ZPRAVODAN)

ASOCIACE MUSKULARNICH DYSTROFIKU

Rocnik 28, éislo 3, Fijen 2009

L ohsahu w»

mp Mouth Mouse mp Informace od NRZP
mp U&ime se zvladat SMA mp Socialni okénko
mp Osobnost - pokracovani mwp Rekondiéni pobyty

mp Dopisy &tenafi 1. roénik W MDA RIDE



AMD je ¢lenem Ceské rady humanitarnich
organizaci, Narodni rady zdravotné posti-
Zenych Ceské republiky a ¢lenem EAMDA -
Evropské aliance asociaci nervosvalovych
nemoci.

Asociace muskularnich dystrofik(i v CR, ktera sdruzuje postizené muskularni dystrofii
(tzv. myopatii) a dalSimi nervosvalovymi nemocemi, je celonarodni nevladni nezisko-
va organizace pusobici v Ceské republice. Muskularni dystrofici patFi k nejtize posti-
zenym, z nichz mnozi jsou odkazani na pouzivani voziku a na pomoc jinych osob se
vSemi negativnimi dUsledky, které z této skutecnosti vyplyvaji.

Asociace muskularnich dystrofikd prosazuje specifické zajmy a potfeby svych ¢lenq,
porada rehabilitacné vychovné kurzy, rekondicni ozdravné pobyty, seminare, Sachové
turnaje atd., spolupracuje se zdravotnickymi institucemi a se zahranicnimi asocia-
cemi obdobného charakteru, které dnes existuji ve vétsiné zemi svéta jako vyznamna
soucast v boji proti nervosvalovym chorobam a jejich nasledkim. Poskytuje téZ soci-
alné pravni a jinou pomoc svym ¢lenim.

Dilezitou soucasti Cinnosti Asociace muskularnich dystrofiki je vydavani c¢lenského
casopisu ZPRAVODAJ AMD, ktery vychazi Ctvrtletné a je urcen pro poskytovani infor-
maci ¢lendm jak z oblasti vlastni ¢innosti AMD, tak i z oblasti lékarfské védy a vyzku-
mu nervosvalovych chorob. Casopis prinasi také novinky ze zahranici, jez souviseji s
nervosvalovymi nemocemi, a je zakladem pro vzajemnou vyménu zkusenosti a nazorQ
postizenych.

Cilem AMD v CR je trvale sledovat a pomahat resit Sirokou problematiku postizenych
nervosvalovymi nemocemi véetné déti a mladeze. Tato cCinnost je finanéné znacné
nakladna a zavisi na podpore verejnosti.

Vs$em darcim a sponzordm predem dékujeme.

Nase adresa: B
Asociace muskularnich dystrofikd v CR
Petyrkova 1953/24, 148 00 Praha 414
tel./ fax: 272 933 777,

webova adresa: www.md-cz.org, email: amd@md-cz.org
Kancelar: Petyrkova 1950/18 (suterén), 148 00 Praha 414

UFedni hod.: Ut, €t 13:00 - 16:00 hod., St 12:00 - 15:00 hod., P4 9:00 - 12:00
V dobé nepritomnosti volejte na tel.: 722 946 323

Cislo konta: Komeréni banka, Praha 4: 30333041/0100


http://www.md-cz.org/
mailto:amd@md-cz.org

UVODNI SLOVO

Tak prvni MDA RIDE probéhla. A byla Uspésna i presto, ze to byl jeji prvni
rocnik. Trochu s obavami jsme sledovali blizici se datum, jestli prijdou zna-
mé osobnosti, které prislibily Ucast, jestli vyjde pocasi, zda sponzori dodrzi,
co slibili, a hlavné jestli prijdou navstévnici. Bez nadsazky se da rict, Ze vse,
snad kromé pocasi, predcilo nase oekavani. Prisli desitky motorkara, Kluci
z Black Dogs, kteri dohlizeli na bezpecnost celé akce, a znamé osobnosti,
jako Adéla Gondikova, Lucie Vyborna a David Drahoninsky, patron sdruzeni
MDA Ride. K vidéni byly krasné nablyskané Harleye, dzipy, trikolky a ¢erveny
Chevrolet Corvette. Vystoupil Jifi Zonyga a zahraly dvé rockové kapely. Ne-
chybély ani stanky s atrakcemi pro déti a motokarova trat. Nakonec i to
pocasi prece jen nebylo tak nemilosrdné a pred silnym vétrem se obcas dalo
skryt v Obchodnim centru Letnany, které mélo odvahu se do této akce pus-
tit, a patfi mu za to dik. Podékovani patfi také sponzorim, o kterych se do-
zvite na strankach MDA RIDE. A dékujeme vsem, kteri cely rok vénovali pri-
pravam svuj volny Cas i finan¢ni prostfedky, aby pomohli nam. Jmenovité
bych chtél vyzdvihnout predevsim Danielu Odehnalovou Rybovou a ,,Kadu“
Kaderabka, jejichz empatie pro postizené svalovou dystrofii je motivovala
k usporadani této akce a v jejichz vyrazu jsem cetl neskryvanou radost,
z toho, Ze se to povedlo. Vytézek z akce véetné darll a predanych sekd cini
182 787 KC. Asi se ted’ mnozi z Vas zeptaji, kam budou tyto penize smérovat.
Umozni uskutecnit nékteré aktivity a projekty AMD, ale také Vam, kteri bu-
dete potfebovat prispét na rizné pomucky, které nehradi zadna ze statnich
instituci nebo je hradi jen z ¢asti. To bylo smyslem celé akce, ale nejen to.
Méla i vyznam smérem k verejnosti. Lidé se mnohdy ptali a nékteri jiz védé-
li, co to muskularni dystrofie je. A o to také Slo. Ukazat, ze ne vsichni lidé
na voziku maji stejné moznosti a problémy, Ze existuji lidé, jejichz postizeni
je natolik zavazné, Ze znacné nebo zcela omezuje jejich sobéstacnost a
zvySuje tak zavislost na pomoc druhych osob, cozZ s sebou prinasi specifické
problémy. Jak jsem jiz v nékterych clancich zmifoval, ve Spojenych statech
a Svycarsku je podobna akce kazdorocni tradici a velmi Uspésna, verejnost ji
podporuje a bere jako samozrejmost. Vérim, ze i u nas za par let jiz bude
jen malo téch, ktefi se zeptaji ,,A co to ta MDA RIDE vlastné je?“. Mozna
jsem snilek, ale ja tomu vérim.

Zdenék Janda




INFORMUJEME

Bezplatné pravni poradenstvi pro ¢leny AMD v CR stale poskytuje JUDr. Jan
Bébr, telefon 257 003 451. MozZnost zastupovani pri soudnim rizeni.
Red.

Poradenstvi z oblasti socialni problematiky Vam poskytujeme primo v
kancelari AMD, Utery, Ctvrtek 13:00 - 16:00, streda 12:00 - 15:00, patek 9:00
- 12:00, nebo na tel.: 272 933 777. Mimo tyto hodiny pak na tel.: 602 250
252. Se svymi dotazy se mizZete obracet i pisemné na adresu kancelare ¢i e-
mailem na amd@md-cz.org.

Red.

Ti, kteri jesSté neobdrzeli testovaci balicek na Pompeho nemoc a jste po-
stizeni nervosvalovym onemocnénim, obrat’te se na nasi kancelar.
Red.

Ti z Vas, kteri dosud nezaplatili ¢lenské prispévky, at’ co nejdrive tento
svlj zavazek napravi.
Red.

S Ligou proti diskriminaci pomoci virtualni asistence

Novou sluzbu virtualni asistence zacina nabizet Poradna pro zivot s
postizenim Ligy vozickara v ramci projektu S Ligou proti diskriminaci.
Spociva v moznosti bezplatného telefonického poradenstvi pred jed-
nanim na Gradu, v prabéhu jednani a pripadné i po ném.

Virtualni asistence - nova sluzba Poradny pro zivot s postizenim

Jste na Uradé a potrebujete poradit?
Nejste si jisti spravnosti ziskanych informaci?
Nerozumite zakonum a paragrafum?

Zavolejte nam - tady a ted'’!
Bezplatna linka: 800 100 250




Co je virtualni asistence?

Nova sluzba nabizi efektivni a rychlou moznost, jak ziskat potrebné
informace pri osobnim jednani na Uradech a v institucich. K dispozici
jsou Vam socialni pracovnici, kteri Vam po telefonu, tzn. na dalku,
sdéli potrebné informace. Cilem je pripravit Vas na jednani na Gradé,
poskytnout Vam nezbytné rady ve chvili, kdy je nejvice potrebujete a
dopomoci Vam k reseni dané situace. Virtualni asistence neslouzi jako
prostrednik mezi Vami a Urednikem, ale podporuje Vas pri samostat-
ném jednani.

Komu je sluzba urcena?

Osobam se zdravotnim postizenim, které potrebuji radu, pomoc Cci
odborné informace pfi jednani na Uradech a v institucich. Sluzba je
poskytovana bezplatné v ramci celé CR v pracovni dny od 9 do 16
hod.

Co nabizime?

Okamzitou pomoc a radu pri Urednim jednani. Pripravu pred samot-
nym jednanim v podobé informaci tykajicich se invalidnich duichodd,
prispévku a vyhod po zdravotné postizené, kompenzacnich pomdcek,
bariér a aktualni legislativy. Vzory odvolani a zalob ve véci dichodl a
prispévkd.

Jak virtualni asistence probiha?

Pred jednanim: Obratte se na nas pred samotnym jednanim, zjistéte
si potrebné informace a budte dobre pripraveni. Béhem jednani:
Kontaktujte nas primo béhem Vasi schizky - pomizeme Vam v danou
chvili vse ujasnit, doplnit, potvrdit. Po jednani: Budete-li v jednani
pokracovat, dodame Vam podrobné informace, legislativni podklady,
vzory odvolani ¢i zalob.

Kontaktujte nas:

Liga vozickaru

Bezplatna linka: 800 100 250

Tel.: 537 021 490, 774 635 564

E-mail: poradna@ligavozic.cz

www. ligavozic.cz Zdroj: Liga vozickdra


http://www.ligavozic.cz/

Bezbariérovy mamograf

Vazeni pratelé, jelikoz se dle mého nazoru jedna o velice potrebnou
akci pro zdravotné znevyhodnéné Zeny, prosim o rozeslani tak, aby se
o ni dozvédélo co nejvice zen.

Na zakladé svych zkusenosti vim, Ze malokteré pracovisté je zcela
bezbariérové. Proto jsem uvitala moznost, aby se nase druzstvo zapo-
jilo do této akce, ve které se nabizi zdravotné znevyhodnénym Zenam
nechat se vysetrit mamografem, ktery je jednak na vysoké Urovni a
hlavné veskeré prostory této kliniky jsou zcela bezbariérové - sama
jsem se o tom presvédcila. Navic je v ramci této akce mozné, aby se
nechaly vysetrit zeny jiz od véku 40 let.

Pripadné dotazy rada odpovim, jednak na e-mailové adrese -
smiskovaznovoz@email.cz, nebo telefonicky na 739 277 618

S pozdravem

Alena Smiskova

predseda socialniho druzstva Znovoz

Vozickari Znojemska, o0.s.
Znojmo 669 02, Kotkova 664/14
Tel.: 739 277 618
WwW.porbar.org

Mouth Mouse znamena samostatnost a nezavislost

Diky Mouth Mouse a samostatnému ovladani PC ziska clovék novy po-
hled na svét, at' je postizen vysokym ochrnutim, amputaci koncetin
nebo svalovou dystrofii.

Diky univerzalnosti pristroje, ktera spociva v jednoduchém pripojeni
pristroje k PC a jednoduché instalaci mouthmouse na stdl, lizko nebo
invalidni vozik, se rapidné zlepsi kvalita Zivota clovéka. Zlepseni na-
stava diky okamzitému zvyseni samostatnosti, zkvalitnéni komunikace
s okolim, zlepseni nezavislosti na okoli a prisunu témér neomezenych
informaci.


mailto:smiskovaznovoz@email.cz
http://www.porbar.org/

MouthMouse je nahrada klasické pocitacové mysi.

Mouth Mouse pomaha lidem ovladat PC pohybem rt. Pomoc se nasky-
ta tém lidem, kteri nemohou ovladat koncetinami klasickou pocitaco-
vou mys. Mouth Mouse plné nahrazuje tuto klasickou pocitacovou mys
se véemi jejimi funkcemi. Diky tomuto pristroji je mozné kvalitné
ovladat PC a software, at' uz doma nebo v kancelari. Zarizeni dovolu-
je plnohodnotné pracovat s PC, uzivat si zabavy, ziskavat informace a
komunikovat s okolim.

Informace od NRZP
Ockovani proti praseci chripce

Posilam nékolik informaci z oblasti zdravotnictvi. Dnes jsem mél jed-
nani s pani ministryni zdravotnictvi D. Juraskovou, se kterou jsem
jednal o ockovani proti tzv. praseci chripce. Pani ministryné mé ujis-
tila, ze si uvédomuji velké nebezpeci této chripky pro osoby se zdra-
votnim postizenim. Jiz dnes je rozhodnuto, Ze prioritné budou ocko-
vani proti tomuto onemocnéni predevsim pacienti s onemocnénim
dychacich cest a plic, napr. lidé s chronickou bronchitidou, plicni
fibrosou, chronickou obstrukcni plicni nemoci ve tretim a ctvrtém
stadiu, astmatem a dale pacienti sonemocnénim srdce,
s kardiostimulatory, pripadné nemocni po implantaci umélych chlop-
ni. Upozornil jsem pani ministryni na skutecnost, ze velké dychaci
potize maji dalsi skupiny osob se zdravotnim postizenim, jako napri-
klad muskularni dystrofici ve vyssim stadiu, lidé s deformacemi hrud-
niku po obrnach a podobné. Dohodli jsme se s pani ministryni na tom,
ze v prvni poloviné fijna bychom se sesli s tymem odborniku, ktefi
pripravuji seznamy obcand pro ockovani, abychom hovorili o dalSich
skupinach lidi, kteri by mohli byt prioritné ockovani. Pani ministryné
mé informovala o tom, Ze je pravdépodobné, Ze k ockovani bude sta-
¢it jedna davka vakciny, nikoliv dvé, jak byly pavodni predpoklady.
Tim by nakoupené vakciny vystacily podstatné vyssimu poctu obyvatel
Ceskeé republiky. A tudiz je realna nadéje, ze by byly ockovany vsech-
ny skupiny osob se zdravotnim postizenim, které maji potize
s dychanim ¢i obéhovym systémem.



Dnes jsem se opét obratil na reditele VZP CR pana P. Horaka
s dopisem, kde jsem ho pozadal o dalsi schiizku ve véci zdravotnic-
kych prostfedki. Problém dosud neni vyreSen, nejsou uzavieny
smlouvy s dodavateli a situace se ponékud zdramatizovala tim, Ze
VZP CR odmita podepsat smlouvy dalsim firmam. Panu rediteli P. Ho-
rakovi jsem poslal pripominky legislativniho odboru NRZP CR k navrhu
smluv mezi VZP CR a dodavatelskymi firmami. Tyto pFipominky smé-
ruji predevsim k ochrané zajmu( pacient(. Nase pripominky Vam posi-
lam v prilozeném dokumentu.

Vdclav Krdsa
predseda NRZP CR

Pripominky legislativhiho odboru NRZP CR.

Dle odd. C, cl. VII., odst. 4) dodavatel ma zajistit predani ZP ve vy-
dejné dodavatele, nebo na jiném misté dohodnutém s pojisténcem.
Toto ustanoveni zfejmé v praxi znamena, ze VZP, s nejvétsi pravdeé-
podobnosti, nehodla hradit dodavateli dopravu novych zdravotnickych
prostredku pri jejich vydeji pojisténci, ani dopravu pfi opravé. Tento
mdj zavér potvrdil i jeden z dodavatelll. (Argumentem VZP Udajné
bylo, Ze se pojisténci k zdravotnickym prostfedkim nechovaji radné,
nesetri je a Ze toto je donuti k vétsi péci.) Je to pro pojisténce velmi
zatéZujici ustanoveni, protoZze dodavatelé budou chtit na pojisténci
Uhradu cestovného v pripadé, Ze mu povezou zdravotnicky prostre-
dek. Pokud si ho bude sam vyzvedavat ve vydejné dodavatele, musi si
pojisténec zajistit a také hradit jeho dopravu sam. V pripadé, ze je
dodavatel vzdalen i 200 km od bydlisté pojisténce a pri vysoké sazbé
za 1 km, mUze cena dopravy dosahnout velmi vysokych castek, které
nebudou pojisténci schopni hradit. U opravy se jedna i o 4 cesty, ne-
bot' je nejdriv, pred vystavenim poukazu, nutné nechat udélat kalku-
laci opravy a v tom pripadé musi technik prostredek vidét. Timto roz-
hodnutim by byli pausalné ,,potrestani“ i ti pojisténci, kteri jsou na
své prostredky opatrni.

Dle odd. C, cl. X., odst. 3) ma dodavatel povinnost pred provedenim

servisniho zakroku predat VZP pisemnou nabidku servisniho zakroku

s uvedenim jeho popisu, jeho ceny, potrebnych dili a jejich ceny.

VZP ma povinnost potvrdit, ¢i odmitnout nabidku do 10!!! dni od do-
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ruceni nabidky. Podle mého nazoru mize toto ustanoveni neumérné
prodlouzit dobu opravy zdravotnického prostredku, a to asi o 14 dni,
coz se mi jevi spolu s vyrizovanim poukazt na opravu, jako doba zcela
neumérna! Celkem tak mdlze doba opravy trvat treba i 3 tydny!

Mimo jiné jsou smlouvou dodavatelé zavazani uchovavat kopie pouka-
zU a objednavek po dobu 10 let. Coz je ustanoveni celkem diskutabil-
ni, kdyz zivotnost zdravotnickych prostredki je vétsinou 5 let.

V samotné Smlouvé o vypljcce, kterou VZP pujcuje zdravotnicky pro-
stredek pojisténci, je kontroverzni:

1)

¢l. Il., kde je uvedena doma vypUjcky. V pripadé, Ze by napfr.
u vozikll nebyla na poukazu na zdravot. prostfedek uvedena
doba vypljcky 5 let, ¢ini doba vypujcky pouze 2 roky. Pred
ukonéenim vypUjéni doby by pak musel pojisténec opét zaza-
dat smluvniho lékare o potvrzeni, Ze divody zapGjcky trvaji a
vse by musel potvrdit téz revizni lékar VZP. Pak by se doba
zapUjcky prodlouzila pouze o 1 rok! Toto ustanoveni zbytecné
velmi zatéZuje nejen pojisténce, ale i smluvni a revizni léka-
re.

2) VL lll., odst. 2 je pak zakotvena povinnost vracet zdravot-

nicky prostfedek v misté zapGjceni (opét dopravni naklady a
nelmeérné zatizeni).

3) VCL lll., odst. 4 je oteviena moznost VZP odmitnout opravu

zdravotnického prostredku, pokud, podle jejiho minéni, po-
skozeni vzniklo v souvislosti se Spatnym zachazenim ze strany
pojisténce. Toto ustanoveni je velmi nebezpecné. VZP by
mohla pozadovat Ghradu nakladil na opravu i od pojisténce,
ktery, vzhledem ke svému zdravotnimu stavu, napr. nezvladl
rizeni el. voziku a pri jizdé ho poskodil. Nebo napr. kdyz byl
vozik prepravovan 3. osobou a ta zavinila jeho poskozeni
apod.

4) V této smlouvé neni reseno dopravné k opravam. Pouze je za-

kotvena povinnost pojisténce predlozit zdravotnicky prostre-
dek k potrebné Udrzbé. Mam za to, Ze pojistovna hodla pre-
nést cenu dopravného na pojisténce, jak je uvedeno vyse.

Zdroj:NRZP
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ZUCASTNILI JSME SE

8. 6. - Planovani a rozvoj socialnich sluzeb - Magistrat hl. mesta Praha
23. 6. - Ceska rada humanitarnich organizaci - Park Hotel

4. 8. - Tiskova konference MDA Ride - Obchodni centrum Letnany

5. 9. - 1. rocnik benefi¢ni jizdy MDA Ride - Obchodni centrum Letnany
(podrobnosti v tomto cisle)

17.9. - 20.9. Mezinarodni konference EAMDA v Bélehradé (detaily
v pristim Cisle Zpravodaje)

Zprava ze zasedani Krajské rady Jihomoravského kraje NRZP
Za AMD se zUcastnila Pavlina Riglova

Na programu schlze bylo projednavani situace v oblasti planovani
socialnich sluzeb v jednotlivych regionech JmK. Informace zpracovala
a prezentovala Monika Galko. MUDr. Drbal seznamil Ucastniky s fi-
nancni situaci JmK v socialni oblasti, kde uvedl|, ze diky celosvétové
krizi bude i JmK mit nizsi prijmy, nez predpokladal, a proto se maji
kratit i prostredky na socialni oblast. MUDr. Drbal ujistil, Ze se bude
snazit Castku na socialni oblast nekratit nebo jen minimalné. Zde mo-
hou napomoci situaci evropské fondy, ze kterych je mozné financovat
predevsim prispévkové organizace. Ty jsou nejvétsimi odbérateli fi-
nanci z krajskych prostfedku na tuto oblast.

Vybor zadal dotazy svym clenskym organizacim ohledné Vyrovnavani
prilezitosti pro osoby se zdravotnim postizenim v JmK na obdobi 2010
- 2012.

Soucasti schuze byl téz navrh na Cenu hejtmana JmK pro letosni rok.
NavrZen byl pan Jifi Sandera, ktery je t&Zce télesné postizeny, pohy-
buje se na elektrickém invalidnim voziku, tohoto ¢asu v USP Habrova-
ny. Pan Sandera v tomto zafizeni Zije jiz vice nez 20 let, pricemz je
hlavnim mluvc¢im za klienty Ustavu. Cela léta se podili na planovani
Uprav, ¢innosti a chodu zarizeni. Zejména se jedna o zlepseni kvality
pobytu klientd, jejich kulturni, spolecenské a sportovni vyziti. Stal se
duvérnikem vétsiny klient(, kterym se snazi vyjit vstric nebo prosazu-
je jejich pozadavky na vedeni Ustavu.
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V rdmci Asociace muskularnich dystrofiki, kde pan Sandera ptsobi ve
vyboru, porada psychorehabilitacni kurzy pro zdravotné postizené,
predevsim pro osoby upoutané na invalidni vozik. Rovnéz porada tur-
naje v $achu pro zdravotné postizené z celé CR a 3kolici programy v
informacnich technologiich.
Vybor tento navrh jednomyslné schvalil.

Leos Spdcil

Ludék Paprskdr: Ranni rozpolcenost
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ZPRAVY OD SPRIZNENYCH ORGANIZACI

S OPERACNI PROGRAM A PODPORUJEME
ool ML ﬁ LIDSKE ZDROJE koo VASI BUDOUCNOST
(4 : A ZAMESTNANOST -

fond v CR EVROPSKA UNIE Bfecno www.esfcr.cz

UCIME SE ZVLADAT SMA
PROJEKT C. CZ.1.04/3.1.03/22.00083

Kolpingové rodiné Smecno byl Evropskym socialnim fondem a statnim
rozpo¢tem v ramci OPERACNIHO PROGRAMU LIDSKE ZDROJE A ZA-
MESTNANOST podporen projekt U¢ime se zvladat SMA!

Projekt je rozdélen na dvé klicové aktivity, které maji samostatné
cile:

1) Podpora socialniho zaclenovani, usnadnéni pracovniho uplatnéni a
seberealizace osob pecujicich o osobu blizkou s onemocnénim SMA
(spinalni muskularni atrofie) v ramci celé CR.

Cile je dosahovano realizaci vzdélavacich aktivit pro osoby pecujici, a
to vzdélavanim formou e-learningového kurzu a na vikendovych vzdé-
lavacich akcich.

2) Zvysovani kvality sluzeb prostfednictvim vzdélavani zaméstnancd
sdruzeni Kolpingova rodina Smecno.

Cile je dosahovano vzdélavanim zaméstnancl v kurzech akreditova-
nych MPSV dle analyzy vzdélavacich potreb.

Partnerem projektu je Somatopedicka spolecnost.

Struktura vikendového kurzu:

Zakladem vikendovych kurz( jsou bloky interaktivnich prednasek a
seminaru pro pecujici osoby. Odborné bloky jsou vzdy zamérené na
skutecné potreby cilové skupiny. Jsou vedeny lektory, kteri jsou vel-
mi peclivé vybirani tak, aby byl naplnén cil projektu. Vikendovy kurz
zacdina v patek, kdy prijizdéji jednotlivé rodiny a po ubytovani probi-
ha seznameni se strukturou a programem pobytu. Nasleduje nefor-
malni vyména zkusenosti. Sobota je z hlediska odborného programu
stézejnim dnem. Jednotlivé bloky jsou rozclenény do oblasti neurolo-
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gie, psychologie, specialni pedagogiky, socialné-pravni oblasti, rodin-
ného poradenstvi, fyzioterapie, bezbariérovych informaci, moznosti
vyzkouseni kompenzacnich a rehabilitacnich pomlcek a dalSich oblas-
ti. V nedéli probiha zhodnoceni vikendového kurzu a zpétna vazba.

Zakladni informace o e-learningovém vzdélavani:

Smyslem a cilem e-learningového vzdélavani je podpora socialniho
zaclenovani, usnadnéni pracovniho uplatnéni a seberealizace osob
pecujicich o osobu blizkou s onemocnénim SMA v ramci celé CR. Cile
je dosahovano realizaci e-learningového kurzu pro osoby pecujici,
ktery ma predevsim tu vyhodu, ze potfebné informace mUze osoba
pecujici vstrebavat v tempu, které mu nejlépe vyhovuje a nezvysuje
tak jiz enormni zatéz na osoby, které pecuji o dité s postizenim. Jed-
notlivé moduly jsou koncipovany s ohledem jak na problematiku SMA,
tak na problematiku podobnych typl( télesného postizeni. Budouci
uzivatel e-learningu na adrese http://elearning.dumrodin.cz ziska
potrebné informace k registraci a prihlaseni do systému, informace o
strukture a obsahu kurzu a podminkach jeho Uspésného dokonceni. Po
ovéreni registracnich Gdaji se bude moci prihlasit do systému a zacit
s vyukou. Na otazky spojené s vyukou odpovida v dané oblasti vzdy
kompetentni tutor. Na konci kazdé kapitoly je pripraven kontrolni
test, po jehoz vyplnéni a vyhodnoceni uzivatel postupuje dale a po-
kracuje v dalsi vyuce. V pripadé, ze uzivatel testem neprojde, ma
moznost pozadat tutora o opakovani testu. Vysledkem Uspésného do-
konceni kurzu by mélo byt ziskani nejnovéjsich informaci a rozsireni
jiz nabytych zkusenosti tak, aby efektivné a dle skutecnych potreb
pecujicich osob dochazelo k naplnovani poslani a cile projektu.

TENTO PROJEKT JE SPOLUFINANCOVAN EVROPSKYM SOCIALNIM FON-
DEM A STATNIM ROZPOCTEM CR

Zdroj: Pavel Dusdnek
Kolpingova rodina Smeéno

15


http://elearning.dumrodin.cz/

SOCIALNIi OKENKO

Ve Svédské socialni péci nepracuje tolik dobrovolnikii

S nékolika zarizenimi socialnich sluzeb v Jihoceském kraji se béhem
své navstévy seznamila péticlenna svédska delegace.

Za zarizeni s velmi vysokou Urovni poskytovanych sluzeb oznacila
Hospic sv. Jana N. Neumanna v Prachaticich vedouci odboru social-
nich sluZeb se specializaci na postizené v oblasti Valdemarsvik Annica
Ottoson. ,,Velky rozdil v péci v Ceské republice a ve Svédsku je pravé
v poctu lidi, ktefi se o lidi v téchto zafizenich staraji. V hospicu jsme
vidéli, Ze jsou to az dva lidé, ve Svédsku jsou to - matematicky vyjad-
reno - 0,2 az 0,8 lidi,“ uvedla Annica. ,Myslenka, kterou si povezeme
zpatky do Svédska, je, Ze u vas je vice dobrovolnikl, ktefi poskytuji
dobrovolnou péci v socialni oblasti. Ve Svédsku je vice znat tendence
vyzadovat za tuto praci penize,“ dodala.

Vedle prachatického hospicu navstivila delegace také ceskobudéjo-
vické 1. Centrum zdravotné postizenych jiznich Cech, Arpidu a setka-
la se se zastupci Zdravotné socialni fakulty JihoCeské univerzity. Sys-
témy socialni péce v obou zemich povazuje vedouci odboru socialnich
sluzeb v oblasti Atvidaverg Andreas Capilla za velmi podobné. ,,0dlis-
ny je zplsob dotaci. Svédsko pfijalo mnoho zakond, které vymezuji
péci o postizené a o obcany vyzadujici socialni pomoc. U nas jsou tyto
instituce financovany statem nebo obcemi,“ uzavrel.

Mgr. Vladimira Pavlova
Krajsky urad - JihoCesky kraj
Oddéleni informaci a styku s verejnosti

Novela zakona o socialnich sluzbach

Prinasim Vam podrobnéjsi prehled chystanych zmén zakona o
socialnich sluzbach. Poslanecka snémovna CR schvalila dne 13. 5.
2009 novelu, kterou se méni zakon ¢. 108/2006 Sb., o socialnich
sluzbach, ve znéni pozdéjsich predpisu, a nékteré dalsi zakony. Tento
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navrh byl dne 18. 6. 2009 beze zmeén schvalen i senatem a podepsan
nasledné prezidentem CR. Vétsina zmén bude ucinna od 1. 8. 2009.

Novela zakona méni vysi prispévku na péci a nékteré z
podminek naroku na prispévek. V § 11 se zvysuje prispévek na péci ve
IV. stupni zavislosti z 11 000 K¢ na 12 000 K¢, a to jak pro osoby do 18
let, tak pro osoby nad 18 let.

Méni se také § 14a, ktery drive urCoval, ze prispévek se
nevyplaci, jestlize je opravnéné osobé po cely kalendarni meésic
poskytovana zdravotni péce formou Ustavni péce v nemocnici nebo
odborném lécebném Ustavu, nejde-li o poskytovani socialnich sluzeb.
Novela je doplnéna o vétu, ze to neplati v pripadé, kdy je s
opravnénou osobou do Ustavni péce v nemocnici nebo odborném
léCebném Ustavu prijata jako privodce fyzicka osoba, ktera byla
uvedena v zadosti o prispévek, popripadé ohlasena jako osoba
poskytujici pomoc.

Dle § 16 se rozsSiruje okruh osob a zarizeni, které mohou
narokovat prispévek na péci v pripadé umrti zadatele pred priznanim
prispévku. Narok se dosud tykal manzelky, déti a rodicu Zzijicich
s zadatelem ve spolecné domacnosti. Nové mohou prispévek
pozadovat také partneri (v ramci registrovaného partnerstvi) a dalsi
osoby blizké ve spolecné domacnosti. Pokud tyto osoby nejsou, narok
prechazi na jiné osoby blizké, které byly oznaceny jako pecujici.
V pripadé, Ze zadatel vyuzival pobytové socialni sluzby v zarizenich
socialnich sluzeb nebo ve zdravotnickém zarizeni Ustavni péce,
nabyva narok na ¢astky prispévku na péci toto zarizeni.

Novym paragrafem § 18a se méni zplsob vyplaty prispévku ve
stupni | (lehka zavislost) osobé starsi 18 let. Osobé starsi 18 let, ktera
ma narok na prispévek ve stupni | (lehka zavislost) ve vysi 2 000 Kc,
se vyplaci Cast tohoto prispévku ve vysi
1000 KC v penézich a 1000 KE formou poukazky nebo formou
elektronického platebniho prostredku urceného k Uhradé za socialni
sluzby. NevycCerpana cCast poukazky se da presunout do dalSich dvou
mésicu.

Zplsob rozdéleni vyplaty prispévku formou financi a formou
poukazky se nepouzije:

a) jestlize jsou osobé poskytovany pobytové socialni sluzby nebo ji
poskytuje pomoc specialni lizkové zdravotnické zarizeni hospicového
typu, a to i po ¢ast kalendarniho mésice;
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b) v pripadé, kdy osobé nemohou byt poskytovany socialni sluzby z
toho divodu, Ze v izemnim obvodu obecniho Uradu obce s rozsifenou
plUsobnosti, popripadé v jiném misté, které je pro osobu dostupné,
neplsobi vhodny poskytovatel socialnich sluzeb nebo takovy
poskytovatel socialnich sluzeb nema dostatecnou kapacitu k
poskytovani socialni sluzby, o kterou osoba zada;
c) v pripadé, kdy je potrebna pomoc osobé poskytovana v plném
rozsahu pouze osobou blizkou, ktera je vedena jako osoba pecujici a
pomoc od poskytovatele socialnich sluzeb neni zapotrebi;
d) pokud jde o zpétnou vyplatu prispévku Ci je prispévek vyplacen do
ciziny.

Upozornuji, ze zplsob rozdéleni vyplaty prispévku v I. stupni
bude Ucinné az od 1. 1. 2010.

Upozornéni pro osoby zdravotné znevyhodnéné

Koncem cervna 2009 skoncila platnost nékterych rozhodnuti o
tom, ze se obcan povazuje za osobu se zdravotnim znevyhodnénim
(na zakladé zakona ¢. 109/2006 Sb., kterym se méni nékteré zakony v
souvislosti s prijetim zakona o socialnich sluzbach).

V ramci kategorie zdravotné znevyhodnénych osob jsou dvé
skupiny. Prvni skupinu tvori osoby, které byly uznany za zdravotné
znevyhodnéné rozhodnutim Uradu prace. Této skupiny se ukonceni
platnosti statutu osoby se zdravotnim postizenim netyka. Druhou
skupinou jsou pak ti, kteri byli uznani osobami zdravotné
znevyhodnénymi okresni spravou socialniho zabezpeceni. Pujde
zejména o osoby, kterym byl tento status priznan v dobé od 1. 10.
2004 do 1. 7. 2006. Tyto osoby musi znovu podat Zadost o uznani
osobou zdravotné znevyhodnénou, tentokrat na prislusSném Gradu
prace. Zména se tyka i téch, kteri maji rozhodnuti o priznani statutu
osoby se zdravotnim postizenim vydané na delsi dobu nez do 30. 6.
2009, pripadné s trvalou platnosti.

Tato zména mize mit vliv na zaméstnavatele, a to zejména z
hlediska dani a plnéni povinného podilu zaméstnancu se zdravotnim
postizenim. Dale mohou nastat problémy s plnénim smlouvy o
prispévku na zrizeni ¢i provoz chranéného pracovniho mista,
poskytovani nahradniho plnéni atd. Je tedy treba na zménu
upozornit i vaseho zaméstnavatele.
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Na webovych strankach MPSV je k dispozici zadost o nové
uznani osobou zdravotné znevyhodnénou, ktera se podava na Uradu
prace, v jehoz spravnim obvodu ma fyzicka osoba své bydlisté.

Slouceni lékarské posudkové sluzby UP a CSSZ

Od 1. 7. 2009 doslo ke slouceni_lékarské posudkove sluzby
UFadU prace a lékarské posudkove sluzby CSSZ. Od tohoto dne se tedy
veskera agenda posudkové sluzby UP prevadi na okresni spravy
socialniho zabezpeceni (0SSZ). V praxi to znamena, ze lékari OSSZ
budou vykonavat posudkovou cinnost jak pro ucely invalidity, tak pro
dalsi systémy socialniho zabezpeceni, které dosud posuzovali |ékari
UFadU prace.

CSSZ uvadi konkrétni posudkové cinnosti LPS OSSZ od 1. 7.
2009. OSSZ posuzuji zdravotni stav a pracovni schopnost fyzickych
osob pro Ucely socialniho zabezpeceni a pro ucely poskytnuti davek a
mimoradnych vyhod podle jinych pravnich predpisu pri zjistovacich a
kontrolnich lékarskych prohlidkach.

Za tim Ucelem posuzuji:
« plnou invaliditu a ¢astecnou invaliditu,
 dlouhodobé nepriznivy zdravotni stav ditéte a jeho neschopnost
vykonavat z diivodu tohoto zdravotniho stavu soustavnou vydéle¢nou
¢innost,
« zda jde o fyzickou osobu zdravotné znevyhodnénou,
« zda si fyzicka osoba mize zvysit vzhledem ke svému zdravotnimu
stavu prijem vlastni praci,
» zda jde o fyzickou osobu tézce zdravotné postizenou a druh a
stupen tohoto postizeni pro Ucely poskytnuti mimoradnych vyhod,
prispévku na UOpravu bytu, prispévku na Uhradu za uzivani
bezbariérového bytu a garaze, prispévku na zakoupeni, celkovou
opravu a zvlastni Upravu motorového vozidla a prispévku na
individualni dopravu,
« zda jde pro UcCely davek statni socialni podpory o osobu dlouhodobé
tézce zdravotné postizenou, dlouhodobé zdravotné postizenou nebo o
dité dlouhodobé nemocné,
« stupen zavislosti fyzické osoby pro Ucely prispévku na péci.
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Prispévek na péci a vydélecna c¢innost dle zakona o socialnich
sluzbach

Casto se setkavame s obavami osob, které pobiraji prispévek
na péci a domnivaji se, Ze z dlivodu vydélecné Cinnosti jim prispévek
mlze byt odebran. Abychom podporili informaci, Ze vydéle¢na
¢innost nemuze byt divodem odebrani prispévku na péci, pozadali
jsme o oficialni vyjadreni JUDr. Jarmilu Kralovou z odboru socialnich
sluzeb MPSV:

Podle zdkona ¢. 108/2006 Sb., o socidlnich sluzbach, ve znéni
pozdéjsich predpisti, md ndrok na prispévek na péci osoba, kterd
z divodu dlouhodobé nepfiznivého zdravotniho stavu potrebuje po-
moc od jiné osoby pri ukonech péce o vlastni osobu a sobéstacnosti, a
to v rozsahu odpovidajicimu nékterému ze Ctyr stupnu zdvislosti. Od
1. srpna 2009 je dalsi podminkou ndroku na prispévek na péci skutec-
nost, Ze zadvislé osobé poskytuje potrebnou pomoc osoba blizka nebo
jind fyzickd osoba, kterd tuto &innost nevykondvd jako podnikatel’,
nebo poskytovatel socidlnich sluZeb zapsany v registru poskytovatelt
socidlnich sluzeb anebo hospic. Z takto vymezené podminky ndroku
na pripévek na péci vyplyvd, Ze nejde o ddvku zavislou na prijmu.
Pri rozhodovdni o ndroku na prispévek na péci a na jeho vyplatu neni
proto zjistovdn prijem Zadatele o tento prispévek. Z hlediska ndroku
na prispévek na péci a na jeho vyplatu neni prijemce prispévku na
péci nijak omezen ve vydélecné Cinnosti.

Novelou zdkona o socidlnich sluzbdch jsou od 1. srpna 2009
upresnény skutecCnosti, které obecni Urad obce s rozsirfenou pusob-

' jedna se o pojmy, které jsou v zakoné o socialnich sluzbach obsazeny jiz pred jeho
novelizaci k 1. 8. 2009. Kdo je osobou blizkou se posuzuje podle § 116 obcanského
zakoniku. Pokud pomoc zavislé osobé poskytuje jina fyzicka osoba neZ osoba blizka, a
tuto cCinnost nevykonava jako podnikatel, rozumi se tim v praxi
typicky napf. sousedé, dale osoby, které nemohou byt povazovany za osoby blizké.
Zakon o socialnich sluzbach pritom odkazuje na ustanoveni § 2 odst. 2 obchodniho
zakoniku, ve kterém je definovano podnikani. Kdo se zapisuje do registru
poskytovatelll socialnich sluZzeb je uvedeno v § 85 odst. 1 zdkona o socialnich
sluzbach. Nové vymezeni podminky naroku znamena, Ze poskytuje-li pozivateli
prispévku potrebnou pomoc vyluéné jiny subjekt, nez je uvedeny v zakoné o
socialnich sluzbach v definici naroku na prispévek, pak narok na prispévek od 1. 8.
2009 zanika, nebo pri podani Zadosti po tomto datu nevznikne
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nosti ovéruje v souvislosti s kontrolou vyuZivdni prispévku na péci, a
to jak u prijemcd prispévku, tak i u fyzickych a prdvnickych osob,
které jim poskytuji pomoc. Ovéruje se napr., zda zpusob poskytované
pomoci a jeji rozsah odpovidd stanovenému stupni zdvislosti a zda je
tato pomoc zamérena na ukony, které podle posudku lékare okresni
sprdvy socidlniho zabezpeceni (pred 1. ¢ervencem 2009 lékarem ura-
du prdce) neni prijemce prispévku na péci schopen zvlddat. Zdkon
nestanovi povinnost ovérovat, zda prijemce prispévku na péci je vy-
délecné cCinny. Samotny fakt, Ze prijemce prispévku na péci je vydeé-
le¢né cinny, nemizZe byt divodem pro zastaveni vyplaty tohoto pri-
spévku nebo dokonce pro jeho odnéti.

Vydélecnd cinnost pfijemce prispévku na péci muZe mit vy-
znam v pripadé, kdy je klientem nékterého z pobytovych zarizeni
socidlnich sluZzeb uvedenych v § 73 odst. 1 zdkona o socidlnich sluz-
bdch (napf. domova pro osoby se zdravotnim postiZzenim, domova
duchodcui), a to v souvislosti se stanovenim vyse thrady za ubytovani
a stravu v tomto zarizeni. Po zaplaceni uhrady za ubytovani a stravu
musi klientovi takového zarizeni zistat alesponi 15 % jeho prijmu.
Prijmy pro ucely stanoveni tohoto minimdlniho zdstatku prijmu se
posuzuji podle zdkona o Zivotnim a existencnim minimu. Pokud je
klient zarizeni vydélecné Cinny napr. na zdkladé pracovniho poméru
nebo dohod o pracich konanych mimo pracovni pomér, zapocitava se
prijem z této cCinnosti pro ucely stanoveni minimdlniho zistatku
prijmu.

@) program i -Ziju § prehfedem
_J_+/ PORADENSTVI A INFORMACE
Liga za prava vozickari, o.s., Bzenecka 23, 628 00 Brno Lucie Teresa Figurovd
bezplatna linka: Vedouci programu Poradenstvi
e a informace

www."gaﬂlﬂﬁ.cz Bezplatna linka 800 100 250
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OSOBNOST

Maryze Schoneveld van der Linde (Nizozem:i)
(pokracovani)

Ziskani financni podpory z Nizozemi (2004)

Budoucnost pacientd s Pompeho nemoci vypadala velmi slibné.
Budeme prvni lidé s nervosvalovym onemocnénim, ktefi se mohou
(écit. Nicméné VSN byla informovana o nové politice naseho ministra
zdravotnictvi, kde se uvadélo, zZe drahé léky by nemély byt jesté hra-
zeny. Byl to pro nas Sok! Pokud to byla pravda, znamenalo to, Ze pa-
cientim s Pompeho nemoci nebude hrazena lécba. Védéli jsme od
zacatku, ze enzymové substitucni terapie budou nakladné, protoze se
jednalo o vzacny lék. Miliony dolar( byly investovany do vyzkumu,
vyvoje, vyroby a klinickych test( a tyto penize by mohly byt ziskany
zpét od pouhych par tisic pacient( na celém svété. To byla zcela jina
situace nez napriklad s léky na cukrovku, které jsou urceny pro milio-
ny lidi. Prosté jsem nemohla uvérit, ze by nyni po vsech téch letech
intenzivniho vyzkumu, tvrdé prace lékard a pramyslu a financnich
investic od nasi spole¢nosti, kdy se konecné podarilo objevit Ucinnou
léCbu, vSe muZe ztroskotat na tom, Ze vlada odmitd jeji Ghradu.
Nicméné pravé v tomto obdobi Nizozemsko prevzalo predsednictvi
Evropské unie. V ramci tohoto predsednictvi ministr zdravotnictvi
organizuje konferenci o 'Lékové priorité'. Byla jsem také pozvana, a
tak jsem se rozhodla jit spolecné s mou matkou. O prestavce jsem
zahlédla ministra zdravotnictvi, jak hovori s néjakymi lidmi na druhé
strané starého kostela, kde se konala konference. Mezi mnou a jim
bylo mnoho zidli a lidi. JelikoZ jsem byla na voziku, nemohla jsem se
k nému dostat. Moje maminka se k nému priblizila a zeptal se ho,
jestli by byl ochoten ke mné zajit, Ze bych si s nim prala mluvit.
Okamzité ji nasledoval a Sel ke mné. Podali jsme si ruce a ja se pred-
stavila a povédéla mu o enzymové substitucni terapii, kterou uzivam
nékolik let ve specialnim programu. Rekla jsem mu, jak moc mi tento
lék pomohl a Ze jsem velmi znepokojena z jeho nového planu, proto-
ze kdyby tento plan mél vstoupit v platnost, znamenalo by to, ze uz
nebudu mit moznost pokracovat v léceni a moje svaly zacnou opét
ochabovat. Podival se na mé a rekl mi, Ze nebylo jeho zamérem pri-
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pravit mé a ostatni pacienty s vzacnymi nemocemi o lécbu. Musel se
jenom starat o rostouci naklady na zdravotni péci. Po konferenci jsme
méli moznost si promluvit a nasledné ho reditel VSN pozval na pra-
covni navstévu. Ministr zdravotnictvi pozvani prijal, za trfi mésice
jsme se potkali znovu. Po dalSich jednanich mezi ministerstvem zdra-
votnictvi a VSN se plan zménil; ministr rozhodl, Ze léky pro vzacna
onemocnéni a nékteré nakladné lécby rakoviny budou plné hrazeny.
To byl nadherny vysledek a mé bylo jasné, jak dllezité je byt aktivni
a spolupracovat s dalSimi pacientskymi organizacemi, ale také s urady
a statnimi institucemi.

Schvaleni Evropské |ékové agentury - EMEA (2005 - 2006)

Pacienti z Nizozemska uz védéli, ze nase lécba bude hrazena sta-
tem, ale tyto léky jesté nebyly schvaleny Evropskou unii. Museli jsme
pockat, az budou vSechny dokumenty precteny a nakonec schvaleny.
Do té doby mnoho pacientl, s vyjimkou nékolika ve vazném stavu,
kteri obdrzeli lécbu pomoci rozsireného pristupového programu, mu-
selo Cekat. V prosinci 2005 se konalo verejné slyseni EMEA v Londyné.
Spolu s lidmi ze spolecnosti Genzyme a nékterymi lékari jsem pre-
zentovala své zkusenosti s enzymovou substitucni terapii pred mnoha
odborniky z Evropy. Bylo to velmi vzrusujicich 30 minut. Kdyz jsem
jim vypravéla svuj pribéh, méla jsem pocit, Ze osud vSech podobné
postizenych pacientt v Evropé je v mych rukou. Musela jsem si byt
jista, Ze ¢lenové EMEA pochopili dopad této lé¢by na muj zZivot. Léc-
by, na kterou tolik cekala Evropa i zbytek svéta. Po slyseni mi dva
zastupci EMEA rekli, Ze jsou spokojeni s mou prezentaci, protoze nyni
dokazou pochopit vliv lécby na Zivot pacientl a to je pro né mnohem
dulezitéjsi nez vsechny (daje a Cisla, které jim predlozila Genzyme a
lékari. Dne 27. ledna 2006 jsme se dozvédéli, ze EMEA vydala své
kladné stanovisko k enzymové substitucni terapii u pacientd s Pompe-
ho nemoci. Pro mé to byl velky okamzik a rozplakala jsem se. Na to-
hle jsme Cekali od listopadu 1996 ... na lé&¢bu Pompeho onemocnéni!
Dne 29. brezna byly podepsany oficialni dokumenty a spolecnost Gen-
zyme dostala souhlas k prodeji léku na evropském trhu. Dva tydny po
oficialnim podpisu jsem se doslechla, Ze chlapec v Némecku, ktery
byl také zarazen do klinického vyzkumu, ale nemohl nasledné ziskat
pristup k léc¢bé kvuli pravnim problémdm v Némecku, zahajil écbu.
Pro mé to znamenalo, Ze pacienti, za které jsem citila zodpovédnost,
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se dockaji tolik potrebné lécby. Bylo prijemné slyset, ze stale vice
pacientu v ruznych zemich zahajilo léceni.

V zari 2006 jsem zacala chodit
na hodiny zpévu, abych trénovala
branici. Dost mi to pomohlo. Pred
zahajenim (écby jsem nebyla schop-
na zpivat. Pri testech, které jsem
podstoupila 5. cervence 2007, se
ukazalo, ze mé plice se zlepsuji. U
zdravych lidi se zlepseni funkce plic
o pouhych 6% zda zanedbatelna, ale
pro mé to znamenalo, ze uz jsem
nebyla plné zavisla na ventilatoru,
coz mi davalo daleko vétsi svobodu

b~
Zacatek prazdnin ve Francii pOhybu- Take jsem zacala cvicit
(v&k 34) bez podpurné ventilace. ruce i nohy, abych udrzela své télo v
kondici. Enzymova substitucni tera-
pie mi skutecné moc pomahala. Nikdy jsem nezaznamenala zadné
vedlejsi ucinky spojené s lécbou. Jsem schopna Zit opét aktivni Zivot
a zapojit se do spolecnosti. Ted mam konecné budoucnost.

Mezitim byla, IPA Mezinarodni asociace Pompeho nemoci, stale aktiv-
ni a pracovala na ruznych programech pro pacienty a rodice. Vydali
jsme sadu informacnich brozur pro lidi s Pompeho nemoci, ve kterych
jsme jim radili, jak se maji udrzovat v kondici, aby zUstali v dobrém
zdravotnim stavu a jejich zivot byl o néco snadnéjsi. Po schvaleni
léku Myozyme jsme téz napsali potrebné informace o této lécbé a
vysvétlili pacientim, co vsechno obnasi a co mohou sami pro sebe
udélat. Brozury byly prelozeny do nékolika jazykd, aby se i lidé z ji-
nych zemi dozvédéli vsechny potrebné informace o své nemoci v je-
jich vlastnim jazyce. Spolecnost, ktera vyrabi enzymovou terapii, ma
specialni charitativni program pro pacienty z chudych zemi.

Jednou z aktivit, na které se podilim i ja, je podpora pacient( pro
zarazeni do tohoto specialniho programu. Vim moc dobre, co zname-
na Pompeho nemoc a jak nam lécba muze pomoct. IPA je uznavanou
organizaci, pokud jde o problémy spojené s Pompeho nemoci. Nebylo
to vzdy snadné, ale nase spoluprace napri¢ hranicemi a kontinenty se
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ukazala jako velmi ucinna. Jsem velmi rada, ze jsem to vSechno moh-

la zazit a byt soucasti toho vseho.

Lécba v domacim prostredi (2007)

Po péti letech, kdy jsem musela
pravidelné dvakrat tydné dojizdét
na lécbu do Rotterdamu, mi muj
lékar nabidl moznost lécit se doma.
V Nizozemsku existuje dobra infra-
struktura domaci péce, takze je
mozné se v urcitych pripadech lécit
doma. Specialné vyskolena sestra
chodila ke mné domu a zlstavala se

mnou po celou dobu infuze, ktera
trva asi 4 a pul hodiny. V mé situaci

Pfi praci zaroven absolvuji enzymovou
terapii.

mi domaci lécba usetrila 6 hodin cestovani kazdé dva tydny. | v sou-
casnosti mohu pokracovat ve své praci a zaroven se écit.

MUj Zivot a ma budoucnost (2009 -

Vyrovnat se s Pompeho nemoci je tymo-
va prace, ktera ovliviuje vSsechny mé blizké.
Jsem tak stastna, Ze jsem mohla ziskat en-
zymovou substitucni terapii. Diky této lécbé

mohu pokracovat ve svém zameéstn

se staram o migranty a uprchlické zeny, i v
mé dobrovolné praci pro Mezinarodni Pom-

peho asociaci (IPA) a mohu prezen

konferencich své poznatky a zkusenosti nebo
ucit studenty na vysokych skolach bez pouzi-

ti ventilatoru.

)

ani, kde

tovat na

Pravé podstupuji ERT. Dnes jsem schopna
uvadeét prezentace bez podplirné ventilace.

Vim, Ze diky enzymové sub-

stitucni terapii - s nejvétsi pravdépodobnosti - se ze mé stane stara
dama jako vétsina Zen v Nizozemsku. Drive jsem si tuto moznost neu-
védomovala vzhledem k mému zdravotnimu stavu, ale nyni jsem si
uvédomila, Ze bych se méla postarat o starobni diichod. Pred léCbou s

enzymovou substitucni terapii jsem
40 let, ale ted’ se moje perspektiva
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na se postarat o svou budoucnost a sv(j starobni dichod, zalozila
jsem si poradenstvi v oblasti socialni a zdravotni péce. Moje firma se
jmenuje Patient Centered Solutions (Poradenské stredisko pro paci-
enty), viz www.pacesworld.com. Od Unora 2009 jsem také zacala
pracovat pro European Neuromuscular Centre (Evropské nervosvalové
centrum) www.enmc.org v ramci projektu TREAT-NMD www.treat-
nmd.eu. TREAT-NMD je sit’ pro lidi s nervosvalovymi onemocnénimi,
ktera sdruzuje profesionaly pracujici v terénu. Jejim cilem je spravné
urcovat diagnézu a zajistit spravnou péci a rozvoj novych zpusobu
éCby ve prospéch pacientt a rodin. TREAT-NMD Uzce spolupracuje s
védci, lékari a farmaceutickym primyslem, jakoZ i se skupinami paci-
entl po celém svété. V ramci tohoto projektu mohu vyuzit své zkuse-
nosti a znalosti o Pompeho nemoci i pro jina nervosvalova onemocné-
ni.

Pro mé, mého partnera i celou rodinu enzymova terapie zna-
menala obrovskou zménu v nasem zivoté, o které jsme uz nedoufali,
Ze by mohla nékdy nastat.

Spole¢né s moji sestrou v Jodransku na
Mount Nebo (listopad 2008).

Maryze Schoneveld van der Linde,
Nizozemi

z anglického jazyka preloZila

Mgr. Dona Zalmanovd
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ZDRAVI

Cviceni a svalova onemocnéni - nejnovéjsi vyzkum a doporu-
¢eni (2. cast)

Nejzavaznéjsimi pripady poskozeni svall nasledkem urcitych typu
svalové zatéze jsou ty, které se objevuji u metabolickych svalovych
onemocnéni, jako jsou napr. Pompeho nemoc (deficit enzymu
znamého jako kysela alfa-glukosidaza), McArdleova nemoc (deficit
myofosforylazy), deficit karnitin palmitoyl transferazy (CPT) a jina
podobna onemocnéni véetné mitochondrialnich poruch.

Biochemicka porucha ma u téchto onemocnéni za nasledek
nesnasenlivost fyzické namahy a bézné cviceni vede k nadmérné
Unavé, bolestem svalll a kre¢im. Pokud pacient prekroci hranice
Unavy nebo bolesti, dochazi k zavaznému poskozeni svald,
vyplavovani myoglobinu (svalova bilkovina) do krve, coz mize vést
k naslednému poskozeni ledvin.

,Cvicitelé radi pouzivaji motto ,zadna bolest, zadny zisk’,“ rika
Alfred Slonim, détsky endokrinolog z Kolumbijské univerzity, ,, ale u
metabolickych svalovych onemocnéni je to spise ‘s bolesti Zadny
zisk’.“

Na druhé strané Slonim rika, Ze ani povalovani se na gauci nebo
nadmérné pouzivani invalidniho voziku neni dobré; kondice svalu se
tak zhorSuje z divodu jejich zahaleni. Doporucuje proto lehké
aerobni cviceni, jako je chize na cvi¢ebnim chodniku nebo slapani na
rotopedu, pod dohledem l|ékare nebo zkuseného fyzioterapeuta.
Nenarocny silovy trénink s ¢inkami (ne tézsich nez 2,5 nebo 5,5 kg)
mlze byt pro nékteré pacienty vhodny, ale az po predchazejicim
aerobnim cviceni.

MUZe spravné provadéné cvic¢eni zmirnit bolest?

,Spravné“ cviceni mGze nékdy zmirnit urcité druhy bolesti. Pokud je
bolest zpusobena napr. zatuhnutim kloubd nebo dlouhodobym
sezenim ¢i lezenim v jedné pozici, mGze dlevu prinést jemné
protahovani nebo cviky na rozsireni rozsahu pohybu. Objevi-li se vsak
bezprostredné po cviceni nebo po jednom ¢i dvou dnech silné krece
nebo svalova bolest, je zrejmé, ze cviCeni neni prospésné, a je pak
potreba jej bud’ prerusit, nebo snizit jeho délku ¢i intenzitu.
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Existuje néjaka télesna aktivita, ktera je vhodna pro
vSechna nervosvalova onemocnéni?

Existuje-li cviceni, které by se obecné dalo povazovat za vhodné pro
osoby s nervosvalovym onemocnénim, je to pravdépodobné pohyb ve
vodé. To, Ze je télo ve vodé nadnaseno, usnadnuje pohyb a zmirnuje
napor na klouby. Urcité riziko vsak mlze predstavovat plavani,
zejména pro osoby se srdecni poruchou. Mél by jej proto nejdrive
schvalit lékar.

U onemocnéni znamého jako kongenitalni paramyotoniemuze studena
voda zhorsit myotonii (tonické krece svalstva). ,Je-li pacient s PMC
vystaven chladu prfi plavani ve studené vodé, zvysuje se riziko atakl
myotonie, coz ve vodé muze ohrozit jeho zivot,“ rika Louis Ptacek,
neurolog a lektor na Kalifornské univerzité v San Franciscu, a dodava:
,Nikdo by nemél plavat bez dozoru, tim spiSe ne osoba s timto
onemocnénim.

MGZe mi cviceni pomoci zhubnout?

Nékdy ano. Prinejmensim muZete zvratit rdst hmotnosti, ktery
obvykle doprovazi sedavy zplsob Zivota. Chcete-li si udrZet vahu
nebo zhubnout, obvykle se doporucuje aerobni cviceni, nebot’ béhem
néj dochazi k primému spalovani kalorii. Nedavné studie vsak
naznacuji, Ze prospésné muze byt i cviCeni resistencni, které posiluje
svalstvo (alespon u nékterych osob). Sval je misto, kde dochazi
k metabolizaci vétsiny ,paliva“, které se méni v energii, takze
teoreticky ¢im vice svald, tim vice ,,paliva“ se spotfebuje misto toho,
aby se ukladalo ve formé tuku.

Vysledkem programu na Kalifornské univerzité v Davisu, ve kterém
osoby s pomalu progredujicimi svalovymi dystrofiemi byly pozadany,
aby prodlouzily délku chize o 25 %, bylo sniZzeni hmotnosti, zlepseni
fyzické kondice a lepsi hodnoceni kvality Zivota.

Jak intenzivni by mélo byt aerobni cviceni u osob s nervosvalovym
onemocnénim?

To samozrejmé zavisi na typu onemocnéni, véku, kondici pacienta,
stavu srdce a plic. Obecné |ékari doporucuji pacientim s
nervosvalovym onemocnénim submaximalni aerobni cviceni, coz je
svalova zatéz, ktera udrzuje srdecni frekvenci na 65 procentech
jejiho maxima.
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Maximalni srdec¢ni frekvenci vypocitate odectenim véku od cisla 220.
Vynasobite-li vysledek cislem 0.65, ziskate 65 %. Priklad:
Submaximalni srdecni frekvence pro osobu ve véku 30 let je: 220 - 30
=190; 190 x 0.65 = priblizné 123 tep( za minutu.

Dalsim zpusobem, jak urcit spravnou miru aerobniho tréninku, je
sledovat, zda béhem cviceni muZete mluvit. ,,Pokud nemlZete
mluvit,” rika Ted Abresch z Kalifornské univerzity v Davisu, ,délate
néco prilis rychle nebo prilis dlouho. “

Submaximalni aerobni trénink zahrnuje cviceni v bazénu, chlzi nebo
jizdu na kole po roviné.

Jak intenzivné by meéla osoba s nervosvalovym onemocnénim
provadét rezistenéni cviceni?

Rovnéz zalezi na typu a zavaznosti onemocnéni a na individualni
kondici pacienta. Obecné se doporucuji jen lehké posilovaci cviky.
Zvedani cinek, které vazi vice nez 2,5 nebo 5,5 kg, stejné tak i
cviceni s posilovaci gumou nebo na posilovacich strojich, kdy
prekonavate obdobny odpor, pravdépodobné povede k poskozeni
svalovych vlaken. U vétsiny nervosvalovych onemocnéni se svalova
vlakna obnovuji velmi tézce nebo k jejich obnové nedochazi vibec.
Ted Abresch rika, ze studie provadéna na Univerzité v Davisu
prokazala, ze vysoce zatézové posilovaci cviceni u lidi s pomalu
progredujicimi svalovymi dystrofiemi neni prospésnéjsi nez umirnény
posilovaci trénink.

Jaké misto ma ve strategii cvicebniho programu odpocinek?

,Na nasi univerzité se ridime pravidlem ,jednou a dost‘,“ rika Ted
Abresch. ,, To znamena, Ze pacienti zvedaji ¢inku o urcité hmotnosti a
pak nasleduje 15 minutovy odpocinek. Poté pokracuji s ¢inkou, ktera
je jen o trochu tézsi, nez byla predesla. K dalsi pristupuji jen tehdy,
pokud jim predchozi necinila potize. Jakmile cinku nezdvihnou s
lehkosti, nesmi jiz pokracovat. Obecné se u aerobniho cviceni
doporucuje odpocinek v takovych intervalech, aby srdecni frekvence
neprekrocila 65 % své maximalni hodnoty.

Existuje vsak vyjimka. U periodickych paralyz je to pravé béhem
odpocinku po svalové zatézi, kdy dochazi k atakim paralyzy. U
hyperkalemickych periodickych paralyz se atak dostavi béhem
nékolika sekund ¢i minut, nékdy az hodinu po ukonceni intenzivni
¢innosti. Pokud takto postizena osoba napriklad odpociva na zidli,
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poté co vykonala domaci praci, mdze se stat, Zze po 30 minutach je jiz
natolik slaba, ze ze zidle nevstane.

U hypokalemickych periodickych paralyz se atak svalové ochablosti po
zatézi mlze dostavit az nasledujici rano. Lidé mohou nékdy ataku
paralyzy predejit tim, Ze intenzitu, se kterou vykonavaji urcitou
cinnost, postupné snizuji. Svalovou slabost je mozné také
»rozchodit“, jakmile se atak dostavi.

Co byste poradil lidem, ktefi nemohou cvic¢it v tom béZném
smyslu? MlizZe denni projizdka na elektrickém voziku po nakupnim
stfedisku nebo adrenalinové vzruseni pri hrani videoher prispét ke
zlepseni fyzické kondice?

Nelze Fici, zda tyto aktivity mohou prispét ke zlepseni télesné
kondice, mohou vsak pomoci navratit energii, zmirnit Unavu nebo
prekonat depresi, a pokud se provadi ve skupinkach s vice lidmi, tak i
zmirnit pocit socialni izolace.

Co by mél clovék, ktery chce cvicit, ale nedostavaji se mu jasné
odpovédi, délat?

Ve vétsiné pripadu je to rozumny aerobni trénink. Nékteri lidé mohou
posilovat svaly pisobenim proti zemské pritazlivosti (z vychozi pozice
vsedé s pokrcenymi koleny lze napriklad posilovat svaly, pomoci
kterych natahujete nohy).

Pred zahajenim cvicebniho programu by se lidé vzdy méli poradit
s odbornikem se znalostmi o jejich onemocnéni, a pokud jejich
onemocnéni postihuje i srdce, rovnéz i s kardiologem. Méli by také
umét rozpoznat varovna znameni, ktera je upozorni, ze ve cviceni
zachazi prilis daleko.

Na co si pri cvi¢eni davat pozor.

Kazdy asi bude souhlasit, ze cviceni je dobré - provadi-li se vsak
v rozumné mire. Zde je nékolik varovnych znameni, ktera jasné rikaji
»OTOP“,

Dochazi-li k poskozeni svalovych vlaken, obvykle, ale ne vzdy, se to
projevi velmi rychle ve formé kreci a bolesti. Nékdy se vsak poskozeni
sval( zjisti az poté, co vazné poskozena svalova vlakna vylouci do
krve svalovou bilkovinu myoglobin, ktera nasledné putuje do ledvin a
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moci. Tmava moc, jejiz zbarveni pripomina barvu Coca-Coly, signali-
zuje, ze doslo k vaznému poskozeni svald.

Varovna znameni upozornujici na poskozeni svalu nebo jeho ohrozeni
svalu:

sviravy pocit ve svalech

svalova bolest

slabost procvi¢ovanych svald

tmava moc pripominajici barvu Coca-Coly (v tomto pripadé
ihned vyhledejte lékare)

Néktera svalova onemocnéni postihuji i srdecni sval, omezuji jeho
schopnost pumpovat krev dostatecné rychle na to, aby si poradil
snaroky namahavého cviCeni. Jind onemocnéni  zpUsobuji
nepravidelnosti srdec¢niho tepu a narocné cvi¢eni muze vést k jejich
zhorseni.

Priznaky srdecniho stresu:

e dusnost

e bolest na hrudi

zvyseny tep (150 - 160 tepl za minutu) i pfi velmi mirné
télesné namaze

svalova ochablost

zaludecni nevolnost

poceni

bublavy zvuk pri vydechu

(objevi-li se tyto priznaky, ihned vyhledejte |ékare)

zdroj: Quest, April-June, 2009
z anglického jazyka prelozila: Jitka Kacirkova
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REKONDICE

V obdobi od kvétna do konce srpna probéhly tri tuzemské
rekondi¢ni pobyty:

23. 5. - 30. 5. pobyt poradany pani Pavlinou Riglovou v
Hodoniné u Kunstatu: rekondi¢niho pobytu se zlcastnilo 52
clend AMD, byl pripraven bohaty program, prednasky z oblasti
socialni a zdravotni problematiky, prodejni vystava
rehabilitacnich a kompenzacnich pomlcek, probihalo také
pravidelné kazdodenni rehabilitacni cviceni, turnaj v kuzelkach,
hudebni vecery, chvilka poezie i taborak.

4. 7. - 11. 7. pobyt ve Velkych Losinach, poradany panem
Petrem Prochazkou: soucasti pobytu, kterého se zucastnilo 22
clend AMD, bylo cviceni v bazénu v prostorach lazni i ve
venkovnim termalnim, masaze, prochazky po okoli, prednasky
na rizna témata.

15. 8. - 22. 8. opét v Hodoninée u Kunstatu pobyt poradany Jifim
Sanderou: zGcastnilo se 50 ¢lend AMD, soucasti pobytu bylo
pravidelné cviceni trikrat denné, prebor v sachu o pohar AMD,
turnaj v kuzelkach, hudebni vecery, taborak, prednasky se
socialni a zdravotni tématikou, vystava rehabilitacnich
pomucek.

Red.
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PRISPEVKY OD CTENARU

Svoboda pohybu aneb jak se na nas podepsala KSC

Pri své sluzebni cesté do Norimberku jsem se setkal s naprosto pristupnym
méstem, kde se vsichni lidé mohou svobodné pohybovat, lidi s rdznym
postizenim nevyjimaje. Pri diskuzi s dalSimi experty na pristupnost z rtiznych
mist Evropy jsem zjistil, jak hluboko se na nas podepsal minuly rezim v
samotném smysleni o pristupnosti prostredi.

Norimberské metro je v provozu od roku 1972. Je tedy jesté o 2 roky starsi
nez to prazské. Presto je na rozdil od prazského kompletné bezbariérové
pristupné. Pri¢ina? Zatimco Norimberk se nachazel v zapadnim
kapitalistickém Némecku, Ceskoslovensko prozivalo obdobi normalizace.
Nebyl zadny predpoklad, ze by lidé s postizenim jednoho dne byli béZnou
soucasti spolecnosti. Napriklad Jedli¢kdv Ustav se nachazi v samém centru
Prahy na Vysehradé, ale v jeho tésné blizkosti byl velkolepé postaven Palac
kultury (dnesni Kongresové centrum) a komunisté zakazali obyvatelim
Jedlickarny (jak se tento Ustav zkracuje) v urcitych hodinach vychazet mimo
jeji zdi, aby je v pracujici spolecnosti nebylo vidét.

Na rozdil od toho v Norimberku se v roce 1978 dostal do ¢ela mésta starosta,
ktery si vzal pristupnost jako jeden ze svych hlavnich politickych cild a zacal
systematicky pracovat na tom, aby i lidé s postiZzenim mohli beze zbytku
vyuzivat MHD. Vysledek? Po néjakych 30 letech se miZe toto mésto pysnit
kompletné bezbariérovou MHD.

Norimberk vsak stale nema dost a mistni dopravni podnik (VAG) se stale
snazi vie zlepSovat. Zhavou novinkou jsou plné automatické soupravy metra,
které jezdi bez ridiCe a pri otevreni dveri se automaticky vysune prah pro
prekonani spary mezi nastupistém a vagonem. Je tak eliminovano, ze by
vozickarum zapadala kole¢ka do tohoto prostoru a hrozilo tak nebezpeci
vyklopeni. Tuto vymoZzenost kvituje i bézna populace. Priznejme si, komu
nikdy nem(ze zapadnout do této diry noha? Pfi prohlidce mésta nas mistni
predstavitel dopravniho podniku neustale udivoval. Kdyz jsme cekali na
vytah, ktery dlouho neprijizdél, omlouval se nam, ze tento vytah je prilis
maly a Ze se v brzké dobé postavi novy, ktery bude prostornéjsi a rychlejsi.
Celist mi spadla po otevreni dvefi, jelikoz ve zminovaném malém vytahu byl
prostor pro 2 voziky. Kolik takovych vytahG mame v Praze? Pana jsem
poprosil, aby nam ho poslali, az ho budou vyrazovat, ze my pro néj nékde
diru uz najdeme.

Samozrejmosti jsou nizkopodlazni spoje, jichz po mésté jezdi pouhych 100%.
Tramvajové ostrivky jsou plné prizpisobené, ale je pravdou, Ze i zde se
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nasly v celém mésté jesté 2 nepristupné. Nobody is perfect - omlouval se nas
pruvodce.

Hlavni rozdil mezi nami a zapadem bych spatfoval v politické vali a
porozuméni. V Evropé chapou, Ze pristupnost neni omezena pouze pro
urcitou skupinu lidi, jakou tvori tfeba vozickari. Jedna se o celospolecensky
problém a vsichni z toho budou mit prospéch. Pro politické strany je to
jedna z hlavnich myslenek, u které vidi moznost ziskat plusové body. Pro
nase politiky jsou bohuzel zasadnéjSim tématem socialni davky. Politika je v
tomto sméru u nas velice kratkozraka. Budeme-li mit pristupné prostredi,
bude i vice lidi moci chodit do prace a bude méné na socialnich davkach
zavislych. Pro ¢lovéka s postizenim je komplikované si najit praci, a kdyz uz
by i néjakou nasel, Casto to ztroskota na dopravé. Chodite na 8 hodin denné
do prace a cestou stravite 4 hodiny denné, coz je de facto dalsi pal Gvazek,
jenz vam nikdo nezaplati a pri vasich fyzickych problémech vas jesté hodné
vycerpava.

Pro mé byl rozdil mezi Norimberkem a Prahou v kvalité Zivota. Mohl jsem
vystoupit, kde jsem chtél a kdy jsem chtél. To je pro mé v Praze naprosto
nemyslitelné a nepredstavitelné. Najednou jsem cestu do budovy, kde se
odehravala konference, stihl za par minut. Nemusel jsem slozité vymyslet
trasu. Prosté jsem nasedl a jel jsem. Jak Uzasné! Jak malo staci k lidské
radosti.

V Evropé se hlasa, ze pfistupnost je barometrem kvality spoleCnosti. Ja
myslim, Ze to tak skutecné je. Jenze CR je v tomto velmi specificka.
Neinvestuje. Politikim nedojde, Ze investici do pristupnosti ¢asem usetri
nékolik miliond na sociadlnich davkach. Diky investicim do vzdélani a
pristupnych skol budou lidé na trhu prace vice konkurenceschopni. To nasim
nejvétsim politickym stranam nedochazi. Ani na komunalni Grovni to neni o
moc lepsi. Heslem je zde: ,Pokud nam néco zbude, dame to na
bezbariérovost.“ Chybi koncepce. Pristupnost je stale vnimana jako néco
navic, néjaky nadstandard. Automobilova doprava je uprednostnovana pred
verejnou, pési a cyklistickou. Zde je vidét, jak se na nas a na nasem
smysleni komunisté podepsali. Vzdy se mi udéla fyzicky Spatné, kdyz vidim,
kolik tato zlolinecka organizace jesté 20 let po revoluci dostava hlast u
voleb. Praveno slovy klasika: ,,To by jeden blil, Milane...“

Michal Prager
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1. MDA RIDE - 5. zari 2009 OC Letnany

UzZ od rana se parkovisté pred Obchodnim centrem Letnany plnilo motocykly,
a to nejen z rad Harley-Davidson. Podporit nas prijeli i panové s krasnymi
dzipy z Wrangler Clubu, trikolky z Czech Trike Clubu a predevsim klub Black
Dogs, ktery od casného rana hlidal cely prostor pred OC Letnany, stejné jako
cestu, na které se konala benefi¢ni vyjizdka. Odhadem prijelo pres 100 mo-
tocykll a nam se jen tajil dech...

Foto: Red.

V poledne slavnostné odstartovala historicky 1. MDA RIDE na podporu lidi se
svalovou dystrofii a v dZipech a na trikolkach se vezli kluci, kteri by jinak
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neméli Sanci takovou jizdu zazit. Pfi startu celé kolony bylo jasné, Ze tahle
akce prosté ma smysl.

Slavi

nostni jiid'ka

Foto: Petr Vojacek Foto: Red.

Hlavni organizatorka celé akce... Lucie Vyborna z Ceského rozhlasu

..Daniela Odehnalova Rybo'vé ]
a paralympijsky vitéz David Drahoninsky
s détmi z Parent Projectu

Foto: Parent Project
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DOPISY CTENARU

Do kanceldre ndm pfisel ndsledujici dopis. Skoda, Ze se jeho auto-
Fi nepodepsali, protoze vzdy vitame jakékoliv podnéty a Vase
reakce jsou pro nds znamenim, ze Zpravodaj ctete pozorné a ma-
te zdjem o nové informace.
Radi bychom uvitali i dalsi pFipominky a navrhy od Vds, ctendru a
clend. Hezky podzim Vam preje

Vase redakce.

Dobry den,

jsme parta nékolika pacientt na léceni v Janskych Ldznich. Nékteri z
nds jsou vasimi Cleny, nékteri ne. Zpravodaj je na stoupajici trovni,
presto bychom tam rddi nasli i informace a ¢lanky na téma:

- Prvni priznaky myopatie

- Unava u muskuldrnich dystrofiki a jak Setfit sily

- Sexudlni Zivot u takto postizenych lidi

- Jaky maji vliv hormony na Zeny postiZzené myopatii, zda uZi-
vat antikoncepci (ndzor gynekologl se lisi)

- Unik mo¢i a oslabeni svalstva

- Lymfaticky otok koncetin u osob stredniho véku - chodicich i

- Na co mad ,,myopat*“ ndrok, jak a kde Zddat o bezbariérovy
byt, jaka jsou kritéria, které musi spliovat a jak dostat byt
ve vétsim mésté, kdyZz tam nemadte trvalé bydlisté.

Dékujeme za tvoreni Zpravodaje a pomdhejte/ pomdhejme si tak
navzdjem.

Nékolik myopatii, nyni pacientii z celé CR

Na prvni otazku odpovidame v nasledujicim ¢lanku.
red
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Budeme umét efektivné lécit kongenitalni muskularni dystro-
fie?

Kufner, P., Reischig, J.
Biologicky Ustav, Lékarska fakulta Univerzity Karlovy v Plzni.

Usp&sné objevy v buné&né biologii a molekularni genetice ndm umoz-
nuji nové porozumét kauzalnimu mechanizmu vzniku rady onemocné-
ni, ktera jsme jesté pred nékolika lety byli schopni definovat a dia-
gnosticky vymezovat jen na zakladé pouhého popisu symptomu. Vy-
zkumy, jejichz pocatky sahaji do poloviny 80. let dvacatého stoleti,
oteviraji nové pohledy a zaroven moznosti zpresnit diferencialni dia-
gndzu, genetické poradenstvi, prognozu a v budoucnu snad také na-
lézt Ucinnou terapii nemoci podminénych mutaci jednoho genu (mo-
nogenné podminéné choroby), pro jejichz dédi¢nost plati Mendelova
pravidla. Tento vyvoj nas velmi priblizil k pochopeni patogeneze rady
nemoci na molekularni Urovni. Mezi tyto nemoci patfi i kongenitalni
muskularni dystrofie, tvorici, jak dnes jiz vime, z genetického hledis-
ka heterogenni skupinu vice nez dvaceti podobné se fenotypové mani-
festujicich postizeni.

Lékarim nejdéle znama nemoc z této skupiny je Duchennova musku-
larni dystrofie (DMD). Byla poprvé popsana v roce 1868 francouzskym
neurologem Guillaumem Duchennem. Benignéjsi variantu onemocnéni
pozdéji popsal némecky genetik Peter Becker (BMD). Po objasnéni
molekularné genetické podstaty téchto nemoci jsou Casto oznacovany
spolecnym nazvem dystrofinopatie.

DMD se zacina projevovat ve véku 1-6 let a frekvenci vyskytu udavaji
rdzni autori mezi 1: 3 000 az 1: 3 600 narozenych chlapcu. Zhruba v
jedné tretiné pripadd dystrofinopatii se jedna o cerstvé vzniklou mu-
taci, tj. u této casti postizenych chlapci neni matka prenaseckou
patologicky zménéného genu. Na rozdil od jinych monogenné podmi-
nénych nemoci je frekvence dystrofinopatii ve vSech populacich rela-
tivné konstantni (Hoffman, 1999). U 30-50 % pacientl s DMD je pri-
tomna mentalni retardace, ale miZeme se setkat i s normalnim nebo
dokonce nadprdmérnym intelektem. Prvnim priznakem byva slabost a
postupna degenerace stehenniho a panevniho svalstva, projevujici se
jako Spatna stabilita, obtizna chiize do schodl nebo zvedani se ze
zidle a opatrna, ,kachni“ chlze. Typicky prfiznak popsal Gowers
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(1879), totiz Ze dité se pri vstavani opira hornimi koncetinami o trup
(,Splha po sobé*). Lytkové svalstvo je slabé, ale v dusledku infiltrace
vazivovou a tukovou tkani je ztlustélé (,,pseudohypertrofie). Pri dal-
$im oslabovani svall trupu, ramen a zad se vyviji typicky postoj s
prohnutymi zady (zvyraznéna bederni lordoza, hyperkyféza hrudni,
skolidza). Casto je pritomna sinusova tachykardie, mizeme se setkat
s fibrézou myokardu a dilatacni kardiomyopatii (Engel et al., 1994).
Stupen zavaznosti postizeni myokardu pritom neni primo Umérny tizi
postizeni skeletalniho svalstva. V séru je zvysena hladina kreatinin
fosfokinazy (CPK), u BMD na péti- aZ desetinasobek, u DMD na dvace-
ti- az padesatinasobek normalnich hodnot. Zeny - prenasecky genu
maji téz vyssi hladiny CPK. Pri obvyklém pribéhu DMD je dité ve véku
okolo 12 let neschopno chize a ve véku kolem 20 let umira, obvykle
na levostranné srdecni selhani pri dilatacni kardiomyopatii nebo na
respiracni infekci v disledku slabosti dychacich svalG (Emery, 1987).
Beckerova muskularni dystrofie, ackoli je zpusobena mutaci genu na
stejném lokusu jako DMD, je benignéjsi - nastup nemoci je pozdéjsi,
pribéh pomalejsi, nebyva postizen intelekt a nemocni se dozivaji
podstatné vyssiho véku. V klinické praxi se mizZeme setkat s plynulym
prechodem miry zavaznosti postizeni - od tézkého stupné DMD s inva-
lidizaci okolo véku deseti let, az k formam BMD s mirnym postizenim,
kdy u nemocného zlstava zachovana schopnost samostatné chlize
nékdy az do sSesté dekady zivota. U nékterych nemocnych s BMD je
pritomna pouze svalova slabost doprovazena myalgiemi a krecemi,
eventualné také dilatacni kardiomyopatii, pri soucasné zvysené hladi-
né CPK, avsak bez morfologického prikazu degenerace skeletalniho
svalstva. Vysvétleni priciny rozdilného stupné zavaznosti postizeni pri
Duchennové a Beckerové muskularni dystrofii je z molekularné gene-
tického hlediska zajimavé: mutace vedouci k DMD zméni sekvenci
nukleotid( v exonu tim zpusobem, Ze dojde k posunu c¢teciho ramce
celé zbyvajici casti transkriptu (frame-shift mutation). Tim padem je
cela zbyvajici sekvence zcela zménéna, a navic se zde vétsinou objevi
predcasny stop kodon. Vysledny protein je proto zcela nefunkéni.
Naproti tomu pri BMD je celkovy pocet za sebou jdoucich deletova-
nych nukleotidd nasobkem tri, takze vysledna zména v primarni
strukture translatovaného proteinu (dystrofinu) neni tak rozsahla a
tento protein mlze alespon castecné plnit svou funkci (Hatina a Sy-
kes, 1999).
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Dystrofin je lokalizovan na vnitrni strané plazmatické membrany
vlaken skeletalniho svalstva a myokardu a predstavuje 0,002%
celkového proteinu v pricné pruhovaném svalu.

Dystrofin ma na bunky pricné pruhovaného svalstva ochranny vliv tim,
ze v soucCinnosti s komplexem DAGs ("dystrophin associated
glycoproteins”) stabilizuje spojeni mezi cytoskeletem a extracelularni
matrix (mimobunécna zakladni hmota - pozn. red.).

Dystrofin tak chrani bunku pricné pruhovaného svalstva pred posko-
zenim v disledku opakovanych kontrakci, nebot’ komplex dystrofin -
b-dystroglykan - a-dystroglykan - laminin stabilizuje sarkolemu
(cytoplazmatickda membrana na povrchu svalovych vlaken - pozn.
red.) béhem kontrakce svalovych vlaken. Nepritomnost jedné z kom-
ponent komplexu DAGs vede k rupture sarkolemy a priniku kalciovych
iontd dovnitf bunky s naslednou nekrézou svalového vlakna. Takto
zanikla svalova vlakna jsou nakonec nahrazena tukovou a vazivovou
tkani.

Dystrofin je pritomen ve velmi nizkych koncentracich i v dalSich orga-
nech, napriklad v mozku, plicich a ledvinach, kde jeho funkce dosud
zUstava neobjasnéna. Skoro u vSech nemocnych s DMD je dystrofin ve
svalech nepritomen, zatimco u nemocnych s BMD je pritomen v ab-
normalni formé nebo abnormalné nizké koncentraci (Beam, 1988).
Soucasny pokrok v rozvoji molekularné genetické diagnostiky a imu-
nohistochemickych zobrazovacich metod prinesl objev dalSich typu
kongenitalnich muskularnich dystrofii fenotypové viceméné podob-
nych dystrofinopatiim, avsak z genetického hlediska heterogennich
(dédicnych zpravidla autozomalné, takze se setkavame s postizenim
jedincl obojiho pohlavi - vyjimkou je Emery-Dreifussova MD typu 1,
dédicna téz gonozomalné recesivné).

V dusledku vyse uvedeného plati, Ze ke stanoveni validni diagnozy
DMD a BMD (dystrofinopatii) je nutny imunohistochemicky prikaz
dystrofinové anomalie ve vzorku svalové biopsie. Velmi vyhodna je k
tomuto prlkazu imunofluorescencni konfokalni mikroskopie (Severs,
2000, Kaprielian et al., 2000). Pokud neni defekt dystrofinu prokazan,
je mozné imunohistochemicky patrat po abnormalitach nékterého
proteinu z rodiny sarkoglykanl a dystroglykan( a jim pribuznych pro-
teinld (Fadic et al., 1996, Dubowitz, 1997).

Zdroj: internet
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SPOLECENSKA RUBRIKA

V obdobi od 1. 7. do 30. 9. 2009 oslavili zivotni jubileum tito nasi
Clenové:

40 let - Tytor Jiri

45 let - Janis Radomir

50 let - Langer Milan

55 let - Jedlicka Ludék,
Truhlar Pavel,
Walova Jana,
Benediktova
Jitka

65 let - Buskova Jana,
Prochazka Petr,
Karafiat Jiri,
Totzauer Josef

70 let - Rod Karel

75 let - Papezova Hanna

80 let - Miksovska Olga

Blahoprejeme!

Navzdy nas opustili:

13.4. Miroslav Kulhanek ve véku 58 let
26.9. Véra Vojackova ve véku 37 let

Vzpomindme!

41




Obsah

UVODNI SLOVO ... etvineeiiiineeeiiieeeeiieeeetineeeesnneesssnneessnnnaeeens 5
INFORMUUJEME . ...ttt ittt ittt e e et eerttreeeeeeeeesannnaanes 6
S Ligou proti diskriminaci pomoci virtualni asistence................. 6
Bezbariérovy mamograf ......ooveiiiiiiiiiiiiiiiiiiiii e 8
Mouth Mouse znamena samostatnost a nezavislost.................... 8
Informace Od NRZP... ..t eeieeeeeeeeaaanns 9
Ockovani proti praseCi ChIFiPCe ....ivvviiieiiiiiiiiiiiiieii e, 9
PFipominky legislativniho odboru NRZP CR. ........ccvnveninnennnenn. 10
ZUCASTNILI JSME SE....uetveneerineeeineereneeseneeesneersnneasnneesnnnaees 12
Zprava ze zasedani Krajské rady Jihomoravského kraje NRZP...... 12
ZPRAVY OD SPRIZNENYCH ORGANIZACH ...uvvvvneeiiineiiieeiiieeciinns 14
UCIME SE ZVLADAT SMA ...uuniiiineiiieeiieeeie e e eerieeaaneeeannes 14
PROJEKT C. CZ.1.04/3.1.03/22.00083 .....ceuvvrininiineinienennennss 14
SOCIALNT OKENKO ..vvieeiineeiineeeiie e et eeeieeeieeeaeeeeaeeennneees 16
Ve $védské socialni péci nepracuje tolik dobrovolniki .............. 16
Novela zakona o socialnich sluzbach .........cccevvvviiiiiiiinennnn... 16
Slouceni lékarské posudkové sluzby UP a CSSZ .....cevvvvenennennen. 19
Prispévek na péci a vydélecna cinnost dle zakona o socialnich
Y (T4 Y- Lol 1 I 20
(01015110 I P 22
Maryze Schoneveld van der Linde (Nizozemi).........ceevvvvnnennn... 22
([o0e] (= Telo 17 11 | ) I 22
ZDRAV vttt ettt et e e ea 27
Cviceni a svalova onemocnéni - nejnovéjsi vyzkum a doporuceni -
ot 1 27
REKONDICE ...ettiitettiiteeteiteeeeiteeeenteeneeneeeneaneennenneennenns 32
PRISPEVKY OD CTENARU......uiivuniiiinieiiiee i eeiieeeiieee e e e 33
Svoboda pohybu aneb jak se na nas podepsala KSC .................. 33
1. MDA RIDE - 5. zari 2009 OC LetRany......eevveeereeeeeenneeenneennnnns 35
DOPISY CTENARU ....iiineeiiieeiie e et e e e e e e e e 37
Budeme umét efektivné lécit kongenitalni muskularni dystrofie? .38
SPOLECENSKA RUBRIKA ......ueiiineiiieriieeiineeeiieeeaieeaaneesnnnnns 41

42



ZPRAVODAJ AMD VYDAVA ASOCIACE MUSKULARNICH DYSTROFIKU V CESKE
REPUBLICE

Odpovédny redaktor: Mgr. Dona Zalmanova
Redak¢ni rada: Blanka Jedlickova,
Jitka Kacirkova, Eva Pistékova
Graficka Uprava: Kristina Pochmanova

Redakce: Petyrkova 1953/24,148 00 Praha 414

VYKONNY VYBOR AMD V CR:
Predseda: Zdenék Janda
Mistopredseda: Petr Prochazka
Clenové: Zuzana Vojackova
Jaroslava Kaslova
Nikos Nerancolakis

Tajemnice: Jana Macakova

Hospodarka: Jana Rousalova

RK: predsekyné Véra Landova
¢lenové: Jana Macakova, Eva Pistékova

3 ADRESA:
AMD v CR, Petyrkova 1953/24, 148 00 Praha 414
Kancelar: Petyrkova 1950/18, suterén

Foto na titulni a treti strané obalky:Tomas Janda
Foto na zadni strané obalky: Petra Melicharova

Vychazi Ctvrtletné a je neprodejny
Zpravodaj AMD je dotovan Ministerstvem zdravotnictvi CR a je registrovan
Ministerstvem kultury CR pod ev. cis. E 11139 Tisk - TISK EXPRES s.r.o.

Uzavérka pristiho Cisla 20.11.2009

Adnti

43




)
g&x,

o

.._
AR
J
&




