti, ale i tomu, abych uméla ocenit malic¢kosti,” Fika
Jana s tim, Ze se sice vSechny jeji sny, které méla, rozplynuly, ale viibec toho nelituje.

,Rok a pul jsem cekala na jeji usmév, ale kdyZ se na mé poprvé usmala, myslela jsem, Ze se radosti
zblaznim. Nebo kdyZ se poprvé pretocila na bok, nasledovala oslava. J&4 mam viceméné kazdy den di-
vod k oslavé,” usmiva se.

Navic se Jané a jejimu muzi narodil v prosinci syn Eiden. ,U Arianky se fidim vZdy srdcem a jsem pre-
svédcenad, Ze svého brasku vnima. Kdyz polozime Eidena vedle Arus, snazi se na néj podivat, natahne
ruku a viska ho ve vlasech. Vi zkratka, Ze tam je, a ja véfim tomu, Ze i Eiden ji do budoucna pomze
posunout se.”

A co by nezdolna matka vzkazala ostatnim rodic¢tm, ktefi se ocitli nebo ocitnou v podobné situaci?
e tstav by nikdy nemél byt prvni volbou, protoze to, co je potkalo, je sice prii$vih, ale neni to konec
svéta. | s velmi nemocnym ditétem lze mit obrovskou radost ze Zivota a vzajemné se obohatit. At to
zni klidné jako klisé, ale dokud je tady laska, da se zvladnout Uplné viechno.”

Zdroj: Denik N
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Trapi je vzacnd onemocnéni. Adélka i Lukasek to vSak nevzdavaji

Devitilety Lukasek z Vojkovic se potyka s vaznym onemocnénim kidze - lamelarni ichtydzou, o tfi roky
mladsi Adélka z Prahy ma velmi vzacnou metabolickou poruchu. Tyto dvé déti patfi mezi zhruba dva-
cet tisic lidi v CR, ktefi trpi nékterym ze vzacnych onemocnéni a pravé dnes si pfipominame Svétovy
den vzédcnych onemocnéni.

Za to je povazovano takové, které postihuje méné nez pét osob z kazdych 10 tisic. Ve vétsiné pripadu
toto onemocnéni vyrazné ovliviiuje kvalitu Zivota pacienta nebo je dokonce povazovano za Zivot
ohrozujici. Vzhledem k tomu, Ze existuje pres 8 tisic rliznych vzacnych onemocnéni, celkovy pocet pa-
cientl je i pres onu vzacnost nezanedbatelny.

Vzacnd onemocnéni se nejcastéji projevi kratce po narozeni, neni vsak vyjimkou, Ze jsou diagnostiko-
vana aZz v pozdé;jsim détském ¢i dokonce dospélém véku. Celkem 80 % z nich ma geneticky plivod,
Casto se ale stava, Ze samotna pricina onemocnéni zlstava neodhalena. Problematika diagnostiky ta-
kového onemocnéni je stejné slozita jako problematika |écby, kterd byva zpravidla velmi draha.

Rodice devitiletého Lukdaska si jeho diagndzu - lamelarni ichtydzu - vyslechli kratce po narozeni. Ich-
tydza je vaziné kozni onemocnéni narusujici prirozené rohovaténi kize. Svrchni vrstva klze je tlustéjsi
neZ obvykle a v disledku toho vysycha, praska a tvofi se na ni Supinky, jeZ se ve zvysené mire odlucuji
od zbytku kdze.

Mnohdy je tfeba odluc¢ovani napomoci a mechanickym zdsahem tyto Supinky zcela odstranit, coz
mUze byt velice bolestivé. ,,Na toto onemocnéni neexistuje Zzadny Iék a bude Lukaska provazet cely
Zivot,” vysvétluje jeho maminka, pani Zuzana.

Extrémné sucha klze

,Syn ma klzi extrémné suchou, musime o ni neustale pecovat, promazavat ji. Je potfeba se starat
i 0 oci a usi, odstranovat nahromadénou kizi pomoci specidlniho peelingu, osetfovat praskliny, které
se mu na k(iZi tvofi, a vyCesavat Supiny z vlaska.

Musime také dohliZet, aby se Luky neprehral. Kvali nefunkéni termoregulaci se totiz viibec nepoti,
proto v teplém pocasi musime zUstavat doma v chladu. Naroky na péci jsou opravdu vysoké. Aby-
chom vse zvladli, musela jsem skoncit i v zaméstnani.”

Néktera onemocnéni jsou natolik vzacna, Ze jimi trpi tfeba jen jedno dité v celé republice, nebo do-
konce jen nékolik malo pacient( na svété. Jejich diagnostika je proto velmi sloZitd a mnohdy jsou
témto pacientim fadu let Ié¢eny pouze ptiznaky, neZ dojde ke konecnému stanoveni diagndzy.

Jednim z takovych vzacnych onemocnéni trpi i Sestileta Adélka, ktera se potyka s Niemann-Pickovou
nemoci typu C, zavaznym metabolickym onemocnénim.

,Ze je Adélka ve vyvoji lehce pozadu, jsme si viimli. VSichni nas ale uklidfiovali, Ze to doZene, e kazidé
dité ma jiné tempo vyvoje. Kratce po jejich tfetich narozeninach se ale jeji vyvoj zastavil Uplné. Do-
konce zacala zapominat i to, co uz uméla,” vzpomina jeji maminka Markéta.

Nasledovala fada odbornych vysetteni, kterd odhalila, Ze se Adélka potyka s velmi vzacnou poruchu
metabolismu lipida. Ta je zplsobena mutaci gend, jez u zdravého ¢lovéka napomahaji transportovat
molekuly lipidG a cholesterolu v ramci kazdé buriky. Z dlvodu jejich stfadani v burikach dochazi
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u téchto pacientl ke zvétSeni jater a sleziny, vaZznym neurologickym pfiznaklim a postupnému zhor-
$ovani zdravotniho stavu pacienta. Pacient(l s timto onemocnénim je v Ceské republice okolo $ede-
sati.

Slozitad problematika

Ze je problematika vzacnych onemocnéni velice $iroka a sloita z hlediska Iékafského i ekonomic-
kého, potvrzuje i Sarka Prochazkova, reditelka nadace Dobry andél, ktera poskytuje pravidelnou fi-
nancéni pomoc rodinam s détmi, kde se vyskytne onkologické onemocnéni, nebo v nichz se dité
potyka s jinym vaznym onemocnénim. Za dobu své existence nadace pomohla a pomaha tisicdm ro-

din, a to v€etné rodin Lukaska a Adélky.

,Zatimco u onkologicky nemocnych je diagndza vétSinou jasnd a s |écbou je mozno zacit pomérné
rychle, u jinych vaznych ¢i dokonce vzacnych onemocnéni rodiny malych pacientll mnohdy i fadu let
netusi, s jakou konkrétni diagnézou se presné potykaji. Zivot v nejistoté a nevédomosti je pak pro ce-
lou rodinu nesmirné naroc¢ny. To, Ze je Dobfi andélé podporuji pravidelnymi mési¢nimi prispévky, jim
pomaha nejen financné, ale také psychicky. Nesmirné si totiz vazi toho, Ze na né nékdo mysli. Pravi-
delnost jim pak dodava alespon kousek té potiebné jistoty a klidu,” vysvétluje Prochazkova.

Svétovy den vzacnych onemocnéni byl pfed 13 lety stanoven na, vzacny den” 29. inora (mimo pre-
stupny rok je pfipominan 28. inora) a jeho hlavnim cilem je zvysit povédomi o téchto onemocnénich
u Siroké i odborné verejnosti.

Za to je povaZovano takové, které postihuje méné nez pét osob z kazdych 10 tisic. Ve vétsiné pripadu
toto onemocnéni vyrazné ovliviiuje kvalitu Zivota pacienta nebo je dokonce povazovano za Zivot
ohrozujici. Vzhledem k tomu, Ze existuje pres 8 tisic rznych vzacnych onemocnéni, celkovy pocet pa-
cientl je i pfes onu vzacnost nezanedbatelny.

Vzadcna onemocnéni se nejcastéji projevi kratce po narozeni, neni vSak vyjimkou, Ze jsou diagnostiko-
vana az v pozdéjsim détském ¢i dokonce dospélém véku. Celkem 80 % z nich ma geneticky puvod,
Casto se ale stava, Ze samotna pricina onemocnéni zistdva neodhalena. Problematika diagnostiky ta-
kového onemocnéni je stejné sloZita jako problematika |écby, kterd byva zpravidla velmi draha.

Zdroj: denik.cz
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Simon trpi vzacnym onemocnénim. Lé¢ba zabere aZ $est hodin denné,
podrizuje ji zivot

Simon Krmen¢ik trpi cystickou fibrézou, kterd miize vést k fatalnimu poskozeni plic. Inhalace a reha-
bilitace mu zaberou velkou ¢ast dne. | pacienty s timto onemocnénim si svét pfipomind 28. Unora, na
kdy pripada Den vzdcnych onemocnéni. Jak se 32letému muZzi s nevylécitelnou nemoci zije?

KdyZ bylo Simonovi devét mésictl, Iékafi mu diagnostikovali vzacné genetické onemocnéni, které ob-
ratilo jemu i jeho rodi¢lim Zivot vzhlru nohama. ,,V batolecim véku jsem prestal pfibyvat na vaze a
objevila se mastna stolice. Protoze jsem z |ékarské rodiny, rodice se obratili na FN Motol, kde jiz
tehdy fungovalo CF centrum, definitivné diagndzu potvrdila molekularné geneticka laboratot,” vy-

v vy

pravi Simon, ktery trpi t&7$i formou nemoci.

V détstvi se jeho obtize tykaly spiSe zazivani a celkového prospivani. ,,Nikdy jsem jako dité neprodélal
hospitalizaci za Ucelem aplikace antibiotik do zily jako jini détsti pacienti. S postupem véku se na
prahu dospélosti objevily porusené hodnoty tolerance cukru, fidnuti kosti ¢i vyssi hodnoty tlaku.
Ovsem s cilenou medikaci dlouhodobé dosahuji stabilnich a pfijatelnych hodnot,” vysvétluje.

Lidé s CF se o sebe musi starat a ddsledné dodrzovat lé¢bu. Nékolikahodinové inhalace a rehabilitace
jsou nedilnou soucasti jejich Zivota. DulezZité je trénovat plice v dlouhych inhalacich a rehabilitacich.
Musi také dodrZovat pfisnou hygienu.

,Kazdy den musite skloubit inhalaci Iék( k odkaslavani — roztoky soli, protizanétlivé roztoky, roztoky
na zkapalnéni vazkého hlenu, nékteri pacienti jesté inhaluji antibiotika. Je nutné uzivat pravidelné
léky a vitaminy, a to vie podle stejného scénaie den co den,” dodava Simon.

Bez jasné daného denniho planovani by neslo viibec fungovat.

Poukazuje na to, Ze lidé s CF musi sv(j den a veskery program planovat tak, aby stihli nejen inhalace,
ale také rehabilitace. VSechny tyto ukony trvaji nékolik hodin. ,ProtoZe zvlasté po noci je nutné pro-
vést dikladnou toaletu dychacich cest — tento cely ranni blok je pfiblizné dvouaputlhodinovym vyda-
jem, takZe spolu se snidani vstdvam o tfi hodiny dfive pfed dalSimi dennimi ¢innostmi,” popisuje
uskali svého onemocnéni.

Odpoledni inhalace a rehabilitace zabere Simonovi dal$i dvé a7 tfi hodiny ¢asu. ,Idedlni je tedy
skloubit praci, dalsi povinnosti a zajmy do programu, pokud je to mozné. A ne vZdy je tomu tak. Bez
jasné daného denniho planovani by neslo viibec fungovat, protozZe jediny den bez inhalaci a rehabili-
taci by mohl spustit vyrazné zhorseni,” vysvétluje Simon a dodava, e i pFesto se snai do programu
zarazovat dalsi aktivity, protoZe je nutné byt stale aktivni — nejen z fyzickych, ale i psychickych da-
vodu.

,Progres onemocnéni mi v minulosti pfekazil studium dvou vysokych $kol a v roce 2016 uvedI| na
transplantacni listinu. ProtoZe je ale vyvoj v tomto onemocnéni velmi nevyzpytatelny, pro vyznamné
zlepseni nebylo nakonec nutné o provedeni transplantace plic uvazovat,” rika.

Onemocnéni predstavuje také velky ndpor na psychiku. ,Jsou samoziejmé chvile, kdy clovék zaziva
pocity uzkosti a obav, jak to bude dal, zvlasté ve chvilich zhorSeni stavu. To je pfirozené u kazdého z
nas, kazdy se s tim vyrovnavame jinak, ja napfiklad zvySovanim odolnosti v(ici stresovym situacim,
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rozhovory s rodinou, nejblizsimi prateli a také duchovnimi kontemplacemi (nejvyssi zplsob modlitby,
pozn. red.),” fika Simon, jehoz mottem je , Svét patii optimistdm, pesimisté jsou jen divacil“

Nemocni s CF potiebuji cely Zivot intenzivni |écbu

Nemocnym lidem pomaha Klub cystické fibrézy (dale KCF), jehoz cilem je predat jim i jejich rodindm
veskeré potrebné informace o této chorobé. Cysticka fibréza predstavuje zdvazné, nevylécitelné, dé-
di¢né onemocnéni, které vyrazné zkracuje nemocnym jejich Zivot. Podle feditelky Klubu KCF Simony
Zabranské postihuje zejména dychaci a travici systém, ale i nékteré dalsi organy.

,Nemocni s CF potfebuiji cely Zivot intenzivni |é¢bu zahrnujici kazdodenni inhalace a rehabilitace. Cys-
ticka fibréza neni nakazliva. Nemocni se s ni narodi a vétSinou béhem kratké doby se objevi jeji pfi-
znaky,” popisuje Zabranska.

Poukazuje na to, Ze nékolikahodinova lécba je pro pacienty s cystickou fibrézou nedilnou soucasti
kazdého dne. ,V Cesku se CF diagnostikuje zhruba u jednoho z péti a7 Sesti tisic narozenych déti. Pres
zlepsujici se |écebné moZnosti je cystickd fibréza zatim stale nevylécitelné onemocnéni. V soucasné
dobé Zije v Ceské republice zhruba 700 pacientd s klasickou formou cystické fibrézy a mnoho dalsich
pacientu trpi atypickymi formami onemocnéni,” upresnuje reditelka KCF.

Cysticka fibrdza se projevuje predevsim tézkym zahlenénim dychacich cest, které vede k jejich ob-
strukci a k opakovanym infekcim dychacich cest, které postupné zplisobuji fatalni poskozeni plic. Ne-
mocni také vzhledem k poruse funkce slinivky bfisni Spatné travi jidlo. Proto musi ke kazdému jidlu
uzivat travici enzymy.

Zabranska vysvétluje, Ze ¢astou komplikaci je cukrovka, postizeni jater vedouci az k cirhdze, osteo-
pordza a dalsi pridruzena onemocnéni. CF také zpUsobuje neplodnost u muzl a u Zen sniZuje Sanci na
matefstvi. ,V konecné fazi onemocnéni zplsobuje selhani plic a jedinou mozZnou zachranou se stava
transplantace plic. Ta bohuzel neni mozna u vSech pacient,” fika séfka KCF.

Prvni projevy CF se mohou projevit uz v novorozeneckém véku

Prvni pFiznaky cystické fibrézy se mohou projevit uz v novorozeneckém véku, typicky je tzv. mekoni-
ovy ileus —tedy obtizné vyprazdnovani smolky po porodu. V pozdéjsim véku se cysticka fibréza proje-
vuje ¢astym kaslem a opakujicimi se zanéty dychacich cest. Husty hlen ztéZuje dychdani a zabranuje
plicim zbavovat se bakterii a prachovych castecek.

»Aby lidé vSech vékovych skupin s CF zlstali zdravi, musi dodrzovat pravidelnou lécbu. Kromé planu
vyzivy a fyzioterapie existuji Iéky, které pomahaji odstranovat husty lepkavy hlen z dychacich cest a
snizuji zanét,” vysvétluje Zabranska a dodava, Ze nemocni musi uZivat antibiotika k [é¢bé plicnich in-
fekci CF a nové se objevuji terapie zamérené na vlastni pfi¢éinu onemocnéni. To vSe ddva nadéji ve
zlepseni nejen rlznych priznakd onemocnéni.

,Dlouhou dobu znamenala lécba cystické fibrozy pouze lécbu jejich symptomu a vzniklych komplikaci,
ale nyni se IéCba zaméfuje na lécbu toho, co nemoc zpUsobuje, a to je vadny chloridovy kanalek. Jde
jiz o 1é¢bu kauzalni. Jesté to vSak neznamena vyléceni cystické fibrézy — to snad jednou zvladne ge-
nova terapie,” dodava Zabranska, kterd ma dceru s timto onemocnénim. Vysvétluje, Ze v genu CF
bylo popsano pres dva tisice rliznych mutaci, takZe pacienti se z pohledu genetického pozadi mezi se-
bou lisi a z toho vychazi i rozdily v 1é¢bé mezi pacienty.

Nadéje diky novému léku
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,V soucasné dobé maji nékteti nasi pacienti k dispozici tfi ucinné léky, kterymi je mozné lécit ty ne-
mocné, u nichz je pfitomna mutace genu, kterd na takovou |écbu reaguje. V lonském roce byl zaregis-
trovan novy, zatim nejucinnéjsi Iék pro vétsinu pacientd,” upresiuje reditelka KCF s tim, Ze jiz nyni je
ovéreno, Ze tato inovativni Ié¢ba nejenze zlepsi zdravotni stav a prodlouzi Zivot v odhadu minimalné
0 10 let, ale také vyrazné zlepsi kvalitu Zivota pacienta i jeho rodiny. ,, Bohuzel stale cekame, kdy nam
pojistovny schvali 1é¢bu, tedy pokryji IéCebné naklady a Iék bude k dispozici. Zatim nam umiraji paci-
enti, kterym by tento |ék pomohl,” uzavira.

Cysticka fibrdza zkracuje nemocnym Zivot vyznamné. Podle vedouciho CF centra FN Motol a pred-
nosty Ustavu lékaiské mikrobiologie 2. LF UK a FN Motol Pavla Dfevinka mezinarodni registry paci-
ent( s CF uvadéji, ze stfedni délka Zivota je v zemich jako Kanada ¢i USA kolem 50 let. , Tento udaj se
ale bude vyznamné lisit podle toho, v které zemi pacient Zije a jakou IéCbu a péc¢i ma dostupnou,
takze jej nelze pausalizovat. U nas vychazi stfedni délka Zivota na necelych 45 let,” fika.

Poukazuje ale také na smutnou skute¢nost — primérny vék, kdy pacienti s CF umiraji, se celosvétové
pohybuje kolem 26 let. Predpoklada se, Ze s novymi mozZnostmi léCby se progndza pacientll vyrazné
zlepsuje.

Koronavirova infekce mizZe stav vyrazné zhorsit.

Lidé s CF patfi také mezi vysoce rizikové pacienty pfi nemoci COVID-19. ,Jedna se o chronické respi-
ra¢ni onemocnéni, které samo o sobé vede ke zhorseni plicni kapacity, takZze koronavirova infekce
mUzZe stav vyrazné zhorsit,” vysvétluje Dfevinek. Dodava, Zze mezinarodni zkusenosti z roku 2020 do-
kazuji, Ze covid vede u pacientt s CF castéji k hospitalizaci a k potfebé intenzivni péce nez u obecné
populace. U pacientl po transplantaci plic mlze infekce probihat velmi téZce az fatalné.

Den vzacnych onemocnéni pfipada vidy na posledni Unorovy den uz od roku 2008. Podle informaci
Ceské asociace pro vzacna onemocnéni (CAVO) z aktudlnich priizkum@ vyplyva, Ze osm procent lidi
ma ve své rodiné nékoho, kdo trpi vzacnym onemocnénim. Naprosta vétSina vzacnych chorob je ge-
netickd. Polovina z nich se projevuje v détstvi, az 30 procent nemocnych se nedozije péti let.

Podle CAVO existuje U¢inna lé¢ba pouze u péti procent vzacnych onemocnéni. Mezi tato vzacnd one-
mocnéni patii kromé cystické fibrézy také napriklad Duchennova svalova dystrofie, nemoc motylich
kridel, spinalni svalova atrofie a mnoho dalsich. PfestoZe povédomi o vzacnych chorobach ve spolec-
nosti se neustdle zvysuje, je potieba si stale pfipominat, Ze mezi nami Ziji lidé, jejichZ diagndza je ne-
jen vzacna, ale hlavné nevylécitelna.

,V Ceské republice chybi legislativni ukotveni pro Ié¢iva na vzacna onemocnéni. Pacienti jsou dnes
vétsinou odkazani na podavani opakovanych, individudlnich Zadosti na zdravotni pojistovny. Aktualné
diskutovana vladni novela zékona ¢. 48/1997 Sb. o vefejném zdravotnim pojisténi pfinasi zasadni
zmény. Ty usnadni dostupnost léCiv pro pacienty se vzacnymi nemocemi, a to systémové, bezod-
kladné a na tak dlouhou dobu, jak bude potfeba,” komentuje Jakub Dvoracek, vykonny reditel Asoci-
ace inovativniho farmaceutického primyslu. Novela, kterou bude v bfeznu ve druhém cteni projed-

navat Poslanecka snémovna, usnadni cestu léciva k pacientovi.

Zdroj: cnn.iprima.cz
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VUbec nic nevime

Nase dcera Lucie se narodila v 1été roku 2013. Vse se zdalo v poradku, jen jsme méli v porodnici pro-
blémy s kojenim. Dcerka méla také problém s udrZenim télesné teploty a hrani¢ni Zloutenku. Kvali ni
vétsinu dne prospala. Kdyz ji byl mésic, skoncila poprvé v nemocnici: na fototerapii na Bulovce. Nas-
tésti jsme $li za dva dny domu. Po mésici a pll se konecné zacalo dafit i kojeni. Dcera vSak na vaze
moc neptibyvala. V necelém pll roce se pak sama odstavila.

Nas kolotoc u doktor( ale zacal uz dfiv. Kdyz byly dcefi dva mésice a pll, détské doktorce se zdalo, Ze
se malo hybe, nedrzi hlavicku a nepase htibatka. K tomu se ptidalo podezieni na syndrom zapadaji-
ciho slunce. Ten se nastésti nepotvrdil. Na neurologii ovSsem zjistili stfedné téZzkou hypotonii nezndmé
priciny. Diky détské doktorce jsme se s dcerou dostali k panu docentu Honzikovi na Kliniku détského
a dorostového lékarstvi ve VSeobecné fakultni nemocnici. Tam jsme byli dvakrat hospitalizovani.
Dcefi délali genetické a metabolické testy z krve a byla na vySetfeni na magnetické rezonanci. To bo-
huzel potvrdilo, Ze hypotonie je svalového plvodu. Dceru testovali na vSéechna mozna svalova one-
mocnéni. Dokonce se Ucastnila vyzkumu v Brné, kde jeji krev testovali na 200 svalovych onemocnéni.
Vse s negativnim vysledkem. Nakonec jsme souhlasili se svalovou biopsii. To bylo Lucince tfi roky a
kousek. Vysledkem biopsie byla diagndza: suspektni mitochondrialni (encefalo)myopatie. Bylo to pro
nas velice tézké obdobi.

Kvali hypotonii méla dcera rozloZené ockovani, hif jedla i pila. Prejit na prikrmy byl problém. Kvali
své hypotonii jedla a pila primérné hodinu a pul az dvé hodiny. Ale i to jsme diky orofacialni stimulaci
zvladli, nakonec dcera ji a pije velmi pékné. Od dvou a pul mésice jsme s dcerou cvicili Vojtovu me-
todu ctyrikrat denné. Nemélo to vSak zadny Ucinek, tak jsme v osmi mésicich cviceni ukoncili. Lucinka
délala pokroky velmi pomalu. V osmi mésicich dokazala pouze past hfibatka. Na doporuceni fyziote-
rapeutky jsme vyhledali hipoterapii, na kterou nas vozil tchan. Diky ni zacala dcera délat velké po-
kroky. V roce uz uméla valet sudy, v patnacti mésicich sedéla a asi za dalSi mésic zacala Iézt po Cty-
fech. Pak se naucila sedét, chodit kolem ndbytku, chodit za ruku, a dokonce chodit za ko¢arkem. Ve
dvou letech a mésici zacala Lucinka chodit sama. To pro nas bylo jedno z nejstastnéjsich obdobi.

Od tfi let zacala Lucinka chodit do skolky s asistentkou. Kvili Unavé potiebuje pomoc se zakladnimi
potiebami. SnaZi se, ale nedokaze se tfeba obléct a na prochdzce se neobejde bez rehabilitacniho ko-
¢arku. Odpoledne musi spat minimalné hodinu a pdl nékdy mnohem vic. Lété 2018 nam bohuzel one-
mocnél a zahy své nemoci podlehl tchan, ktery nam velmi pomahal. Misto hipoterapie ted chodime s
Lucinkou na jogu pro télesné postizené. Velmi pomahaly také 1azné. V Teplicich jsme byli s Lucinkou
poprvé jesté nei ji byly tfi roky a vraceli jsme se tam dvakrat do roka, dokud pro ni mély lazné néjaky
pfinos. Od dvou let také chodime s dcerou na logopedii, ale déla jen velmi malé pokroky. Chodi tam
spole¢né se svym braskou, ktery ma receptivni dysfazii.

Kvali hypotonii ma Lucinka ochablé svaly v puse. To zpUsobuje i komplikace s jidlem. KdyzZ je unavena,
ji tfeba hodinu. Musime ji pomdahat. Ma problémy s posunutim stravy v puse i s polykdanim. Tézké je
pro ni i piti. Saci a polykaci reflex méla ostatné Spatny uz od malicka a vidycky méla problémy s pfiby-
vanim na vaze. Proto jsme se nakonec rozhodli pro zavedeni Pegu. To je hadicka, kterou se podava
vyziva rovnou do bficha.
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O prdzdninach 2018 doslo u Lucinky k regresi, zacala se vracet zpatky. Hodné se ji zhorsila Unava.
Nejaktivnéjsi je dopoledne, ale Unava nastupuje kdykoliv béhem dne. | kdyzZ se Lucinka odpoledne vy-
spi, je velice unavenda a musime ji se vSsim pomahat. Kvili inavé se také velice Spatné uci nové doved-
nosti, a pokud je neopakuje porad dokola, tak je do ¢trndcti dni zase neumi.

Lucinka se velmi snaZi, ale ma Casto problém porozumét svym kamaradiim nebo zvladnout hry ve
Skolce. Mentalné je zpozdéna o tfinact mésicl a bohuzel u ni doslo ke stagnaci ve vyvoiji. Vyfidili jsme
odklad skolni dochazky a doufdme, Ze vyjde nastup do predskolni pfipravy v Jedlickové ustavu, kde by
mohla pokracovat ve specialni skole. BéZnou Skolu by opravdu nezvladla ani s asistentem. Lucinka
nosi pleny na spani a mimo domov, kv(li poruse pozornosti se ji totiz stavaji nehody. KdyzZ si potre-
buje odskocit ve Skolce, potfebuje pomoc asistentky.

Po vySetfeni na plicnim u pana doktora Kotatka se ukazalo, Ze ma dcera také mirnou restriktivni ven-
tilacni poruchu, tedy dycha na dsporny rezim, a dostala na doma inhalator. Chodime také na ergote-
rapii a na dechové cviceni.

Musime byt také velice opatrni pfi nemocich. Oby&ejna ryma je pro Lucinku velmi nebezpeéna. Casto
nedokazZe porfadné smrkat a ryma ji spadne na pridusky. Z obyéejného kasle jsou zanéty pridusek, ze
kterych se Lucinka dostdva velice pomalu. Pfi nemoci také ¢asto zvraci, a tim paddem zase ztraci na
vaze.

Musime hodné dbat na pravidelny rezim. VSechno planujeme na dopoledne, pak musi jit dcera spat a
odpoledne uz potrebuje klid. Vikendové aktivity si ddvdme na sobotu. V nedéle musi Lucinka odpoci-
vat, aby v pondéli zvladla skolku. S Unavou je to sloZité. Podle Iékafl se dcera nesmi unavovat, ale za-
roven nesmi jen sedét na zadecku a nedélat nic. Nékdy je pro mé tézké urcit, Ze ted se bude odpoci-
vat, kdyz syn chce litat a dcera chce byt s nim.

PotiZe jsou také s nékterymi détmi, kdyz dceru napadaji, Ze je hanba sedét na kocarku. Tedy tézké je
to hlavné pro mé, dcera to nastésti nechdpe. Obtizné byvaji i reakce dospélych. Dceru vidi jako
zdravé dité a je opravdu vysilujici jim vysvétlovat, Ze ji musim byt pofad nablizku. Nechapou, Ze se
nesmi unavit, protoze pak usne bez vecere a druhy den nebude schopna chlize.

O tom, kdo ndm m(iZze pomoci, jsem se dozvidala diky ndhoddm. Hodné ndm pomaha ranna péce. O
tom, Ze existuje prispévek na péci, jsem se dozvédéla od fyzioterapeutky. Ted mi nejvic pomaha Cen-
trum provazeni. KdyZ jsme se pfipravovali na zavedeni Pegu, prekladali mi zpravy od lékar. Nahodou
jsem se dozvédéla také o spolku Metodéj, ktery sdruzuje rodice a déti s metabolickymi vadami. Loni
jsem se Ucastnila vikendového setkani v Jeseniku. Bylo to pro mé velice inspirativni a byla jsem velice
$tastna, Ze jsem se potkala s lidmi, ktefi mi rozumi a fesi podobné problémy.

Musime byt porad ve stfehu a pfizplsobovat se novym situacim. Nevime, co nas ¢ekd, protoze zadny
jiny pacient s touto diagnézou neni. Toto védomi je nékdy moc tézké, hlavné pro nas rodice. BohuZel,
ani starsi syn se s Lucin¢inou nemoci nevyrovnava snadno. Vime, Ze pro Lucinku neni Zadny lék a Ié-
kafi ji nemUGzou proti inavé pomoci. Snazime se Zit tady a ted. Lucinka je $tastna. Své nemoci nero-
zumi a nic ji netrapi. Rada si hraje s panenkami a s ko¢arkem. Ve Skolce ma kamarady a konecné si
dokaze i hrat s détmi. Doufam, Ze to tak dlouho zGstane.

Na sklonku léta 2019 jsme byli s dcerou u pani psycholozky. Lucince diagnostikovala lehkou mentalni
retardaci a sdélila mi, Ze nemoc napadla jeji mozek. Prognéza bohuzel neni dobra. Mentalni retar-
dace se bude prohlubovat. Lucinka je velmi ¢asto zmatena a rychle zapomina véci, co ji nauc¢ime. Cim
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dal obtiznéji ndm rozumi a pfi premysleni se velmi rychle unavi. Unavena je ostatné stale vice. Nyni
uz potrebuje vozik. Lucinka také zacala chodit do 1. tfidy v Jedlickové Ustavu a my doufame, ze ji to
po psychomotorické strance pomuze.

Asi jedina na svété

Lucinka ma diagnostikovanou suspektni mitochondrialni (encefalo)myopatii. Diagndza ji byla stano-
vena ze svalové biopsie, kterou absolvovala ve tfech letech. Vysledky jsme se dozvédéli asi po roce.
Pak byl jesté proveden dalsi vyzkum a po dalSim roce ¢ekani, v |été 2018, jsme se dozvédéli dalsi
upresnujici zafazeni: suspektni mitochondriadlni (encefalo)myopatie, sekundarni — NGS-WES — mutace
(sloZzeny heterozygot) v genu NRD1 (nardilysin, endoproteaza -N-arginin dibasic convertase). Pan dok-
tor nam fekl, Ze to vypad3, Ze Lucinka je prvni na svété s timto onemocnénim. V podstaté to zna-
mena, Ze dcera ma nedostatecné okyslicované svaly a kvlli tomu je vysoce unavitelna. LéCba neexis-
tuje, progndzu nikdo nezna.

Zdroj: vzacni.cz
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Bude Zit dva roky, pak umre, rekli rodiné! Tomasek (1) ¢eka na nejdrazsi
lék svéta

Na prvni pohled je Tomasek Fiala (1) z Ostravy zdravy kluk. Rodina z Ostravy Zila poklidnym Zivotem
jesté pred par tydny. Jenze pred Vanoci pfisla Sokujici diagndza: Tomasek trpi spindIni muskularni
atrofii (SMA). Lééba onemocnéni je mozna, av$ak draha. Rodina doufa, Ze zdravotni pojistovna uhradi
Iék za zhruba 50 miliond.

V nemocnici se Tomasek narodil Monice (30) cisaifskym fezem 30. prosince 2019. Mél ctyfi kila,
krasné rostl, hral si spolu se sesttickou Adélkou (10) i tdtou Tomasem (33). Az do desatého mésice
véku to byla doslova rodinna idyla.

Drsna progndza

,Zdalo se ndm, Ze Spatné polykd vétsi sousta a Ze by se mél pomalicku pretacet na brisko, zkouset si
sedat. Zasli jsme na vysSetreni, kde ndm doporucili cvi¢eni, pohyb se zlepSoval. Az do loriského 9. pro-
since, kdy pfrisla necekand drsna rana,” vzpomina Monika Fialova na pretézky predvanocni as.

,Doktor konstatoval SMA a oznamil nam, Zze Tomasek bude Zit jen dva roky, Ze pak umfte, at jsme pfi-
praveni,” rozplakala se maminka.

Potrebuji miliony

Naopak v Brné dali rodiné nadéji, Ze chlapecek mize prezit. ,Aby Tomasek Zil, je nutné néjak ziskat

50 miliond na Iécbu, na coZz my sami nestacime,” fika tatinek Tomas.

,Bylo martyriem vydolovat z pojistovny uzZ penize na ¢tyti davky léku Spinraza, kterd nemoc zpoma-
luje. My potfebujeme Iék Zolgensma, ale ten je nejdrazsi na svété. Cekame ted na vyjadreni pojis-
tovny,” dodal tata.

lak pokryje pojistovna lécbu?

Treti ze Ctyr davek léku Spinraza aplikuji malému Tomaskovi v brnénské fakultni nemocnici v téchto
dnech. ,Jsme jako na trni, momentalné ¢ekame na vyjadreni pojistovny k |éku Zolgensma, ktery To-
maskovi zachrani Zivot. Spolecné to zvlddneme!,” drii se state¢né maminka Monika.

Rodiné Fialovych mzete prispét i vy

Podrobnosti ze Zivota Tomaska i jeho rodiny, z prlibéhu jeho IéCby a vyvoje zakefné choroby si muU-
Zete precist ZDE Stranka obsahuje i ndvod, jak Ize pfispét na jeho nakladnou mnohamilionovou lé¢bu.

Zolgensmu dostal uz Maxik (2) z Ostravy

SMA trpi také dvoulety Maxik z Ostravy. Lék mu lékafi aplikovali loni v kvétnu. Ve verejné sbirce ro-
dina ziskala 62 miliond, 1é¢bu nakonec zdravotni pojistovna proplatila. Stejné jako Adamkovi z Plzné
¢i Arturkovi z Rymarova. Chlapecci se po podani Zolgensmy velmi zlepsuji. Bohuzel takové stésti zatim
nemél Oliver, kterému lékafi podani Zolgensmy nedoporucili. Lék, ktery je jednorazovou davkou a
,opravuje vadny gen”, je potfeba détem podat do dvou let, respektive do zhruba 13 kg.
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Co je SMA?

SMA je vzacné genetické onemocnéni. V téle se netvori dostatek proteinu nezbytného pro spravnou
funkci neuron(. Pokud neuronlim tento protein chybi, dochazi postupné k jejich zaniku. Aby Slo hy-
bat svaly, musi se vyslat signal z mozku pravé pomoci neuron(, které pak pohyb sval( fidi.

Pokud tyto neurony chybi, neni mozné svaly ovladat, a protoZe svaly neni mozné pouzivat, dochazi
postupné k jejich ochabovani a Ubytku (atrofii). Dité tak postupné ztraci schopnost se pohybovat, ale
i polykat ¢i dychat.

Jifik se SMA jako paty v Cesku dostal davku nejdraziho Iéku! Rodi¢e po-
psali komplikace

Dvacetimésicni Jifik, ktery trpi spinalni svalovou atrofii (SMA), dostal zazracny lék Zolgensma! Den
podani léku s rodici oslavil jako druhé narozeniny. Pro chlapce je to zivotni milnik, nastava i nova zi-
votni etapa. Rodice popsali, jak narocné obdobi se synkem prozivali v pfedchozich dvou tydnech.

Jirik se fadi mezi dal3i déti, které v Ceské republice podstoupily aplikaci extrémné nakladného experi-
mentalniho léku Zolgensma. Lékafi a rodice si od néj slibuji velké zlepseni. Maly chlapec trpi, stejné
jako ostatni déti, spinalni svalovou atrofii.

PFib&h Jitika, stejné jako dalsich takto nemocnych déti, pozorné sleduje celé Cesko. Jifikovi rodice sy-
novy fanousky pravidelné informuji o vyvoji jeho zdravotniho stavu a pokrocich, které maly Sikula
dél3, a ve Ctvrtek se pochlubili UZzasnou zpravou. Jitik kone¢né podstoupil aplikaci zazracného Iéku
Zolgensma!

Podani léku rodice berou jako Jifikovy druhé narozeniny. ,Neexistuji slova, ktera by dokazala dosta-
tecné popsat, jak moc jsme za moznost této lécby vdécni. Timto chceme vyjadfit obrovsky dik vsem,
ktefi se pficinili o to, abych ji dnes mohl podstoupit!“ uvedli na facebooku.

Aplikace léku dava Jitikovi nadéji na dlouhy a kvalitni Zivot. ,Nastava ma nova Zivotni etapa, a ac je v
ni vzhledem k tomu, Ze se stale jednd o hodné novou Iécbu, spousta otaznik(l, nadéje prevazuje nad
obavami a vSichni pevné véfime, Ze s sebou pfinese jen to dobré,” napsali dojati rodice. Zaroven si
ale uvédomuiji, zZe Jifik bude muset dal poctivé cvicit, aby dal délal pokroky a spravné se pohybové vy-
vijel.

K prispévku rodice pfidali i fotografii chlapce, na které ma tricko s napisem Best day ever (nejlepsi
den - pozn. red.). Pfedchozi dva tydny stravil Jifik v nemocnici. Ne vsak, Ze by musel byt hospitalizo-
van, ale aby lékafti provedli vSsechny potfebné testy pred podanim léku. Museli si byt jisti, Ze nedojde
k Zadné komplikaci.

,Dnesni den byl pted podanim Ié€by opravdu hodné narocny... Nastal velky problém se zavedenim
kanyl. Musel jsem nakonec dokonce i pod narkdzu. Vytrpél jsem si dost ja i maminka, ale zvladli jsme
to, a to je hlavni. Ted'si jesté néjaky ¢as v nemocnici pobudu a nasledné mé po propusténi ¢ekaji v
kratkych pravidelnych intervalech kontroly,” popsali rodice z pohledu Jifika.
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Oliverek s SMA nejdrazsi |ék nedostane: Prisla dalSi Spatnda zprava ohledné
penéz ze sbirky!

PFibéh Oliverka, ktery trpi spinalni svalovou atrofii, sledovalo celé Cesko. Nad&je na to, Ze chlapeéek
podstoupi genovou terapii experimentalnim lékem Zolgensma, bohuzel definitivné vyhasla. Rodice
uvedli, Ze se lIé¢bu v zahranici vyjednat nepodafilo. Pro rodinu navic ptisla dalsi rdna. Na zakladé po-
sudku, ktery stanovoval jaké pomcky a IéCby by chlapci v nasledujicich letech pomohly ke zkvalitnéni
Zivota, pozadali rodi¢e o zmrazeni ¢asti penéz ze sbirky. Byli oviem odmitnuti.

Opravdu tézky rok ma za sebou rodina malého Oliho. Ten trpi spinalni svalovou atrofii (SMA), cozZ je
zakefna nemaoc, pfi niz postupem ¢asu u nemocnych ochabuji svaly a jsou pozdéji odkazani na vozik a
pomoc druhych. Do nedavna byla nemoc neléditelna.

Nadéji pro déti trpici touto nemoci prinesl nejdrazsi €k svéta Zolgensma. PfestozZe jeho cena je vice
nez 50 milion( korun, podafilo se na néj pro Oliverka vybrat penize ve verejné sbirce. Pak pfislo roz-
hodnuti, Ze |Ié¢ba bude uhrazena zdravotnimi pojistovnami a vsichni, ktefi sledovali chlapeck(iv osud,
doufali, Ze mu pomlze.

Pak vsak prisla strasliva zprava. Zatimco jiné déti genovou terapii podstoupily, Oliverkovi ji kvili za-
vaznému zdravotnimu stavu FN Motol odmitla aplikovat. ,,My nemdme stoprocentni jistotu, Zze pokud
mu lék podame, Ze zemfre, ale mame indicie, Ze to riziko je vysoké,” uvedla k tomu tehdy lékarka Jana
Haberlova.

Zklamani, ale statec¢ni rodice se vSak rozhodli bojovat dal. | poté, co jejich synek dosahl dvou let, coz
je v Cesku horni hranice pro podani léku, nevzdali to a [é¢bu se snaZili vyjednat v zahraniéi. Tam je to-
tiZ pro podani léku limit vahovy nikoli vékovy. V bohuZel rodina na strankach vénovanych chlapeckovi
definitivné potvrdila to, ¢eho se mnozi jiz delsi dobu obavali.

Lé&bu mimo Ceskou republiku se vyjednat nepodafilo a Oliverek uz nyni nesplfiuje kritéria pro podani
Iéku.

Penize ze sbirky Oliver nedostane?

Snahy rodi¢l se tak nyni obraci k tomu, aby byl Zivot chlapecka co nejkvalitnéjsi. Doufali proto, Ze by
jim mohly pomaoci i penize ze shirky plivodné organizované na zaplaceni Zolgensmy. ,,Po ukoncéeni
sbirky jsme na opakovanou Zadost pfimo ze spolecnosti nechali pro Oliho udélat predpokladany sou-
pis pomtUcek, rehabilitaci a vSeho ostatniho, co by mohl potfebovat ke zlepseni jeho stavu a zjedno-
duseni uZ tak dost slozitého osudu,” napsali na facebooku.

Na zakladé posudku rodina poZadala o zmrazeni 38 procent z celkové vybrané ¢astky, tyto penize by
pokryly IéCbu Oliverka na nasledujicich dvacet let. Dostalo se jim ovsem odmitavé odpovédi! ,Fi-
nancni prostiedky byly ziskany pouze na lé¢bu genovou terapii pro Oliverka. Nelze s témito pro-
stfedky naloZit tak, jak navrhuji rodice Oliverka.

Financni prostfedky jsou vidy poukazovany primarné na ucel, ktery ma poradajici pravnickd osoba
osvédéeny,” popsal Magistrat hl. mésta Prahy, ktery organizace Zivot détem o.p.s. pozadala o stano-
visko . Penize by podle néj bylo mozZné vyuzit pouze na pomucky, které chlapecek potfebuje v sou-
Casné dobé.
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Darci se zlobi!

,Budeme se snazit, aby byl Oliverek zajistén a mél potifebnou pécii vzhledem k tomu, Zze mu lé¢ba
aplikovana nebyla. V soucasné dobé hledame zplsob, jakym tento krok provést, tak aby bylo vse
pravné v poradku a ku prospéchu Oliverka,” uvedli rodice.

Nékteré z darcl situace rozzufila. Chtéji aby penize vyuZila rodina, jak jenom potiebuje. , Penize,
které jsem poslala Oliverkovi, by mél vyuzit Oliverek a jeho rodice.

A je mi Uplné jedno, jak a na co,” napsala Renata.

,Posilali jsme penize Oliverkovi a je nam jedno, na co je pouZiji. Upfimné, i kdyby na dovolenou,
klidné. Chapu, Ze je spousta déti, které potfebuji pomoct, ale my penize poslali pfimo pro Oliverka.
Bylo to nase rozhodnuti,” souhlasila Majda.

Zdroj: blesk.cz
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Ockovani uz ma 104 déti. Kromé mladych zdravotniktd i ty s nemoci moty-
lich kridel Ci s cystickou fibrézou

Sedm déti s cystickou fibrézou, dvé s takzvanou nemoci motylich kfidel, chlapec se snizenou imuni-
tou. To jsou jen néktefi Sestnactileti a sedmndctileti, ktefi se prednostné dostali k ockovani proti ko-
ronaviru. V Cesku jich je 104. A kromé zdravotnik( se mezi né poéitaji pravé mladistvi se vzacnymi
chorobami. ,Hrozi jim vazny pribéh onemocnéni,” varuje brnénska infektolozka Miriam Mala. Ted uz
se ale k vakciné prednostné nedostanou.

Nehledé na pandemii musi chodit pravidelné do nemocnice a dodrZovat pfisna pravidla hygieny. |
pred koronavirem pro né kazdd navstéva doktora znamenala nasazenou rousku a neustalé umyvani
nebo dezinfikovani rukou. Pokud by se pacienti s cystickou fibrézou nakazili koronavirem, jsou v
ohroZeni Zivota.

,,Na nasi klinice byl nastésti doposud hospitalizovan pro covid-19 pouze jeden détsky pacient s cystic-
kou fibrézou, prikladame to do velké miry i pfisnému hygienickému rezimu,” popsala soucasnou situ-
aci pro iROZHLAS.cz lékarka z infekéni kliniky Fakultni nemocnice Brno Miriam Mala.

A proto jim nemocnice v lednu nabidla moznost se proti covidu-19 ockovat. Podobné oslovili i paci-
enty s takzvanou nemoci motylich kridel, a to i pfesto, Ze jsou v prvni verzi ockovaci strategie vzacné
choroby uvedeni az ve druhé prioritni skupiné. Ovsem tfeba Evropska referencni sit nicméné tako-
vym pacientim ockovani ,dirazné doporucuje”.

Celkem Ctyficet fibrotikl se rozhodlo nabidky z brnénské kliniky vyuzit. Sedmi z nich bylo méné nez
osmnact, a museli tak s nimi dorazit rodice. Néktefi se uz dockali i druhé davky a ,Zadna zavazna aler-
gickd reakce” se u nich podle Malé neprojevila.

Pomoct jednomu sedmnactiletému chlapci se rozhodla také prazska Nemocnice Na Bulovce. ,Pro své
onemocnéni je na imunosupresi (lécich, které omezuji nebo zabranuji ¢innosti imunitniho systému —
pozn. red.),” vysvétlila mluvci Simona Krautova. Takové léky se poddvaji napfiklad pti autoimunitnich
onemocnénich nebo pfi transplantaci organl. Kromé néj vakcinu dostali také dva mladi zdravotnici.

Ockovani déti pod 16 let

Nemocnice ale mohly oslovit jen déti nad Sestnact let. U mladsich to podle Iékarl a také Statniho Us-
tavu pro kontrolu léCiv nejde. ,,Ockovat déti pod 16 let je tézka kontraindikace, to bychom nikdy neu-
délali, protoZe je to v rozporu se souhrnem Gdaju u pfipravku,” vysvétlila Mala.

Ze nikdo mladsi $estnacti let vakcinu nedostal, potvrdila také mluvéi ministerstva zdravotnictvi Bar-
bora Peterova.

Dal uz jim ale kliniky pomahat nemohou, vakciny dosly a vazné nemocné déti si podle Malé musi s
ostatnimi pockat na rezervacni systém.

Vakcina pro studenty

Pro podobny krok se v lednu rozhodli i v Ceském Krulové, kde vakcinu podali sedmnéacti détem. Zafi-
zeni tak prozatim naoc¢kovalo nejvice lidi pod sedmnact let v Cesku. V tomto piipadé ale $lo o sanitare
a sestry z mistni stfedni zdravotnické skoly.
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,Bylo to na bazi dobrovolnosti a praxe. Potfebovali jsme je, a aby je rodice pustili, tak jsme je naocko-
vali,” fekl serveru iROZHLAS.cz reditel Vojtéch Remeni. | u nich ale vakcinu dostali jen ti narozeni v le-
tech 2003 a 2004.

Nejvice mladych zatim naockoval praveé Jihocesky kraj, po ném Jihomoravsky a Stfedocesky. Dohro-
mady jich je k utery 104, druhou davku zatim dostalo sedmdesat z nich. Jde tak jen o zlomek o¢kova-
nych v Cesku, kde alespori jednu davku dostalo do utery 301 925 lidi.

Zdroj: irozhlas.cz
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Kone&na (KSCM): Svoiji praci jsem je$té neskonéila a nehodlam polevit

Ocenéni, kterého se mi dostalo od Evropské organizace pro vzacna onemocnéni (EURORDIS) za
tvorbu politiky v oblasti zdravotnictvi (Policy Maker Award), si nesmirné vazim.

Evropska organizace pro vzdcna onemocnéni je celoevropskou nevladni alianci pacientskych organi-
zaci a jednotlivcl, pusobicich v oblasti vzacnych onemocnéni. Jsem hrda na to, Ze mi ji predavaji
pfimo pacienti a jejich zastupci. Jejich nezlomna vile a lehkost, s jakou zvladaji sviij mnohdy velmi
tézky udél, je pro mé nikdy nekondcici inspiraci a motorem v mé praci.

Ocenéni je propljéovano jednotliveim, odhodlanym délat skutecné rozdily v komunité vzacnych one-
mocnéni. Dle organizace EURORDIS jsem jako ¢lenka Evropského parlamentu prokazala , neuvéfitelné
vedeni v rozpozndvani pficin vzacnych onemocnéni a odhodlani prosazovat politiku v oblasti vzac-
nych onemocnéni s cilem dosahnout lepsiho pfistupu k Ié¢bé a péci pro vSechny pacienty v celé Ev-
ropé”“.

Mezi drziteli tohoto ocenéni je cela Fada osobnosti a za normdlnich podminek je pfedavana cleny Bel-
gické kralovské rodiny. Rada bych celé organizaci EURORDIS, a predevsim vsem pacientlim, diky nimz
jsem ocenéni ziskala, moc podékovala a ujistila je, Ze jsem svoji préci jesté neskoncila a Ze nehodlam
polevit.

Zdroj: parlamentnilisty.cz
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Vlada na zadost kraju vyhlasila nouzovy stav, sejde se s opozici

Vlada dnes na zakladé 7adosti hejtman( vyhlasila na 14 dni v Ceské republice nouzovy stav kvdli epi-
demii nemoci covid-19. Novy nouzovy stav o plilnoci navaze na ten dosavadni, ktery ve stejnou dobu
skondi, protoze Snémovna ve ctvrtek neschvalila jeho prodlouZeni. Premiér Andrej Babis (ANO) uved|,
e podle analyzy kabinetu je takovy postup v souladu s Ustavou. Podle nékterych pravnikd nebo
predsedy Senatu Milose Vystréila (ODS) viak vldda Ustavu a Snémovnu obchazi.

Hejtmani vyjadrili vyhrady k protiepidemickym opatfenim, skonci zatim ale jen omezeni Grednich ho-
din. Otevrou se také vydejova okénka knihoven. Obchody, restaurace, provozovny sluzeb Ci lyZarské
vleky zUstavaji zaviené. Rovnéz stdle plati zakaz vychdzeni od 21:00 do 5:00. Vlada chce o podobé
boje s epidemii jednat s kraji i opozici v Utery. Rozvolfiovani nyni podle predsedy vlady nedovoluje
epidemicka situace. PoZadavek posuzovali experti ministerstva zdravotnictvi, uved| Babis.

Hejtmani se dnes dopoledne na spole¢ném jednani dohodli na tom, Ze vladu pozadaji o vyhlaseni no-
vého nouzového stavu. Prazsky primator Zdenék Hrib (Pirati) jako jediny hlasoval proti spole¢nému
usneseni. Nakonec se ale k zadosti pFipojil. CTK pak sdélil, Ze nema smysl, aby v hlavnim mésté jako v
jediném regionu v republice nouzovy stav neplatil.

Asociace krajl oznacila Zadost o nouzovy stav za zcela mimoradny krok, ktery nesmi byt dlouhodobé
zneuzivan k zdsahu do prav a svobod lidi.

Asociace v prohlaseni po jednani hejtman( sdélila také, Zze od 1. bfezna by se mély déti zacit vracet
do gkol a stat by mél zajistit testovani ve firmach. Ministr vnitra Jan Hamaéek (CSSD) CTK napsal, Ze
priprava navratu zakl do skol bude pro pfristi dny prioritou. Ministr Skolstvi Robert Plaga (za ANO)
Fekl dnes v Ceské televizi, 7e to zaleZi na vyvoji epidemie a zajisténi testd, které zatim nejsou objed-
nané. Ministerstvo zdravotnictvi ma podle néj udélat seznam test(, které by byly vhodné a daly by se
pro Skoly ziskat v¢as.

Napftiklad epidemiolog a byvaly ministr zdravotnictvi za ANO Roman Prymula nyni odmitd jakékoli
zmirnéni opatfeni. Nejsou podle néj dostatecna ani pro udrZeni sou€asného stavu epidemie. Za
$patny napad povazuje i zru$eni zakazu vychazeni. Rekl to dnes v diskusnim pofadu Partie televize
Prima.

Hejtmani také vyzvali vladu, aby urychlené projednala navrh nového pandemického zakona, ktery by
mél usnadnit fungovani opatfeni bez nouzového stavu. Premiér uvedl, Ze ho Blatny vladé predloZi v
pondéli. Od utery chce Babis o dalSim postupu v boji s epidemii jednat s opozici. Pfedseda piratskych
poslancl Jakub Michdlek na twitteru uvedl, Ze po ¢tyfech mésicich chaotického fizeni premiérem ma
CR $anci nové nastavit funkéni opatieni. "S novym pandemickym zakonem, Ustiednim krizovym §ta-
bem, méné nekompetentnimi zasahy premiéra do prace odbornik(, spolupraci s hejtmany, v koalici i
s opozici," uvedI.

Pfedseda ODS Petr Fiala dnes uvedl, Ze premiér a vlada dostali diky nesouhlasu Snémovny s prodlou-
7enim nouzového stavu zpravu, 7e se maji za poslanci vratit a jednat. Pfedseda KDU-CSL Marian
Jurecka doufa, Ze jednani pfinesou zménu. Premiér Babis vSak dnes po jednani vlady rekl, Ze si ne-
mysli, Ze se za 14 dni nouzového stavu zlepsi situace natolik, aby bylo mozné pokracovat bez néj.
Bude se o tom snazit presvédcit Snémovnu.
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Babis v poslednich dnech uvadél jako jediné feSeni situace to, aby o vyhlaseni nového nouzového
stavu kabinet pozadali pravé hejtmani. Kabinet podle néj disponuje analyzou, podle které je takovy
slusné ustanoveni zakona se vztahuje na situaci, kdy v zemi nouzovy stav neni, a ukaze se potreba, jej
mit. V CR véak nouzovy stav trva u? od fijna," uvedl. Podle Babise Vystréildv dopis ukazuje, ze néktefi
politici nemaji zajem fesit spole¢né situaci v Cesku.

V CR v sobotu dale zrychloval narlst poctu p¥ipadd covidu. Pribylo jich 5118, o 300 vice ne? za pred-
chozi sobotu. Index rizika protiepidemického systému PES se dnes po mésici vratil na nejvyssi, paty
stupen.

Podle Prymuly bude nutné podavat mési¢né dva miliony davek vakcin proti koronaviru. Jinak se zemé
nikdy nedostane na ¢&isla, kterd pottebuje, uved! v televizi Prima. Od 27. prosince, kdy se v Cesku za-
Calo proti koronaviru ockovat, bylo podle Gdajd ministerstva zdravotnictvi zatim k sobotnimu veceru
podano asi 448.000 davek vakcin. Rychlé o¢kovani je i podle prednosty Ustavu biochemie 3. [ékaFské
fakulty Univerzity Karlovy Jana Trnky zasadni cestou z krize. "Je ale zpackané," rekl v poradu. Chybi
podle néj detailni vakcinacni plan.

Na hranicich s Némeckem zacaly od palnoci kvali epidemické situaci v Cesku pFisn&jsi kontroly. PFi
cesté do Némecka musi mit nyni aktudlni negativni test na covid-19 i fidi¢i kamiont. Z pendlerd mo-
hou nové do Némecka z CR jen zdravotnici nebo vybrané profese. Dopravni problémy zatim nebyly,
aut sméfuijicich k hranici bylo minimum, zjistila na mist& CTK.

Zdroj: CTK
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Vlada od pondéli na tfi tydny omezi pohyb lidi mezi okresy. Zavrené bu-
dou i skoly a Skolky

0d 1. biezna se v Cesku vyrazné zpfisni epidemickd opatfeni. VIada oznamila omezeni volného po-
hybu osob mezi okresy - vyjimky budou od pondéli platit pro cesty do zaméstnani Ci za |ékafem. Uza-
vieny budou také gkoly, $kolky, détské skupiny a vétsina obchod. ,,Nechceme, aby v Cesku bylo lofi-
ské Bergamo. Udélali jsme fadu chyb, ale dejte ndm jesté Sanci. Musime tfi tydny vydrzZet a zastavit
vir,” prohldsil premiér Andrej Babis (ANO).

Po vyzvé Poslanecké snémovny, kterd nepodpofila prodlouZeni stavajiciho nouzového stavu, vlada v
patek schvdlila vyhlaseni nového nouzového stavu, na jehoz zdkladé nasledné ozndmila i zpfisnéna
opatreni - ta vstoupi v platnost v pondéli 1. bfezna na tti tydny.

Omezeni volného pohybu

Jiz ve Ctvrtek pfitom vlada avizovala pldnované omezeni volného pohybu osob. Lidé tak od pondéli
musi zUstat ve svych okresech, vyjimku ze zakazu maji pak napriklad cesty do prace, k Iékafi ¢i na
Urady, pro které bude nutné predlozit cestné prohldseni ¢i formulafr.

Vychdzky a béh pres den budou od pondéli mozné jen na Uzemi obce, nikoli celého okresu. Venceni
psl v noci bude mozné do 500 metrl od bydlisté. Navstévy pfibuznych v rdmci okresu s bydlistém
podle natizeni vlady nebudou povolené, pokud nejde o zajisténi nezbytnych potreb ¢i nutné péce. Na
uzemi okresi budou omezené i nakupy. Ministerstvo vnitra pak k opatfeni sestavilo vlastni soupis
otazek a odpovédi.

Ministr vnitra Jan Hamacek (CSSD) také upFesnil, ze spole¢né s policisty bude na dodriovani restrikci
dohlizet i 5000 vojak a pres 400 celnikl. Bezpecnosti slozky budou provadét namatkové kontroly.
»Klicovou prosbou je, aby obc¢ané nasledujici tfi tydny zlstali doma. Cilem neni nékoho Sikanovat,”
uved| Hamacek. Za poruseni nafizeni bude hrozit pokuta az 20 000 korun.

Uzaviené skoly a povinné respiratory

Dale vlada uzavre i Skoly, Skolky a détské skupiny. , Vyjimkou budou 3koly a Skolky pfi zdravotnickych
zafizenich a pro déti rodicq, ktefi pracuji v zdravotnictvi,” upresnil ministr zdravotnictvi Jan Blatny (za
ANO).

Od 1. bfezna také bude povinné v zastavéném Uzemi obce noseni ochrany dychacich cest, a to bez
ohledu na vzdalenost od dalsich lidi. Zatimco venku bude stacit klasicka chirurgicka rouska, v obcho-
dech, hromadné dopravé nebo v zaméstnani je povinny minimalné respirator tfidy FFP2 ¢i nano-
rouska. Naopak v pfirodé si lidé mohou nasadit rousku pouze v pripadé, Ze nebude mozné dodrzet
doporucéeny dvoumetrovy rozestup.

Ministerstvo zdravotnictvi také nafidilo zaméstnavatel(im, aby vybavili zaméstnance vhodnou ochra-
nou dychacich cest - v prodejnach, provozovnach ¢i dopravé pljde o respiratory, jinde staci chirur-
gické rousky.
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Omezeni maloobchodu

Vlada také podle ministra pramyslu a obchodu Karla Havlicka (za ANO) zredukovala ptiblizné na polo-
vinu vyjimky pro maloobchod a sluzby. Nadale oteviené budou od pondéli napftiklad potraviny, Ié-
karny, drogerie, optiky nebo kvétinarstvi. Ze sluzeb budou moci fungovat i Cerpaci stanice, vydejny
zboZi objednanych z e-shopt, mycky aut bez obsluhy nebo servisy telefoni a poditaca.

Kabinet dale ponechal vyjimku trafikdm, prodejnam krmiv a zahradkarskych potieb, obchodiim s do-
macimi potfebami, fungovat budou také odtahy aut a taxisluzby.

Lidé se od pondéli az do 21. bfezna naopak nedostanou do papirnictvi, prodejen s détskym textilem a
obuvi nebo obchod(l se zbranémi a strelivem.

U stravovacich provozl se rezim nezméni, nadale budou moci obCerstveni prodavat jen pres vydejni
okna, doplnil Havlicek.

NOVE ZAVEDENA OPATRENI

Vlada od pondéli 1. brezna uzaviela vSechny zakladni i materské skoly a détské skupiny. Vyjimka bude
platit pro déti rodicl, ktefi pracuji ve zdravotnictvi.

Nasledujici tfi tydny bude omezen volny pohyb mezi okresy a mimo hlavni mésto Praha, které se po-
vaZzuje za jeden okres. Pro cesty zahrnuté ve vyjimkach, tedy napftiklad cesty do préce ¢i za |ékafem,
bude povinné predlozit cestné prohlaseni - to bude k dispozici na webu ministerstva vnitra ¢i je
mozné jej napsat i rukou.

Od pondéli bude na vSech mistech, kde se shromazduiji lidé, povinnost nosit respiratory s ucinnosti
FFP2. Nové budou lidé muset nosit minimalné chirurgickou rousku ve vsech zastavénych ¢astech
obce, i pokud se Zadn4 jind osoba nebude nachazet v bezprostiredni blizkosti.

Vlada také uzavrela velkou ¢ast maloobchodu. Otevieny budou moci byt napfiklad prodejny s potra-
vinami, drogerie, 1ékarny prodejny potieb pro zvifata nebo kvétinafstvi.

Travit volny cas a sportovat budou moci lidé pouze v obcich, kde Ziji. Pfi pohybu v ramci okresu bu-
dou muset byt vybaveni dokumentem, ktery dokazuje, Ze v daném okrese bydli - bud obéansky pru-
kaz nebo napfiklad sloZenka o platbé elektfiny.

Ministerstvo zdravotnictvi nafidilo zaméstnavatellm, aby vybavili zaméstnance ochranou dychacich
cest. V prodejnach, provozovnach ¢i dopravé respiratory, jinde rouskami.

,Svédomi mame Cisté’

Premiér Andrej Babis (ANO) na tiskové konferenci apeloval na obcany, aby dali viadé Sanci a tfi tydny
pomohli dodrzovdnim opatfeni ke zpomaleni Sifeni viru.

,Proc€ to fungovalo minuly rok? Vsichni jsme se bali a vidéli zabéry z Itdlie. Obcané se navzajem na ne-
dodrZovani upozornovali. Velice bychom si prali, abychom se vratili nazpatek a znovu se zkusili chovat
stejné. Pokud to neudélame, cely svét uvidi Bergamo v Cechach,” fekl premiér. ,,| kdyZ ne viechno
jsme zvladli, délali jsme to s plnym nasazenim a dobré vife. Svédomi mame cisté,” podotkl.
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Podle vicepremiéra a $éfa CSSD Jana Hamdc¢ka maji véechna opatteni jediny cil: ,,Oto¢it kFivky nové
nakaZenych a hospitalizovanych lidi. Snazili jsme se presvédcovat, Ze ¢as se krati a vidime katastrofu,
do které by mohla nase zemé spadnout,” uvedl Hamacek. Oproti podzimu ma pak podle né&j Cesko
vyhodu v tom, Ze spustilo ockovani obyvatel.

Ministr zdravotnictvi Jan Blatny (za ANO) pak varoval pred kritickou situaci v nemocnicich., Situace je
velmi zavazna. V soucasné dobé se dostavame k rizikovym hodnotam v poctu hospitalizovanych na
jednotkdach intenzivni péce. | kdyz vSechna opatfeni budou fungovat, pfisti tyden budou denni pfi-
rastku kolem 20 tisic nové nakaZzenych,” vysvétlil ministr zdravotnictvi Blatny.

Premiér Babi$ na vecerni tiskové konferenci také mluvil o spolupraci s opozici. ,BohuZel se tvafi, Ze
chce spolupracovat, ale kdyZ ma podpofit nase ndvrhy, tak to nedéld. Domluvili jsme se na pandemic-
kém zakoné, ale u nouzového stavu nas z nepochopitelnych divod( nepodpofili,” prohlasil Babis.
,Proc¢ jsme rozvolnili na za¢atku prosince? ProtoZe opozice kficela, at otevieme obchody. Byla to
chyba,” dodal premiér.

Zdroj:irozhlas.cz
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Lidfi komunist( a ANO se shodli na slouceni pojistoven ministerstva vnitra
a VoZP

Lid¥i ANO a KSCM se shodli na slou¢eni Zdravotni pojistovny ministerstva vnitra (ZPMV) a Vojenské
zdravotni pojistovny (VoZP). Novinardm to po ¢tvrte¢nim jednani na Uradu vlady fekl predseda komu-
nistd Vojtéch Filip. Mluvéi Zdravotni pojistovny ministerstva vnitra CR (ZPMV) Hana Kade&kova sdé-
lila, Ze pojistovna je pfipravena se zapoijit do diskuse o zlepseni péce. Vyjadreni Vojenské zdravotni
pojistovny CTK shéni.

O dalsi podmince komunistl pro toleranci vlady, vzniku banky komercéniho typu vlastnéné statem, ve
Ctvrtek zastupci stran nejednali. Dalsi schlizka bude nasledovat.

Leto$ni volby se mohou uskutecnit i s nedplnym zdkonem, mini $éf volebniho senatu

Ministr vnitra Jan Hamacek (CSSD) podle Filipa oznamil fediteli Zdravotni pojistovny ministerstva vni-
tra, aby ptipravil podklady pro pfipadné slouceni pojistoven. Premiér Andrej Babis (ANO) podle néj
koordinaci slouéeni povéfil naméstka Feditele Vieobecné zdravotni pojitovny Davida Smehlika.

,Jsme uprostfed narocného obdobi. Pro ZPMYV je klicové nadale poskytovat klientlim Spi¢kovou péci.
Jakoukoli odbornou diskusi, ktera by vedla k jejimu zlepseni, vitdme a jsme pfipraveni se do ni aktivné
zapojit,“ reagovala mluvéi pojistovny Kadeckova.

Filip uz po jednani minuly tyden uved|, Ze na poZadavku na narok zaméstnanc(i na pétitydenni dovo-
lenou se strany shodly. Ve ¢tvrtek to potvrdil. , To uz je jenom technicka zalezitost, Ze na nejblizsi
schdizi Snémovny probéhne druhé a tieti ¢teni,” Fekl. ,,Pokud se KSCM podafilo pFesvédcit hnuti ANO,
tak je to dobrd zprava a je Sance, Ze to hlasy téchto tfi stran projde,” poznamenal Hamacek.

Politicka exploze.
S &im v&im zahybd neéekané rozhodnuti Ustavniho soudu ohledné volebnich pravidel?

Politici jednali téZ o problematice penéz pro ministerstvo obrany. Resort pfiSel o deset miliard korun
v prosinci pti schvalovani statniho rozpoctu. Poslanci na zakladé poZzadavku komunistl ¢astku pre-
vedli do rezervy statniho rozpo&tu. KSCM jinak nechtéla statni rozpocet jako celek podpofit. Zastupci
vlady poté slibili celou ¢astku ministerstvu vratit jiZz na zac¢atku ledna, nakonec ale kabinet obrané
prevedl zpét aZ na konci ledna jen polovinu. O dalSich péti miliardach chce rozhodnout pozdéji. S na-
vracenim penéz i naddle komunisté nesouhlasi.

,Tohle vypada jenom jako schvalnost. To, Ze to neni pifevedeno do kapitoly investic, to znamen3, Ze
se za to nenakupuje tézka technika, je pro nas sice pozitivni signdl. Ale neni to signal, Ze prostredky se
opravdu pouZivaji na feseni pandemie covidu-19. Nasim nepfitelem neni nékdo, kdo proti nam bojuje
tézkymi zbranémi, ale pandemie,” uvedl! Filip. ,Mame pred sebou docela tézké obdobi a z téch deseti
miliard hned polovinu v lednu vydat ndm nepfipada jako krok spravnym smérem,” dodal.

Zdroj: lidovky.cz
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Zakaz elektivnich vykonu zacind byt problém, odsouvani se mize projevit
na zdravi pacient(

vsve

republice v minulém roce o hrozivych 15 procent, pfitom pacienty ovliviiuje pfimo i nepfimo. Kvali ni
se totiZ na jedné strané boji navstévovat zdravotnicka zafizeni, na strané druhé jsou nemocnice nu-
ceny vénovat se pacientiim s covidem a rusit takzvanou elektivni péci. [...]

Nemocnice u? paty mésic iji chorobou covid-19. Nemoc, ktera zapfi¢inila vzriist Gmrtnosti v Ceské
republice v minulém roce o hrozivych 15 procent, pfitom pacienty ovliviiuje pfimo i nepfimo. Kvali ni
se totiZ na jedné strané boji navstévovat zdravotnicka zafizeni, na strané druhé jsou nemocnice nu-
ceny vénovat se pacientim s covidem a rusit takzvanou elektivni péci. Jenze vzhledem k tomu, Ze
tato situace trva uz od fijna, zacinaji se odkladané pripady kupit. Lékati se tak dostavaji do obtizného
vyhodnocovani, nakolik jiz stav pacienta vyZaduje zakrok akutné. Na problém uz ve stfedu upozornili i
poslanci snémovniho zdravotnického vyboru.

Kdyz byly nemocnice nuceny loni na jafe zrusit elektivni péci, dohanély dvoumési¢ni vypadek celé
prazdniny az do podzimu. Pak ale pfiSla druhd, mnohem vétsi covidova vina. Od té doby je elektivni
péce s kratkou prosincovou prestavkou, kdy zakaz ministerstva prestal platit, opét paralyzovana, ten-
tokrat po mnohem delsi obdobi. Bohuzel to pfitom vypad3, Ze se situace v dohledné dobé nijak ne-
zlepsi. Navzdory pfisnym restriktivnim omezenim totiz epidemie stagnuje, coz poukazuje na to, Ze se
u nas zacina rozsifovat nakazlivéjsi britska mutace.

»Riziko, Ze by tento vir otocil epidemii nahoru, je velmi vyznamné. BohuzZel za situace, kdy mame vy-
znamné naplnéné nemocnice a reakcni ¢as neni v tuto chvili v tydnech, protoze volna kapacita neni,”
konstatuje feditel UZIS Ladislav Du3ek.

Nyni je v nemocnicich s covidem 5800 lidi (denni pfijmy se pohybuji mezi 400 az 500 pacienty), pfi-
¢emz na JIP je 1000 aZ 1 100 pacient(. Toto Cislo pfitom neklesd, ale naopak zacina mit tendenci
mirné rlst. Vysokou obsazenost md i vysoce intenzivni péce na UPV ¢i ECMO, kterou nyni ¢erpa 540
pacientl. Pokud by oviem epidemie zacala kvUli pfevazovani nové mutace rlst s reprodukénim éis-
lem 1,2 nebo 1,3, béhem dvou ¢i tfi tydnd by na lGzkach pribylo 4000 lidi, coz by systém postavilo na
limitni hranu.

V takové situaci je pochopitelné, Ze je zastavena elektivni péce — jenze dlouhodoby stop stav vede k
hromadéni pfipadid do stavu, ktery budeme tézko dohanét. ,Mam od pojistovny takzvané odkladné,
nicméné naprosto zasadné dulezité vykony onkologické. Ty na jafe a na podzim dramaticky poklesly —
a to se neda nahradit. Operatéri po uvolnéni dvakrat rychleji operovat nemohou,” poukazuje misto-
predseda zdravotnického vyboru Julius Spi¢ak (za ANO).
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Vedle toho, Ze se neprovadi takzvana elektivni péce, ubylo také screeningll. ,,Screeningy i preventivni
prohlidky poklesly. Podle dat prvni pololeti lofiského roku, kde uz to je dohlaseno, hodné,” konstatuje
Ladislav Dusek.

,Problém, se kterym se v praxi setkdvame ¢im dal ¢astéji, je odkladani necovidové planované medi-
ciny. Vim, Ze naftizeni z 30. 12. bylo nutné — jsem z kraje Vysocina, kde jsme ve vdno¢nim a povanoc-
nim obdobi zaZivali v nemocnicich velmi napjatou situaci. Také ale vidime, Ze pti epidemiologickém
vyvoj i predikci o¢kovani budeme vin brzdit jesté nékolik. Pokud jsme realisté, musime si Fici, Ze se s
pandemii budeme potykat celé jaro. JenZe se ¢im dal vic ozyvaji pacienti a jejich ptibuzni, ale i experti
na zdravotnické pravo, ktefi fikaji, Ze je neiinosné, abychom méli dalSich pét mésicd stagnaci plano-
vanych vykonu v takovém rozsahu, jako je to v tuto chvili,” uvadi mistopredseda vyboru Vit Karikov-
sky (KDU-CSL), ktery plsobi také jako ombudsman v Havli¢kobrodské nemocnici. UZ nyni pFitom fesi
tfi stiznosti na odloZitelnou péci.

AZ skonéi pandemie, Ize oCekavat, Ze se situace jesté zhorsi. ,Jsou vykony, které miZeme odlozit mé-
sic, a nic se nedéje, nékteré mizeme odlozit i pll roku. Ale jsou vykony, které kdyzZ odloZime pal roku,
je to velky problém. A téch narlsta na hranici medicinské snesitelnosti,” dodava Karnkovsky.

Jako snéhova koule

Podle Karikovského jsou ale patrné velké regiondlni rozdily v Sifeni ndkazy a zatiZzeni nemocnic.
Mozna by tak bylo na misté zvazit, zda zakaz neaplikovat plosné, ale pres krajské koordinatory pfti-
padné v nékterych regionech s lepsi epidemiologickou situaci na nékolik tydnd planovanou medicinu
povolit. ,,Omezit planovanou medicinu na dalSich pét mésicl je neiinosné — bude to znamenat naba-
lenou snéhovou kouli a obrovské problémy, se kterymi se budeme potykat v pozdéjsim obdobi,” kon-
statuje Vit Kankovsky.

Ze jde o velky problém, pripousti i ministr zdravotnictvi Jan Blatny, ktery navic poukazuje na horsi
prevenci. ,Dochdzi k vyraznému propadu preventivnich prohlidek i souvisejici péce odkladné. Je v po-
radku proti tomu bojovat a fikat, Ze to tak nejde. Problém ale je, Ze to neni kde délat. V nemocnicich
na to nejsou kapacity. To je divod, proc trvame na tom, Ze je tfeba uvolnit kapacity nemocnic. Je to
zasadni cil, kterého musime dosahnout,” fika Blatny.

Rozlisovat stav v jednotlivych krajich je podle néj mozné, ale nikoli nyni. ,,Situace je v jednotlivych
krajich rozdilna a klinickd skupina to monitoruje. Jakmile rozdil bude takovy, Ze umozZni péci alespori v
nékterych oblastech uvolnit, tak to nastane. Mame totiz tfi stupné — bud to neni omezeno vlbec,
nebo jde o individualni rozhodnuti nemocnic, nebo je to jako ted zakdzano. Ve chvili, kdy rozhodnuti
padne, trva tyden aZ dva, neZ se lidé do systému dostanou a naobjednaji. KdyZ ale nelze predpokla-
dat, Ze uvolnéni bude trvat minimalné dva, spise Ctyfi tydny, nema cenu to povolovat, protoze nez by
to nabéhlo, znovu bychom to zakazali,“ dodava Blatny.

S tim ovsem nesouhlasi mistopredseda zdravotnického vyboru Bohuslav Svoboda (ODS). , Elektivni
vykon se v mnoha pripadech rovna neodkladny vykon. JestliZze pacienta zlobi kycel tfi roky, takze uz
nespi, ma trvalou bolest a bere tolik 1€k, Ze je na sebevrazdu, prestava to byt elektivni operace a
stava se neodkladnou. To je véc, ktera se prikazem neda popsat. Neni ale problém, aby se takovato
rozhodovani a rozsah daly do rukou feditele dané nemocnice — ten vi o vyvoji lGZek, jak se jednotliva
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oddéleni chovaji, i kolik toho maji |ékafi pred sebou. Kdyz dnes vezmu telefon, mam zitra deset paci-
entl na operaci — lidé ¢ekaji uz tak dlouho, Ze okam?ité prijdou. Dopoledne se podivame na stav |-
Zek a v poledne vime, kdo druhy den nastoupi. Populace se uz chova jinak — nehrozi, Zze by se lidé roz-
mysleli nebo vahali,” popisuje Svoboda.

Soucasny stav je pfitom podle Svobody pro Iékafe velmi ndro¢ny na rozhodovani. Kdyz napfiklad
$patné odhadne prekancerdzu a akutnost zakroku, mliZze mit za dva mésice pacient rakovinu. ,,Plosny
zakaz poskozuje tak velkou skupinu pacientd, Ze uz se mi za to nechce nést odpovédnost. Jedina limi-
tace je pro nas pocet JIPovych lUzZek, ale v programu jednodenni chirurgie uz dnes dokazeme odope-
rovat skoro vSechno, ptipadné hospitalizace trvaji dva, tfi dny,” vysvétluje Bohuslav Svoboda.

Nechat vétsi odpovédnost na poskytovatelich by zvazoval i exministr a poslanec Adam Vojtéch (za
ANO). ,,Z odkladani péce po mnoho mésicli mam velké obavy. Ted jsme v krizové dobé covidu, ale
covid jednou zmizi, a pak se budou splacet dluhy — a odloZena péce je jeden z nich. MiZe to mit i fo-
renzni dopady na poskytovatele,” poukazuje Vojtéch s tim, Ze neni vylouceno, Ze se pacienti Ci jejich
pribuzni mohou domdahat ndhrady skody vzniklé odlozenou péci.

MozZnost nechat povoleni elektivni péce na jednotlivych zafizenich ale podle ministra Blatného v tuto
chvili neni ve hre. ,Systém, jak je nyni nastaven, pocita nejen s kapacitou uvnitf dané nemocnice, ale
uvnitt celé oblasti. Vy byste si to uvnitf nemocnice urcité zmanagovali dobre. Centralni dispecink vSak
pocita s kapacitou vasi nemocnice tfeba pro to, aby se tam prevezli tfeba lidé z Chebu. Obecné to ted
nelze lépe zafidit,” fika k tomu Blatny s tim, Ze v dobé krize je nutno na nemocnice pohlizet jako na
jeden celek. Pokud by tak néktera nemocnice vyuZila svou kapacitu na maximum, nemohla by slouZit
jako rezerva pro dalsi nemocnice, které jsou na hrané kapacit.

Zdroj: zdravotnickydenik.cz
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Zakon o elektronizaci doputoval do snémovny. Zacina zavod s ¢asem

Navrh zdkona o elektronizaci zdravotnictvi schvdlila 15. inora vlada. Mifi tedy k projednani do Parla-
mentu.

PfedloZeni navrhu vlada slibila ve svém programovém prohlaseni a jeho vécny zdmér predstavila v
lednu 2019. Uz tehdy nastalo zpoZzdéni, zamér si vyzadal dikladnou diskusi. Samotny navrh v paragra-
fovém znéni Sel loni v srpnu do pfipominkového fizeni. Prace byly ovlivnény také koronavirovou epi-
demii. A tak se navrh, ktery vSichni tfi dosud Ufadujici ministfi v tomto volebnim obdobi uvadéli jako
svou prioritu, dostava do Parlamentu jen necelych osm mésicl pred terminem snémovnich voleb.

Pripadné neschvaleni zdkona nebo jeho zasadni zména proti sou¢asnému ndvrhu by bylo mimo jiné
rizikem pro vznikajici Informacni a datové resortni rozhrani. Zpravodajem zdkona se ma stat prof.
Rostislav Vyzula, poslanec za ANO a predseda poslaneckého podvyboru pro elektronizaci ve zdravot-
nictvi.

,Zakon je na svété, pokusime se ho dostat co nejdfive na plénum. Rad bych pozadal, abychom ho
urychlené projednali. Neni to konfliktni, je to spiSe technickd norma. A velmi dllezita,” fekl prof. Vy-
zula na Unorovém zasedani zdravotniho vyboru snémovny. Sance stihnout legislativni proces véas tu
je.

»,Zakon byl tak prodiskutovan a pfipraven jako maloktery jiny. Uvidime ale, ¢eho se mlizeme nadit.
Mame uz predstavu, kdy by mohl byt termin jednani, snad se nestane nic jiného,” poznamenala k
tomu prof. Véra Adamkova (také za ANO), predsedkyné zdravotniho vyboru. Podle ministra zdravot-
nictvi Jana Blatného je zakon o elektronizaci pro zdravotnictvi klicovy.

,Jednd se o pravni normu, kterd je v soucasné dobé jesté vice potieba, protoze si vSichni uvédomu-
jeme, jak zdsadni je elektronizace a elektronicka dokumentace, elektronické sdileni informaci v ramci
zdravotnictvi. Tento navrh zdkona to resi systémové, nastavenim presnych pravidel za dodrzovani
striktni bezpecnosti tykajici se datové komunikace, nastaveni datovych standardd, rozhrani a tak po-
dobné,” fekl ministr po jednani vlady, na kterém byl navrh schvalen.

»Z mého pohledu je to velmi moderni, progresivni a nesmirné potfebny zdkon. Za velice dobré pova-
Zuji to, Ze byl do vlady predkladan bez rozporu jak uvnitf jednotlivych resortl, tak mezi resorty, a byl
také Siroce diskutovan se vSemi ostatnimi zainteresovanymi napftic celou oblasti zdravotnictvi a
vsemi, ktefi s tim maji co do ¢inéni,” dodal.

Proti pdvodnimu vécnému zaméru zakona je aktualni navrh méné Siroky. Soustredi se na propojeni
jednotlivych hracl ze zdravotnictvi, aby si mohli vyménovat informace. Zakladnim kamenem systému
ma byt Informacni a datové resortni rozhrani s kmenovymi zdravotnickymi registry. Vzniknout ma
nova centralni sluzba garantované zabezpecené vymeénné sité pro predavani kopii zdravotnické doku-
mentace, kterou budou moci vyuzivat poskytovatelé zdravotnich sluzeb.

Navrh také umozni poskytovatelim a dal$im opravnénym osobam ve zdravotnictvi vyuZivat bez-
platna resortni ¢asova razitka, coZ by mohlo zlevnit vedeni elektronické zdravotni dokumentace. Mi-
nisterstvo zdravotnictvi ma podle navrhu vydavat zavazné standardy elektronického zdravotnictvi.
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,Standardy elektronického zdravotnictvi budou vydavany Ministerstvem zdravotnictvi po projednani
s UzIS CR, sdruzenimi poskytovateld zdravotnich sluzeb, odbornymi spole¢nostmi, Narodnim tGradem
pro kybernetickou a informacni bezpecnost a akademickymi institucemi,” uvadi se v dlivodové zpravé
navrhu.

Ministerstvo zdravotnictvi uvadi, Ze projekt Informacniho a datového resortniho rozhrani ma rozpo-
¢et zhruba 300 milion0 korun. Navrhovana Ucinnost zakona je od pocatku roku 2022. Nékterd jeho
ustanoveni budou platit pozdéji; povinnost poskytovatell sluzeb dodrZovat standardy elektronického
zdravotnictvi vydané ministerstvem ma platit az od roku 2032.

Zdroj: tribune.cz
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Epidemiolog Prymula bude po konci u BabisSe radit prezidentovi

Epidemiolog a byvaly ministr zdravotnictvi za ANO Roman Prymula se stal poradcem prezidenta Mi-
loSe Zemana. Jeho jméno se objevilo v oficidlnim seznamu, upozornila televize CNN Prima News.
Podle ni bude Prymula neplacenym poradcem bez smlouvy. Zeman v minulosti nékolikrat zopakoval,
e ho povaZuje za odbornika, loni v Fijnu mu udélil Rad bilého Iva za zvladnuti prvni viny koronavirové
epidemie.

O uvahach zaradit Prymulu mezi své poradce mluvil Zeman v nedélnim rozhovoru pro CNN Prima
News. Prezident uvedl, Ze s nim bude spolupracovat jako ,,s nejlepsim ceskym epidemiologem®. Radit
mu podle stanice na dobrovolné bazi, pokud o to hlava statu bude stat.

S Prymulou v poloviné mésice ukoncil spolupraci premiér Andrej Babis (ANO), jehoz byl byvaly ministr
také poradcem.

Prymula: Mého tfetiho navratu se lidé nedockaji. Nemyslim si, Ze bychom na Slavii cokoli porusili

Pfedseda vlady tak reagoval na to, Ze Prymula v dobé silnych restrikci proti koronaviru navstivil jako
divak fotbalovy zépas prazské Slavie. Epidemiolog kritiku odmitl. U¢ast divak( na fotbale byla podle
néj povolena, mél pred akci negativni test na koronavirus a na tribuné mél respirator.

Exministr opakované prosazuje tvrdsi opatfeni proti Sifeni nemoci covid-19. V den, kdy Sel vecer na
fotbal, se vyslovil jako premiér(iv poradce pro zavedeni striktnich omezeni na dva az tfi tydny.

Ministrem zdravotnictvi byl loni na podzim zhruba mésic a z vlady odesel poté, co denik Blesk 23.
fijna zverejnil fotografie, podle kterych byl Prymula pozdé vecer spolu s dalsimi lidmi v restauraci, ac-
koli stravovaci podniky mély byt v danou dobu kvali epidemii uzaviené.

Zdroj: irozhlas.cz
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Rare 2030 Final Policy Conference

Co-hosted by Members of the European Parliament Frédérique Ries (Belgium) and Cristian Silviu
Busoi (Romania), the Rare 2030 Conference took place online on 23 February 2021 (13:30 — 18:30
CET).

On this occasion, our Rare 2030 policy recommendations were presented during a plenary in pre-
sence of high-level speakers and Rare 2030 partners.

Experts in the field also joined us in 7 theme-specific breakout sessions to further explore the Rare
2030 recommendations with concrete examples of how these can be used in advocacy work. These
breakout sessions were the opportunity for participants to discuss and brainstorm in small groups,
give feedback, take ownership of the Rare 2030 recommendations and be inspired to take action in
helping the community to build a better future for people living with a rare disease in Europe.

Zdroj: rare2030.eu

EURORDIS Black Pearl Awards 2021

The 10th anniversary edition of the EURORDIS Black Pearl Awards took place fully online on 24th
February 2021 and gathered over 500 participants representing all stakeholder groups of the rare di-
sease community.

The February event is an annual awards ceremony launching the month of Rare Disease Day. Since
2012, EURORDIS-Rare Diseases Europe has organised this event to recognise the major achievements
and outstanding commitment of patient advocates, patient organisations, policymakers, scientists,
companies and media who strive to make a difference for the rare disease community.

Zdroj: blackpearl.eurordis.org
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