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Znak predstavuje hlavu a horni torzo jedince, nebot
Huntingtonova choroba miize postihnout jak dusevni, tak
tyzické funkce. Zmenseny prostor uvnitt symbolu
znazornuje omezené fyzické a dusevni schopnosti

postizené osoby.

Symbol nahrazuje rozvijejici se kvét rostliny, aby byl
znazornén riist a rozvoj ¢innosti svépomocnych spole¢nosti

pro Huntingtonovu chorobu na celém svété.
Je také znamenim nadéje - Ze prace a vyzkumné uspéchy

poslednich let povedou k uspésné 1écbé.

Huntingtonova choroba neni onemocnéni jednotlivce,

ale celé rodiny a podle toho je tieba k nemoci pristupovat.
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Uvod :

Vazeni pracovnici v socialnich sluzbach,

diky projektu ,,Osvéta o Huntingtonové chorobé a vzdélavani v oblasti péce o dlou-
hodobé nemocné pacienty s Huntingtonovou chorobou v CR¢, ktery je financovan
z evropskych fondt, konkrétné z ,,Programu $vycarsko-ceské spoluprace®, dostavate
do rukou material, ktery by vas mél zasvétit do problematiky Huntingtonovy choro-

by (HCH) a pripravit vas na ptipadnou praci s pacienty s HCH.

Hlavnim cilem projektu je zaji$téni moznosti pobytové péce pro pacienty s HCH
v ramci stavajici sité pecovatelskych zatizeni. Pokud bude dostatek zafizeni, ktera
budou schopna a ochotna prijmout pacienta s HCH, nebude dochézet k jeho tpl-
nému odtrzeni od rodiny a soucasné bude zaji§téna péce i o ty pacienty, ktefi jiz

zaddnou rodinu nemaji a hrozi u nich bezdomovectvi.

Spole¢nost pro pomoc pri Hutingtonové chorobé (SPHCH) tento projekt povazu-
je za obrovsky uspéch po vice nez 20leté praci pro pacienty a rodiny zatizené HCH.
SPHCH tak ziskala obrovsky eduka¢ni néstroj, ktery by mél usnadnit hledani vhod-
nych zafizeni v socialnich sluzbach pro nase nemocné. Zatim existuje jen nékolik
odvaznych ,vlastovek® a to zejména v Diakonii cirkve CCE a v charitn{ sluzbé. Dii-
lezité je, aby tato zatizeni dokazala poskytnout pacientim plnou péci, kterou jejich

onemocnéni vyzaduje a ve kterych se budou citit bezpe¢né a svobodné.

Reknete si mozn4, pro¢ tak intenzivné usilujeme o pobytova zafizeni v socidlnich

sluzbéch, kdyz vse sméfuje naopak do domaci péce?

Odpovéd je velice jednoduchd. HCH je dédi¢né neurodegenerativni onemocné-

ni mozku, které postihuje predevs§im osoby v produktivnim véku (vice nez 70 % je
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ve véku 20-64 let). Nejedna se tedy o pacienty v seniorském véku, pro které jsou
predevsim ztizovana pobytovd zafizeni v socialnich sluzbach. U tohoto onemocnéni
dochézi k odumirani mozkovych bunék a pacienti pomalu ale jisté ztraci veskeré své
schopnosti a dovednosti, které v priibéhu Zivota ziskali. Progrese nemoci je nevyz-
pytatelnd a brzy si vyzaduje celodenni péci, kterou zdravy partner nemtize v plném
rozsahu poskytnout, protoZe m4 zaji$tovat finance a cely chod rodiny, v¢etné vycho-

vy déti.

Pro vas jako osetfovatele, zdravotnicky persondl ¢i socidlni pracovniky je proto
dulezité seznamit se se specifiky péce, kterd rozhodné neni snadna a zahrnuje celou
fadu aspektd, jejichZ osvojeni a prijmuti vyzaduje spolupraci s celym multidiscipli-
narnim tymem. Také z vasi strany vyZaduje péce obrovskou davku tolerance, trpéli-

vosti a vynalézavosti.

Pro pacienty s HCH je typické, Ze maji sice celou fadu hendikept, které jim pri-
nasi sama nemoc, ale pfi spravné motivaci a zajisténi zdkladnich Zzivotnich jistot
(ubytovani, stravovani atd.) dokdzi zvladnout po dlouhou dobu svou sebeobsluhu

a udrzet si i ur¢itou davku sebeuspokojeni a radosti.

Pro nas je tento projekt obrovskym prislibem, ze dokazeme zajistit svym blizkym
vhodnou pé¢i a budeme velice radi, kdyz se i pro vas stane ,,vyzvou posunout svoji

profesionalni praci o poradny kus dal*

Za SPHCH
PharmDr. Zdetika Vondrackova
predsedkyné SPHCH



Spolecnost pro pomoc -

pri Huntingtonove
chorobe

Spole¢nost pro pomoc pti Huntingtonové chorobé (SPHCH) byla zaloZena v Praze
dne 14. 5. 1991. Zakladatelkou byla MUDr. Jana Zidovskd, CSc., a SPHCH vznikla
ve spolupréci s Gerritem Dommerholtem, tehdej$im predsedou Mezinarodni orga-

nizace pro pomoc pti Huntingtonové chorobé (IHA).

Prvotnim tkolem bylo oslovit co nejvice rodin s vyskytem HCH v CR a zjistit je-
jich zajem o vybudovdani svépomocné organizace, ktera by jim poskytovala vSestran-
nou podporu a pomoc. Najit prvni rodiny bylo velice obtizné, protoze se diagnos-
tikovani HCH nevénoval zadny specialista a neexistovala zadna evidence pacientd.
V ramci spoluprace s neurologickou klinikou 1. LF UK a VEN v Praze a diky pomo-
ci MUDr. Evy Havrdové bylo kontaktovano 27 pacientt a jejich rodin.

Prvni osobni setkani s ¢leny rodin probéhlo v Praze dne 11. 4. 1991 za ucasti Ge-
rrita Dommerholta, ktery pritomnym vysvétlil cile a vyznam svépomoci, a zaloZeni
organizace bylo jednozna¢né uvitano. Od té doby organizace existuje jako svépo-
mocné neziskové ob¢anské sdruzeni s celostatni ptisobnosti. Od roku 2014 je pravni

forma organizace ,,spolek®.

Clenem se miize stat kdokoli starsi 18 let. SPHCH mé ptiblizné 650 &lent, pocet
aktivnich ¢lend je kolem 165. Rok od roku se pocet ¢lenti v disledku zavaznosti

diagnézy méni.



Hlavnim poslanim SPHCH je vytvaret podpurny a vzdélavaci program zaméteny
na pomoc pacientim trpicim HCH a jejich rodindm, aby lépe porozuméli svym
problémiim a byli schopni je prekonavat. Spole¢nost nepracuje pouze pro pacienty
trpici HCH, ale téZ pro osoby v riziku, pro déti a pro pecovatele, na které je kladeno
nejvétsi a ¢asto desitky let trvajici bfemeno péce o celou rodinu. Pro osoby v riziku
jsou nejdilezitéjsi otazky genetického testovani a dal$iho vyrovnani se s osudem.
Zde ma nejvétsi vyznam edukace genetiki, psychologti a psychiatrii. Pro pecovatele
jsou ptipravovany eduka¢ni pfednasky o osetfovatelské péci a spravné komunikaci
v rodiné, o vyzivé, o zajiténi bezpecnosti prostiedi a riznych moznostech terapii

pro pacienty s HCH.

Na pravidelné organizované Rekondi¢né-edukaé¢ni vikendové pobyty jsou zvany
firmy, které prezentuji své produkty usnadiujici pé¢i o pacienty. Diilezita je také
informovanost o moznostech socidlni pomoci, profesionalni domaci péci, psycho-

logické podpore pecovatelu a blizkych a o relaxacnich technikach.

Cinnost sméfuje také k profesionalim - 1ékatéim, terapeutiim, odetfovatelskému
persondlu i socidlnim pracovnikim. SPHCH se snazi $ifit povédomi o této fidké
diagndze, aby v budoucnu v zafizenich socidlnich sluzeb bylo o vSechny pacienty
s HCH dobfe postarano. Dal$im cilem je aktivni podpora vyzkumu raznych aspektt

této nemoci a zajisténi ochrany osobnich udajii pacientt a jejich rodin.

Financovani aktivit SPHCH je feSeno pfevazné z dart soukromych osob, ¢len-
skych ptispévkii, dotaénich programi Ministerstva zdravotnictvi CR a Vlddniho
vyboru pro osoby se zdravotnim postizenim. V poslednich letech SPHCH navazala
spolupréci i se soukromym sektorem (farmaceutické spole¢nosti, penézni instituce,
nadace atd.). Velkym pfinosem pro zajistovani financi byla pocate¢ni spoluprace

s Diecézni katolickou charitou Hradec Kralové.



Aktivity SPHCH

o Poradani Rekondi¢né-edukacnich vikendovych pobytd, 2x ro¢né.

o Vydavani zpravodaje Archa, 2x ro¢né.

o Tisk a distribuce letaku a prirucek o rtiznych aspektech HCH.

o Vytvareni finan¢nich zdrojt, aby veskera ¢innost a programy mohly pokracovat.

o Provozovani ptijcovny zdravotnickych pomicek pro pacienty s HCH ve spolu-
praci s kralovéhradeckou Diecézni katolickou charitou.

 Medializa¢ni ¢innost.

o Vytvareni multidisciplinarniho tymu odbornikt spolupracujicich s SPHCH.

o Spoluprace se sesterskymi organizacemi EHA a IHA a s Evropskou spole¢nosti
pro fidka onemocnéni (EURORDIS).

« Spolupréce s Narodni radou osob se zdravotnim postizenim v CR a Koalici pro
zdravi.

« Pomoc rodindm s HCH pii riznych jednanich a prosazovani z4jmu pacientt.

« Provozovani vlastnich internetovych stranek a internetové poradny.

« Jednani s politiky ohledné diskriminace osob v riziku a rodin s vyskytem HCH.

Plany do budoucna

o Provozovani ptijcovny specializovanych zdravotnickych pomticek pro pacienty
s HCH ve spolupraci s kralovéhradeckou Diecézni katolickou charitou.

o Zajisténi kvality zivota, standardd péce a zdravotné-socidlnich ltizek pro pacien-
ty v8ech vékovych skupin.

« Aktivni psychologicka podpora osob v riziku a jejich ochrana proti diskriminaci.

 Podpora pecovatelii a déti z rodin s vyskytem HCH.

 Podpora vyzkumu HCH pii zajisténi ochrany osobnich udajt.

o Trvald edukace profesionalt (lékarti, terapeutll, o$etfovatelského persondlu

nebo socidlnich pracovnikit), ktefi se ve své praxi mohou setkat s pacienty s HCH.
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Huntingtonova :

choroba

Huntingtonova choroba (HCH) je neurodegenerativni onemocnéni centralniho
nervového systému, které se projevuje mimovolnimi pohyby, zménami osobnosti
a intelektudlnim tpadkem. Jedna se o dédi¢né onemocnéni, které postihuje stejnou
mérou muze i Zeny. K nastupu klinickych ptiznaka u klasické formy nemoci dochazi
obvykle v dospélosti, nejc¢astéji mezi 35.-45. rokem zivota. Nemoc vSak miize zacit
v libovolném véku. Kromé klasické formy se rozliSuje i forma juvenilni (nemoc se
projevi do 20 let véku) a forma s pozdnim nastupem onemocnéni (nemoc se proje-
vi po 60. roce zivota). V priibéhu onemocnéni postupné dochazi k progresivnimu
ubyvani vSech télesnych i dusevnich schopnosti a béhem 15-20 let dochazi k uplné

zavislosti pacienta na péci okoli.

Historie

Huntingtonova choroba byla poprvé popséna jiz ve 14. stoleti jako epidemie tane¢ni
manie. Angli¢ti kolonizatofi v roce 1600 zacali pro tuto chorobu pouzivat pojme-
novani tanec Svatého Vita. Podrobny klinicky popis tohoto onemocnéni pochazi az
z roku 1872, kdy americky l1ékai George Huntington napsal pojednani o pacientech,
které on a jeho otec 1é¢ili. Navzdory tomu, Ze onemocnéni a jeho projevy byly popsa-
ny jiz pred vice nez sto lety, velice dlouho se nevédélo, jak toto onemocnéni vznika

a co ho zptisobuje.

Pfi vyzkumu nemoci hraly dtlezitou roli rodiny zatizené HCH. Velkou zasluhu
na studiu HCH m4d psychoanalytik Milton Wexler z Los Angeles, kterému na tuto
nemoc zemfela manzelka. Poté, co zjistil, Ze jsou v riziku nemoci i jeho dv¢ dcery,

zalozil Nadaci pro vyzkum dédi¢nych onemocnéni (Hereditary Disease Foundati-
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on) a vytvoril projekt, na kterém pracovali nadéjni mladi védci, v¢etné jeho dcery
Nancy (neurolozka a geneticka). Projekt byl realizovan v huntingtonské komunité
u jezera Maracaibo ve Venezuele, kde je viibec nejfrekventovanéjsi vyskyt (nejvys-
$i prevalence) HCH na svété. Po mnoha letech prace se tomuto tymu v roce 1983
podatilo objevit geneticky marker (pfibliznou polohu genu) HCH a v roce 1993
byl identifikovan piimo gen — huntingtin (oznac¢ovany jako Htt, nebo IT-15), jehoz
mutace (pozménéni) je za HCH zodpovédna. Tento priikopnicky vyzkum pomohl
nasledné k precteni celého lidského genomu. Blizsi popis, jak védci a 1ékati celili
HCH, spole¢né s dlouhou historii predsudki a nepochopeni, které doprovazeji ro-
diny postizené HCH, je zachycen v knize Alice Wexler ,,The woman who walked into

the sea“ (Zena, ktera vkro¢ila do mote).

Nancy, Milton a Alice Wexlerovi

Vyskyt

Onemocnéni patfi mezi takzvand fidkad (vzacnd) onemocnéni s vyskytem 1 paci-
ent na 10 000-15 000 obyvatel. Ve vyskytu (prevalenci) jsou vsak pozorovany vel-
ké geografické rozdily. Nejvyssi vyskyt HCH je u populace ze zapadni Evropy, kde

prevalence neni niz$i nez 5 na 100 000 obyvatel. Predci obyvatel Spojenych statt,

11



Jizni Afriky, Australie, Karibiku a Venezuely z velké ¢asti pochdzeji z Evropy (obdobi
kolonizace) a prevalence HCH je v téchto zemich podobna jako v Evropé. Naopak

v Ciné a Japonsku je prevalence HCH odhadnuta na 0,1-0,5 na 100 000 obyvatel.

Podle védct, ktefi se zabyvaji prevalenci HCH ve svété, se bude celkovy vyskyt
HCH v populaci zvySovat. Je potfeba si uvédomit, Ze prevalence udava pocet osob,
u kterych se choroba projevila. AvSak kazdé dité nemocné osoby je v 50% riziku
a kazdé vnoude nemocné osoby je v 25% riziku, ze onemocni HCH. Zvysuje se také
pocet osob postizenych HCH s nezndmou rodinnou historii (Gplné nové mutace,
protoze expandované CAG sekvence mohou byt nestabilni a maji tendenci se z ge-

nerace na generaci prodluzovat, zvlasté kdyz je nemoc zdédéna od otce).

Odhady prevalence HCH ve svété

Minimalni prevalence
na 100 000

W =5

1-5
w5 - 1,0
-, 0l-05
[ nezndmai
Prevalence HCH.

V mapé jsou zobrazeny priiméry vyskytu HCH ve svété. Vice nez 5 nemocnych na 100 000 obyva-
tel je napt. v Austrdlii, USA, Kanadé, Venezuele, Spanélsku, Francii ¢i Némecku. 1-5 nemocnych
na 100 000 obyvatel je napt. v Itdlii, Polsku, Rusku ¢i Indii. V soucasné dobé je nejvyssi pozoro-
vand prevalence HCH ve Venezuele u jezera Maracaibo (700 nemocnych na 100 000 obyvatel).

Upraveno podle Warby et al., 2011.
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Predpoklédalo se, ze v Ceské republice je kolem 700-1 000 nemocnych s HCH
a ze v riziku onemocnéni je dal$ich 4 000-5 000 osob. Spole¢nost pro pomoc pri
Huntingtonové chorobé (SPHCH) na Ustavu zdravotnickych informaci a statistiky
CR (UZIS) iniciovala sledovani diagnézy G10, coz je HCH. Prvni idaje jsou za roky
2012 (celkem 444 pacienttl) a 2013 (celkem 432 pacientit). Do té doby nebyla HCH
v CR nijak sledovéna. Tato &isla viak nekoresponduji se skute¢nym poctem pacienti
v CR. Existuji pacienti, ktefi nejsou spravné diagnostikovani, nejsou diagnostikova-

ni viibec a nebo tdaje o diagnoze neposkytli.

Pocet obyvatel
Kraj

2012 2013
Hlavni mésto Praha 145 155
Stredocesky kraj 20 13
Jihoesky kraj 29 31
Plzensky kraj 10 5
Karlovarsky kraj 20 16
Ustecky kraj 34 41
Liberecky kraj 8 8
Krélovéhradecky kraj 28 13
Pardubicky kraj 20 15
Kraj Vysocina 22 20
Jihomoravsky kraj 28 35
Olomoucky kraj 29 28
Zlinsky kraj 19 16
Moravskoslezsky kraj 32 36
Cela Ceska republika 444 432

Zdroj: Ustav zdravotnickych informaci a statistiky CR
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Pocet pacientii s HCH v CR

Moravskoslezsky

Zlinsky
Olomoucky
Jihomoravsky
Vysocina
Pardubicky
Kralovéhradecky
Liberecky 02012
Ustecky

Kraj

m 2013

Karlovarsky

Plzensky

Jihocesky

Stredocesky

HL m. Praha M

0 20 40 60 80 100 120 140 160
Pocet pacientii

V grafu je zndzornén pocet pacientii v jednotlivych krajich, celkem je v CR priblizné 440 evido-

vanych pacientii.
Rozdéleni podle pohlavi Rozdéleni podle véku
1%
H0-19 let
O Zeny
20-64 let
B Muzi
065 let a vice
74%
HCH postihuje muZe i Zeny rovnomérné. Nejvice pacientii s HCH je v produktivnim véku.
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Dédi¢ny prenos

Geneticka informace zdédéna od rodici se nazyva DNA a lze si ji predstavit jako
knihu, kde je uveden napt. vzhled, nadani nebo predispozice k néjakému onemoc-
néni. Text v knize je psan pomoci ¢tyf pismen (nukleotidit) - Adenin (A), Cytozin
(C), Guanin (G) a Thymin (T), ktera ve trojicich tvori slova (triplety). V zavislosti
na zvolenych pismenech a jejich poradi vznikaji rizna slova, ktera spole¢né tvori
véty (geny). Geny mohou mit rtizné varianty - alely. Existence vice variant jednoho

genu se nazyva polymorfismus.

Text knihy je rozdélen do kapitol (chromozomu), kterych je 23 para - par je tvo-
fen genetickou informaci od otce a od matky. Jednoduse lze fici, Ze od obou rodi¢t
jsou v DNA dva navody na to, jak m4 jejich potomek vypadat nebo jaké bude mit
schopnosti. Zalezi v§ak na tom, jak je ktery navod zapsan. Pokud je napt. informace
o barvé o¢i zdédéna po otci zapsdna ,silnéji“ nez informace od matky, bude mit
potomek barvu o¢i jako otec. Takto zapsand informace se nazyva dominantni alela.
Opakem dominantni alely je alela recesivni, kterd je vZdy podiazena dominantni
alele. Pro konkrétni variantu genu (¢ili pro konkrétni alelu) vzdy plati, ze mtize byt

zapsana bud jako dominantni nebo jako recesivni.

Souhrn veskerych genetickych informaci (gent) zapsanych v DNA (tedy v knize)
se nazyva genom a vlivem riiznych faktortl v prostiedi mize dojit k jeho zméné
(mutaci). Souboru gent/alel, které se projevi (pfevazné dominantni alely) se fika
genotyp. Vysledek genotypu a vlivu prostfedi, ¢ili soubor vSech pozorovatelnych

znakd, se nazyva fenotyp.

V piipadé HCH je informace o mutovaném genu zapsana silnéji - jedna se tedy
o alelu dominantni a u kazdého jednoho potomka (t€hotenstvi) je tedy pravdépo-
dobnost zdédéni mutované alely od nemocného rodice 50:50. Kazdy potomek je tak

v 50% riziku onemocnéni. HCH se fadi mezi autozomalni onemocnéni, neni tedy
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vazéna na pohlavi jedince a vyskytuje se rovhomérné u muzi i zen. HCH je tedy

onemocnéni s autozomalné dominantnim pfenosem.

v 00 00 00T

. Dominantni alela genu huntingtin - mutovana ’O Jedinec postizeny HCH

O Recesivni alela genu huntingtin - zdrava OO Zdravy jedinec

Ptiklad dédicného prenosu Huntingtonovy choroby.

Kazdy z rodi¢ts md dvé alely genu huntingtin. Jeden z rodicii (nezdlezi na tom, jestli otec nebo
matka, protoZe se jednd o autozomdlni onemocnéni) md jednu alelu pro huntingtin mutovanou
(Cernd barva). Je stejnd pravdépodobnost, Ze potomek zdédi jednu nebo druhou alelu - at uz je
alela ,zdravd*“ (bild barva) nebo mutovand (Cernd barva). U téchto rodicii to znamend, Ze u kaz-

dého jednoho potomka je 50% riziko, Ze zdédi mutovanou alelu.

Pri¢ina onemocnéni

HCH se projevi u osob, které maji v genetické informaci (DNA) obsazen mutovany
gen huntingtin. V genu huntingtin se nékolikrat po sobé opakuje triplet CAG. Toto
opakovdni se nazyva CAG repetice. V pripadé HCH je tato repetice prodlouzena

(pocet opakovani je navysen).

U zdravych osob je pocet triplettt CAG v repetici maximalné 35 (u 90 % populace
méné nez 30). Pfi 40 a vice CAG opakovani dand osoba onemocni HCH zcela jisté,
pokud se dozije véku klinickych projevii nemoci. Pfi po¢tu 36-39 tripletii je progno-

za nejista, oznacuje se jako Seda zdna.
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Souvislost mezi poc¢tem CAG repetic a onemocnénim HCH

Pocet CAG tripleti Pravdépodobnost vyskytu HCH

10-25 (normalni repetice) Pocet CAG tripleti u zdravé osoby

Pti prenosu na dalsi generaci (potomky) existuje malé riziko
vzniku mutace zptisobujici onemocnéni, ale nemusi se tak stat
V pifipadé pfenosu z otce na potomka je riziko prodlouzeni
repetice vyssi

26-35 (intermedidlni repetice)

V budoucnu se pravdépodobné rozvine HCH, ale

v pozdéjsim véku a s mirnéj$imi priznaky

Potomci jsou v 50% riziku onemocnéni a existuje riziko, ze
u dalsi generace se délka repetice prodlouzi

V pripadé pienosu z otce na potomka je riziko prodlouzeni
repetice vyssi

36-39 (repetice se zvy$enym rizikem)

HCH se u osoby projevi, nej¢astéji kolem 40. roku Zivota
40-59 (mutovana repetice) Potomci jsou v 50% riziku onemocnéni a existuje riziko, ze
u daldi generace se délka repetice prodlouzi

60 a vice (mutovana repetice) HCH se projevi pravdépodobné jiz v détstvi

Upraveno podle Genetic testing, 2015.

Z genu se tvoii protein (bilkovina), ktery za normalnich okolnosti plni v bunikach
svou roli - pracuje tak, jak ma. V ptipadé, Ze je gen mutovany, vznikajici protein se
lisi. Tato odli$nost miize zpusobit, Ze protein ztrati svou funkci nebo néjakou novou
funkci ziska. Nebo oboji. To je i ptipad HCH. Bunka postrada ,praci” nemutova-
ného proteinu a zaroven se musi vyporadat s ,,praci navic” zptisobenou mutovanou
formou, pricemz oboji ji ublizuje. Protein huntingtin je také ucastnikem mnoha
biologickych drah, ovliviluje velky pocet bunéénych procest a je tedy v organismu
nepostradatelny. Navic spolupracuje s mnoha jinymi proteiny, které onemocnéni

pravdépodobné také ovliviuji.

Genetické testovani HCH

HCH patfi mezi monogenni onemocnéni, mutace DNA je pouze na jednom jedi-
ném genu. Proto je mozné provést molekularni analyzu DNA a prokazat tak velice
snadno a pfesné pritomnost patologického genu. HCH je prvni dédi¢nou nemoci,

kterou bylo mozné geneticky prokazat ze vzorku krve.
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V CR se provadi genetické testovani HCH na akreditovanych pracovistich v Praze

a Olomouci jiz od roku 1994 a je hrazeno z vetejného zdravotniho pojisténi.

Genetické testovani HCH s sebou nese celou fadu etickych uskali, a proto jsou sta-
noveny ,,navody” (guidelines — pravidla a postupy doporuc¢ené WFN a IHA v roce
1994), aby byly testované osoby fddné informovany o tom, co jim geneticky test

prinese anebo vezme.

Genetické testovani lze rozdélit na 2 zakladni druhy:
« symptomatické neboli diagnostické (konfirmac¢ni) testovani,

o presymptomatické (prediktivni) testovani.

Symptomatické testovani

Diagnosticky (konfirmac¢ni) test se provadi v ptipadé odtivodnéného klinického po-
dezfeni na HCH - u testovaného jiZz nemoc propukla (projevuji se pfiznaky nemoci)
a jedna se o potvrzeni diagnézy. V tomto pfipadé je povoleno provést test u nezle-
tilych. Pacient (pfipadné jeho opatrovnik) musi byt informovan, ze krev je odebi-
rana na provedeni genetického testu k vyloudeni ¢i potvrzeni HCH, musi s testem
souhlasit a souhlas pisemné potvrdit. Vyjimku lze provést pouze v piipadé takového
stupné postizeni pacienta, které znemoziiuje spolupraci. I pfi tomto testovani musi
byt dodrzeny principy ochrany osobnich dat testovaného. V pripadé, Ze je testovany
ve zcela pocatecnim stadiu onemocnéni, mélo by se ¢astecné postupovat jako u pre-

symptomatického testovani.

Presymptomatické (prediktivni) testovani

Prediktivni testovani je vyuzivano hlavné u osob v riziku (nemoc musi byt proka-
zéna u biologického rodice, pfipadné prarodice testovaného) a jedna se o potvrzeni
nebo vyvraceni, zda je testovany nositelem genu HCH. Pozitivni vysledek miize

mit silné traumatizujici dopad na testovaného a také na jeho rodinu.
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Prenatdlni testovani

Jedna se o testovani plodu v déloze. Takovéto testovani je mozné pouze za predpo-
kladu, Ze jeden z rodi¢ti je nemocny nebo pozitivné testovany. Prenatalni testovani
je mozné provadét jiz v zacatku 11. tydne téhotenstvi z odbéru plodovych obalt
(choriovych klka). Vysledek je znam do 2-3 dni. V souvislosti s testem zde existuje

také malé, ale ne bezvyznamné riziko spontanniho potratu.

Testovany par musi byt jasné informovan, ze k testu neni zadny validni dtvod,
pokud chce matka dité donosit, at uz bude nebo nebude nositelem mutovaného
genu. Nedoporucuje se ukonceni téhotenstvi, paklize test ukazal intermedialni alely
(pocet repetic CAG je 26-35), ackoli v budoucich generacich mize mutace expan-
dovat do alel s iplnou penetraci, tento fakt sam o sobé neni divodem pro ukonceni

téhotenstvi.

Preimplantacni genetickd diagnostika

Preimplanta¢ni geneticka diagnostika (PGD) je metoda, ktera umoziuje zjistit u emb-
ryivzniklych pfi umélém oplodnéni (IVF), zda nesou vlohu pro sledovanou genetickou
chorobu. Jde 0 moznost zabranit pfenosu dané choroby do dalsi generace bez nutnosti
prenatalni diagnostiky a nasledného ukonceni téhotenstvi. Toto testovani mohou pod-
stupovat pary, kdy jeden je nemocny, pozitivné diagnostikovany nebo pouze osobou
v riziku. V pfipadé osoby v riziku nedochazi k diagnostice osoby, pouze jsou vylouce-
na ta embrya, kterd maji genetickou informaci zdédénou od nemocného prarodice. Je

tedy nutné mit jeho geneticky vzorek, pfipadné vzorek zdravého prarodice.
Tato metoda se u HCH provadi na tiech akreditovanych pracovistich v CR (Brno

a Praha). PGD je plné hrazena z vefejného zdravotniho pojisténi a klienti si doplaci

pouze na IVFE, stejné jako u jakéhokoli jiného umélého oplodnéni.
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-~ Patologické projevy HCH -

Mutovany gen u HCH zputsobuje odumirani mozkovych bunék, predevsim ve dvou
dalezitych oblastech mozku: v bazalnich gangliich a mozkové kire. U HCH od-
umiraji jako prvni tzv. stfedné veliké ostnité neurony, které jsou pritomny v oblasti
mozku nazyvané striatum. Striatum je zanofené v hloubi mozkovych polokouli a je
soucasti bazalnich ganglii. Striatum lze rozdélit na tfi ¢asti, které maji rizné funkce:

« zadni ¢ast striata je zapojena v motorickych okruzich; fizeni pohybu,

o stfedni ¢ast striata zodpovidd za ovlivnéni poznavacich funkci a za chovani,

o predni st striata hraje vyznamnou roli v regulaci motiva¢nich a emo¢nich

funkci a mimoto se Gcastni tvorby pamétovych stop.

Mozkova kira, ¢ili Sedd ¢ast mozku, mé celou fadu funkci a predevsim zodpovida
za duSevni ¢innost a intelekt. Ve je damyslné propojeno v riiznych okruzich pre-
nosu informaci. Neda se Fici, Ze za intelekt zodpovidd jen jedna jedind ¢ast mozku.

K normalni ¢innosti mozku je tfeba, aby fungoval jako neposkozeny celek.

Striatum je v souc¢asnosti povazovano za hlavni vstupni branu do systému bazalnich
ganglii a tato brana je pfi HCH dominantné poskozena jiz v pocatecnich stadiich ne-
moci. Podle miry a lokalizace poskozenti striata a jednotlivych okruht pfenosu infor-
maci se potom rozvijeji individualni projevy psychickych dysfunkci u pacientt. Neu-
ropsychologické zmény piitomné u onemocnéni bazalnich ganglii, jako je i HCH,

v$ak mohou mit péivod i mimo tyto okruhy a jsou nadale pfedmétem zkoumani.

Projevy HCH jsou prisné individualni a zavisi na tom, kde a jak rychle dochazi k od-

umirani mozkovych bunék (neuront). Pro¢ HCH postihuje pouze urcité ¢asti mozku

a jiné nechéavd relativné nedotéeny (alespon na poc¢atku nemoci) neni dosud jasné.
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Substantia nigra

Bazalni
ganglia

Globus pallidus

Mozkovy kmen
retikuldrni formace

Vstup a vystup z/do bazdlnich ganglii.

Mozkovd kiira, kterd #idi mysleni a pamét, je u HCH také zasaZena, zejména frontdini - Celni
laloky. Senzorické, motorické a emocni podnéty z mozkové kitry (cortexu), thalamu a substancia
nigra jsou prijimdny v bazdlnich gangliich a poté je informace preddna limbickému systému, coz
je oblast zodpovédnd za emoce, cdst paméti a motivaci. Oblast bazdlnich ganglii reguluje a do-
tvdti nejen hybné projevy vrozenych, automatickych a naucenych pohybovych vzorcii, ale i ddle
reguluje motivacni, emocni a pozndvaci (kognitivni) funkce a projevy chovdini. Pti postiZeni
bazdlnich ganglii je tedy patrnd kombinace hybnych a psychickych zmén.

Upraveno podle Kent, 2004.
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Striatum
——

Cortex Nucleus caudatus Putamen

Atrofie cortexu

Atrofie striata

Zvétsené mozkové komory

Substancia nigra  Globus pallidus

A Zdravy jedinec B Jedinec postizeny HCH

Porovndni vertikdlnich fezii mozkem u zdravého clovéka a pacienta s Huntingtonovou chorobou.

A) Vertikdlni tez mozku zdravého jedince. Na obrdzku je Sipkami vyznacena poloha mozkovych

struktur (¢dsti), které jsou u jedincii s HCH poskozeny. Jednd se hlavné o striatum, které je tvo-
feno z nuclea caudata a putamenu, ddle byva poskozen cortex, substance nigra a globus pallidus.

B) Vertikdlni tez mozku jedince s HCH. Je vidét znacné zvétseni mozkovych komor, zpiisobe-

né hlavné atrofif striata. Atrofii, Cili zmensent, zpiisobenou tibytkem bunék, je mozné pozorovat
i v oblasti cortexu.

Upraveno podle Huntingtonova choroba, 2008.
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Klinicky obraz HCH =

Pribéh onemocnéni

Vseobecné Ize pribéh onemocnéni popsat podle véku, kdy se projevi prvni symp-
tomy HCH. Pocéte¢ni pfiznaky mohou byt jak neurologické (motorické, pohybové),
tak psychické (psychiatrické a kognitivni). U jednoho pacienta mohou prevladat
symptomy neurologické, u jiného psychické. Zadny pacient viak nem4 veskeré pii-
znaky HCH. Prtibéh této diagndzy je prisné individudlni, ani v rodiné se nemusi

ptiznaky vidy shodovat.

Prabéh klasické formy

Prvni pfiznaky nemoci se objevuji mezi 35.-50. rokem véku a obtize jsou obvykle
nespecifické — poruchy chovani a povahy, ¢asto také depresivni stavy. Od ¢asnych
stadii se objevuji mimovolni pohyby a porucha cilenych pohybii. V pokrodilejsich
fazich nemoci se projevi demence. Postupem ¢asu nastava nejistota v chtizi, porucha
feci, polykani, v téz$ich stadiich inkontinence a hubnuti (kachexie). V pokrocilej-
$ich stadiich ¢asto ubyva mimovolnich pohybti. Naopak se méni v kroutivé, pomalé
a stereotypni pohyby (dystonii). Pacient se v priibéhu priblizné 15 let stavd zavislym
na péci okoli a umira v nezadrzitelném marasmu, vét$inou na infekce a druhotné

komplikace.

Pribéh juvenilni formy

Tato forma nemoci za¢ina pred 20. rokem véku a vznika u cca 5% vsech pripadi
HCH. Asi v 0,5-1% v$ech pripadt dochdzi dokonce k manifestaci (projevu) nemoci
pred 10. rokem véku. Tato forma je obvykle zdédéna od postizeného otce. Prvnimi
priznaky jsou zpravidla poruchy psychiky, problémy se projevi pfedevsim v plnéni
$kolnich povinnosti. Pomérné ¢asté jsou zavazné psychotické stavy ¢i zmény osob-

nosti a chovani. Poté dochdzi k rychlému rozvoji demence. Teprve pozdéji se pro-
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jevuji hybné symptomy. Mimovolni pohyby se vyskytovat nemusi, naopak je patrnd
brzy se rozvijejici svalova ztuhlost, pohybova zpomalenost a chudost. Asi u 30 % po-
stizenych se objevuji epileptické zdchvaty. Casto dochézi k tézké poruse vyslovnosti
a polykani. Progrese obtiZi je rychld a vede k nesobéstacnosti a k zavislosti na péci

okoli. Doba preziti je kratsi nez u klasické formy.

Pribéh formy s pozdnim pocatkem

Tato forma nemoci propuka u osob starsich 60 let a jedna se o cca 5% vSech pripadi
HCH. Pocatek nemoci po 70. roce véku je vyjimec¢ny. Lze predpokladat, ze drobné
symptomy byly jiz pfitomné dlouho predtim, ale nebyly rozpoznany. Tato forma ne-
moci ma pomaly priibéh a nemocni se bézné dozivaji primérného véku zdravé po-
pulace. Hlavnim pfiznakem jsou mimovolni pohyby typu chorey. Obvykle neptisobi
zavazné postizeni zakladnich dennich aktivit a nemocni jsou po motorické strance

sobéstacni. Vyraznéjs$i demence se obvykle nerozviji.

Stadia nemoci
HCH je obvykle popisovana ve tfech stadiich, kazdé z nich trva asi 5 let od objeveni

prvnich priznaki, coz zhruba koreluje s o¢ekdvanym prezitim 15 let.

Stadia HCH

Pocate¢ni vyskyt neurologickych nebo psychickych symptomu
I. stadium V aktivitich kazdodenniho Zivota je udrZena nezavislost
Smrt je vzdcnd, kromé sebevrazdy

Vzrista zavislost na druhych, potfeba asistence pti kazdodennich aktivitach

II. stadium Smrt je vysledkem nesouvisejicich pficin

Ztrata funk¢ni samostatnosti

Ztrata volnich pohybii

Patrna celkova demence

Vétsinou musi byt poskytovana dlouhodoba péce ve specializovanych zatizenich

III. stadium

Upraveno podle Kent, 2004.
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Projevy HCH

K navstéveé lékate vedou predevsim obtize s pohybem (neurologické ptiznaky). Zda
se vSak, Ze u naprosté vétsiny nemocnych jako prvni vznikaji neur¢ité a nespecifické
zmény psychiky. Osobnost nemocného s HCH se méni ve smyslu zvy$eného zajmu
o vlastni osobu a potieby. Zmény povahy a poruchy chovani predstavuji: apatie ¢i
zvy$ena podrazdénost, nezvladani béznych aktivit, agresivita, drobna kriminalita,

zmény sexudlniho chovani, problémy s alkoholem atd.

Neurologické poruchy

Nejcharakteristi¢téjsi hybny projev klasické formy HCH je chorea — mimovolni ne-
pravidelné ,hazivé® ¢i ,,skubavé® pohyby v obliceji, na koncetinach i na trupu, které
pacienti védomé nemohou ovlivnit. V pocatcich nemoci jsou vsak pacienti schop-
ni mimovolni pohyby dodate¢né zamaskovat. U pacientl se postupné projevuji také
poruchy volniho (cileného) pohybu a chiize miva kolébavy az tane¢ni raz. Chorea se
v pribéhu nemoci po fadu let zesiluje, ¢asto téZce postihuje zakladni pohybové akti-
vity. Mimovolni pohyby narustaji, kdyz jsou pacienti roz¢ileni, naopak pfi emocional-
nim zklidnéni se pocet mimovolnich pohybt snizuje a béhem spanku mohou mizet
uplné. V pozdnich fazich nemoci se choreatické pohyby zpomaluji a méni v kroutivé,
pomalé stereotypni pohyby, tzv. dystonii. S postupem nemoci se cilené pohyby zpo-
maluji (bradykineze), maji snizeny rozsah (hypokineze) a za¢inaji opozdéné (akine-
ze). V konecnych fazich nemoci jiz mimovolni pohyby nemusi byt patrné, svalstvo je
ztuhlé (rigidita) a nemocni jsou obtizné pohyblivi az nehybni. Juvenilni forma HCH
obvykle nemiva mimovolni pohyby, chorea zde zcela chybi a nemocna osoba se pohy-
buje obtizné, trhavé a ztuhle. Ale neni to pravidlem, jsou znamy ptipady, kdy pacient

s JHCH mél vyrazné, ¢asto neustavajici mimovolni pohyby velkého rozsahu.

Prolinani mimovolnich pohybti s volnimi (védomé cilenymi) pohyby mtiZe na okoli
pusobit prehnané, vystfedné az komicky. Tento projev nemoci je pro mnohé pacienty

omezujici (povazuji ho za spolecensky hendikep) a radéji se proto spole¢nosti strani.
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Chiize je ru$ena mimovolnimi pohyby dolnich koncetin a trupu. Objevuje se tzv.
»rozhdzend“ chize o $iroké zdkladné. Vétsina pacientti ve stfednim stadiu nemoci

pada jen zfidkakdy, v pozdéjsich stadiich se pady objevuji ¢astéji, muze se objevit

i ,zamrznuti“ uprostred pohybu.

Porucha volnich pohybtl a také pritomnost mimovolnych pohybti vede ¢asem
k poruchdam polykani a fe¢i. Problémy s polykanim (dysfagie), které vedou ke kuc-
kani, aspiraci az duseni, se mohou podilet na vyrazném hubnuti (kachexie), i kdyz
pric¢ina kachexie neni jasnd. Poruchy artikulace (vytvafeni hlasek pohyby mluvidel,
dysartrie) se mohou objevit jiz v ¢asnych stadiich nemoci a s jeji progresi se fe¢

stdva nesrozumitelnou.

S postupem nemoci se rozviji i poruchy okulomotoriky. Porusen je zacatek a ply-
nulost o¢nich pohybii a miize byt sniZena i jejich rychlost a rozsah. Pacienti zpravi-
dla nejsou schopni ovlddnout souc¢asné pohyby hlavy a oi i navzdory porozumeéni

instrukei, Ze maji sledovat zvuk pouze o¢ima.

Neurologické projevy HCH

Chorea (nepravidelné, nadhodné, ¢asto kroutivé
Mimovoln{ pohyby mimovolni pohyby riznych ¢asti téla)

Dystonie (neovlivnitelné svalové stahy)

Bradykineze (zpomaleni cileného pohybu)

Hypokineze (sniZend hybnost)

Poruchy volni hybnosti Akineze (opozdéné spusténi pohybu)
(poruchy cilenych pohybi) Rigidita (svalova ztuhlost)
Poruchy okulomotoriky

Dysartrie ($patna vyslovnost)

Poruchy spanku

Inkontinence mocova i fekalni

Upraveno podle Roth et al., 2006.
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Psychické poruchy

Psychické poruchy v mnoha ptipadech patfi k nejcastéj$im ptiznakiim nemoci
a také vétSinou byvaji témi nejzavaznéjsimi symptomy ovliviiujici kvalitu zivota jak
pacienta, tak jeho rodiny. Poruchy chovani a emoci spole¢né s ubytkem kognitiv-

nich funkci mohou léta predchazet viditelnym porucham hybnosti.

Mezi prvni psychické zmény patfi poruchy rozpoznavani emoci, a to zejména
negativnich (strach, smutek, znechuceni). Téméf soucasné se pridavaji potize s roz-
poznavanim vyznamu intonace fe¢i a neverbalnich projevii (,feci téla“). To ma
za nésledek konflikty a nedorozuméni v zaméstnani i soukromém zivoté a nasledné

i v nemocni¢nich nebo socidlnich pobytovych zafizenich.

U pacientt je pozorovan zvy$eny zajem o vlastni osobu a potieby, ktery vSak kon-
trastuje s nezdjmem o praci, vlastni zevnéjsek a potfeby druhych (apatie). Projevit
se muze i ,,bezcharakterni® chovéni, napt. kraddez ¢i sexudlni netaktnost, naladovost
a selhavani v dfive béznych aktivitdch. Zajimavé je, Ze néktefi nemocni si jsou védo-
mi napt. poruchy vykonavani nauc¢enych schopnosti (vafeni, prani apod.), ale hybné
abnormalni projevy ignoruji ¢i o nich alespon spontanné nehovoii. Zvy$ena pod-
razdénost (iritabilita) je provokovana okolnostmi, které by dtive takovou odpovéd
nevyvolaly. Jeji intenzita a trvani nebyvaji imérné okolnostem, vét$inou se projevi
v domécim prostiedi jako vysledek stresu v zaméstnani (napf. prace, ktera vyzaduje
posloupnost tkond, prechazeni z jednoho pracovisté na druhé) a mize prechazet az
v agresi. Pacientiim vyhovuje trvaly denni rezim a stereotypy v jejich béznych den-

nich aktivitach, protoze tak maji pocit, ze maji Zivot kolem sebe pod kontrolou.

V &asnych stadiich a dokonce i nékolik let pfed prvnimi hybnymi projevy se muze
objevit deprese. Tento stav byva provazen ochromenim vile, pro nemocné je ob-
tiZné primét se vstat a zahajit kazdodenni ¢innosti. I na drobné ukony typu ranni

hygieny spotfebuji zna¢né mnozstvi energie a citi se vycerpani. Deprese muize byt
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provazena plactivosti, tizkosti nebo podrazdénosti. Neztidka se pridavaji tzv. téles-
né projevy deprese. Pacient ¢asto ztraci chut k jidlu a v disledku omezeni prijmu
potravy se projevuje vahovy ubytek. Témér vzdy dochazi ke zméné spankového re-
zimu. Muze se objevit i pocit svirdni na hrudi (nékdy imitujici infarkt myokardu)
nebo v oblasti zaludku ¢i bolesti kloubi, zad, hlavy. U ¢asti nemocnych se vyskytne

néjaka forma tvah o smrti - sebevrazdé.

Uzkost (anxieta) byva casto soucdsti deprese, miize se viak vyskytovat i izolova-
né jako reakce na bézné a nevyznamné udalosti — pozdni ptichod domt, rozhod-
nout, co si obléci, zda pfijmout pozvani na navstévu apod. Pacienti si ¢asto stéZuji
na uzkost hranicici s panikou, protoze nejsou schopni nadale fesit diive bandlni
ukoly. U nemocnych se projevuji i dal$i tzkostné poruchy, jako obsese (neodbytné,
vtiravé myslenky, napady nebo predstavy), kompulze (nutkava jednani néco délat)
a perseverace (lpéni na urcité predstavé, ¢astéji vSak vytrvalé opakovani slov, gest

¢i pohybti).

U HCH se mohou vyskytnout i jiné psychiatrické poruchy, tzv. psychotické pro-
jevy typu bludt a halucinaci. Bludy jsou poruchy mysleni. Jedna se o mylné osobni
presvédceni zaloZené na nespravném vyhodnoceni skute¢nosti z vnéjsi reality. Ne-
mocny je o svém nazoru ¢i domnénce nezvratné presvédcen a ¢asto podle toho také
i jedna. Piikladem je paranoidni nastaveni (nékdo mi chce ublizit, otravit...) nebo
tfeba Zarlivostni blud (partner mne podvadi). Halucinace jsou poruchy vniméani
definované jako Salebné smyslové vjemy bez jakéhokoliv vnéjsiho redlného podnétu.
Pro pacienta je tento vjem naprosto redlny a nelze mu jej ni¢im vyvratit. U nemoc-
nych s HCH jsou pomérné vzacné. Mohou se vyskytnout halucinace sluchové, kdy
pacient slysi ,,hlas“ nebo ,,hlasy®, aniz by kdokoli v mistnosti byl nebo mluvil. Zde
je tfeba podotknout, Ze pacienta s psychotickymi projevy miize nevhodny zptisob

komunikace vyprovokovat k nepfedlozenym zavértim nebo i rodinnym tragédiim.
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Kognitivni projevy zahrnuji smyslové poznavani (sluch, vnimani), predstavy
a obrazotvornost, mysleni (vytvareni a pouzivani pojmd, usuzovani, vytvareni sou-
da), pamét a u¢eni. Nékdy je ke kognitivnim procestim fazena i fe¢ (jazyk, lingvis-

tickd dovednost) a pozornost.

Zhorseni kognitivnich funkci (kognitivni deteriorace) je predstavovano ubytkem
¢i oslabenim rozumovych schopnosti, zejména logickych operaci a soudii. U pacien-
tll ma progresivni charakter, ale rychlost je individualni. Mira oslabeni rozumovych

schopnosti nebyva pfimo umérnd porucham chovani ani hybnym symptomam.

Rozviji se dysexekutivni syndrom (tj. neschopnost ¢asového planovani, logic-
kého uvazovani, vykonavani vice ¢innosti zaroven, adaptace na nec¢ekané promény
udalosti, vybavovani nabytych znalosti). U nemocnych vazne zejména schopnost
planovani a udrzeni setrvalé ¢innosti, opakovanych tikonti. Ztrata du§evni pruznosti
pak vede napt. ke ztraté zaméstnani a pozdéji k selhavani v béznych dennich aktivi-

tach (vareni, uklid, sebeobsluha).

Od ¢asnych stadii je porusena pozornost a soustfedéni se na jakoukoliv ¢innost,
s ¢im miize souviset ztrata sebedivéry. Pak se stava, ze pacienti opakované kontro-
luji bézné ¢innosti. Tato nediivéra se miize pozdéji rozsifit i na partnera, déti a celé
okoli. Mtize se to mimo jiné projevit také tim, Ze pacienti chtéji v§echno vidét a sly-

Set, proto jim vyhovuje, maji-li véci osobni potfeby na ocich.

V pribéhu nemoci se méni také psychomotorické tempo. S pokracujicim prii-
béhem onemocnéni nejsou pacienti schopni vytvaret domnénky, maji narusené
abstraktni my$leni a schopnost fesit i jednoduché ukoly vyzadujici predstavivost

a pamét, napr. srovnat karty do skupin podle barvy a pak podle hodnoty.
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Psychické projevy HCH

Zvyseny zajem o vlastni osobu

Zvysena podrazdénost

Iritabilita Projevuje se $irokym spektrem projevii od verbalnich
nadavek az po fyzické nasili
Agresivita
P oruCh,Y chovéni Apatie Snizen citové reaktivity spojené s vnitfnim pocitem
a emoci P nezdjmu
Abulie Ztrata vile a selhani schopnosti iniciace aktivity
Abuzus alkoholu
Nezdrzenlivost
Drobna kriminalita
Afektivni Deprese
poruchy Suicidalita Sebevrazedné sklony
Anxieta Uzkost
Uzkostné Obsese Neodbytné nutkavé myslenky
poruchy Kompulze Nutkavé jednani néco délat
Perseverace Lpéni na urcité predstavé, nebo opakovani gest ¢i pohybu
Blud Mylné osobni presvédceni zaloZené na nespravném
Psychotické Y vyhodnoceni vnéjsi reality
symptomy . Salebné smyslové vjemy bez jakéhokoli vnéjsiho
Halucinace s P
redlného podnétu
Dysexekutivni %’oruc,ha kontroly prﬁbvéhu }1réi,tvéh0, vykonu a j Aeho )
¢asové struktury a soucasné snizeni schopnosti rychlé
syndrom . ot e . o
zmény aktudlni ¢innosti v konkrétni situaci
Zména psychomotorického tempa
Porucha pozornosti Typicka je mald vytrvalost a $patnd koncentrace
Porucha procesu u¢eni | Postupny ubytek schopnosti u¢it se, pfizptsobit se
fi(oglfltwm Porucha fedi Porucha vnimani rytmu a zmény intonace hlasu,
eficity v pozdéjsich stadiich porucha vnimani obsahu feci
. Ztrata zrakové prostorovych funkei
Porucha orientace <ove bt vyehtuniel |
Porucha vizualni a prostorové paméti
Porucha kratkodobé paméti, schopnosti zapamatovat
. si nové véci, veas si vybavit naucené, pokud na to maji
Porucha paméti N . o . .
pacienti dostatek ¢asu, dffve uloZené informace si mohou
spravné vybavit
Prevazuj ha vykonnych funkei, dochdzi k z leni mysleni, projevuj
Demence fevazuje porucha vykonnych funkei, dochazi k zpomaleni mysleni, projevuje se

apatie a nékdy i deprese

Upraveno podle Roth et al., 2006.
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Nejvyraznéji je zasazena kapacita paméti pracovni, potfebné pro feseni aktual-
nich problému a novych situaci. Pacienti si nevzpomenou, co maji udélat ve spravny
okamzik, v¢as uplatnit pfedchozi rozhodnuti (zapomenou jit k 1ékari, najist se, dojit

na postu). Po pfipomenuti ¢i napovédé si informace vybavi.

Dlouhodoba a vyznamova (chapani vyznamu slov) pamét byvaji zachovany az
do pokrocilejsich stadii nemoci, pacienti nezfidka prekvapi svymi znalostmi ve vé-
domostnich testech. Na vysledném vykonu paméti se vzdy negativné projevi brzka
unava, Gzkost, exekutivni dysfunkce, dyskineticky syndrom a vlivy 1é¢by, které vy-

sledny vykon paméti snizi.

Omezena prostorova pamét vede ¢asto k porucham orientace, zejména v novém
prosttedi (ndkupni centra, nemocnice). Vizudlni pamét je éasto postizena jiZz v po-

¢atku onemocnéni.

Deficit zrakového vnimani se projevuje zejména v ¢innostech vyzadujicich pla-
novani a organizaci, pacienti maji obtize téz pti poznavani tvari (své blizké a znamé
poznavaji i v pozdnich fazich onemocnéni), ale $patné zpracovavaji emoc¢ni obsah
(vyraz) ve tvéri, zejména vyraz znechuceni a riizné zovialni nardzky. Poruchy zrako-

vého vnimani mohou byt ovlivnény i poruchami okulomotoriky.

S progresi nemoci postizeni ¢asto dlouho hledaji vhodna slova, ackoliv slovni za-
soba, gramatika a vétna skladba (syntax) byvaji zachovany az do pokrocilych stadii
nemoci. Vazne volné vybaveni informaci (explicitni pamét). Typicka je zména tem-
pa Fedi (zrychleni ¢i zpomaleni). Pacienti jen s ndamahou zapocinaji rozhovor a drzi
se tématu. Slovni projev navic negativné ovliviiuje snizena schopnost koncentrace
pozornosti. Schopnost porozumét feci je zachovana, i kdyz vlastni fe¢ovy projev
pacienta jiz neni mozny. Nemocni se pfevazné vyjadruji v kratkych nekomplikova-

nych vétach a maji tendenci k vyznamovym chybam. V bézné konverzaci nemaji
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problémy s pouzivanim spravnych termint, nepouzivaji vsak parafazie (pouziti jiné-

ho, vyznamové obdobného slova, resp. vyznamové opsani schazejictho vyrazu nebo

produkovani bizarné zdeformovanych tvart slov, souvisejicich se slovnim zakladem

jen velmi vzdalené nebo viibec). V pokro¢ilych stadiich je poruseno vnimani obsa-

hu feci. Pacient, je-li zahlcen informacemi, miize mit problémy s porozuménim reci

po obsahové strance i v pocate¢nich stadiich.

T améti | V¥znam Stupen zasaZeni u pacientt
YPY P y s HCH
, Reseni aktualnich problémil . . , ;
Pracovni e L Postizena velice brzy a vyrazné
Reseni novych situaci
. Pfipomenuti si informace v ur¢itém . .
Prospektivni e Porusena casto
budoucim case ¢i po jistém déji
Volné vybaveni informaci Zasazena brzy
e Explicitni o . N
Explicitni pact .| Vybaveni si vzpominek v ¢ase a prostoru
" . epizodicka
(védoma)
Explicitni | Znalosti o okolnim svété . , . .
xprcttnt , Zachovald do pozdnich stadii nemoci
sémanticka | Vyznam slov
1 Konverzace, sledovani televize, ¢teni o
Verbalni L R Snizena
souvislych textt
Prostorova Orientace Casté zasazeni
e Nevédomé uceni motorickym
Implicitni . , . ; o
., [ dovednostem (vafeni, pleteni, hra Vyrazné postizeni
(nevédoma) . P .
na hudebni nastroj, fizeni automobilu)
L, Planovani, organizace, $patné . . , "
Vizualni , OTganiz: P Zasazena brzy a velice vyznamné
zpracovani emo¢niho obsahu
[ Dobre zachovala az do pokro¢ilejsich
Dlouhodoba . P )
stadii choroby

Upraveno podle Roth et al., 2006.

Dtive nebo pozdéji dospéje pacient do obrazu demence, prevazné tzv. subkorti-

kalniho typu, kde dominuji projevy porusené vykonné funkce (exekutivni dysfunk-

ce) spole¢né s apatii a Casto i depresi.
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Castym symptomem HCH je také ztrata ndhledu nemoci. Problémy piisobi ze-
jména, kdyz nemocni chtéji i nadale pokracovat v ¢innostech, které uz nejsou schop-
ni zvladnout - fizeni auta, nakladani s financemi apod. Byvé to zdrojem castych
konfliktt s rodinou. Nedostate¢ny ¢i zcela chybéjici nahled na nemoc mtize byt in-

terpretovan jako obranny mechanismus - ,,popfeni®

Poruchy chovéni a emoci, kterymi pacienti trpi, spole¢né s ibytkem kognitivnich
funkci silné ovliviiuji pribéh kazdého celého dne. Pacienti si své problémy uvédo-
muji a ¢asto se obraci do svého nitra, coz mtize byt okolim negativné posuzovano.
Rodina zmény osobnosti a chovani nemocného vnima, ¢asto jimi trpi, ale malokdy
tyto projevy hodnoti jako pfiznaky nemoci. Nemocni v téchto fazich téméf nikdy

nevyhledaji pomoc lékare.

Maloktery nemocny s HCH svoji nemoc akceptuje a dobrovolné podstupuje vcas-
nou medikamentdzni a terapeutickou lé¢bu (fyzioterapie, logopedie atp.). Stava se,
ze partnefi osob v riziku onemocnéni, i prestoze jsou o HCH plné informovani,
dlouha léta tyto symptomy nemoci popiraji a nechtéji si pfiznat, Ze u jejich milova-

ného nemoc zacala a Ze uz je to nékdo tplné jiny.
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Terapie =

Prtibéh HCH je 1é¢ebné neovlivnitelny. Nékteré projevy nemoci vsak terapeuticky
ovlivnit ]ze. Farmakologicka 1é¢ba nékterych projevi prinasi velkou tlevu a zlepseni
kvality Zivota nejen samotnym nemocnym, ale i pe¢ovatelim a rodinnym piislus-
nikiim. Moderni a komplexni terapie vyzaduje multidisciplindrni tym: neurologa,
psychiatra, psychologa, rehabilita¢niho a socialniho pracovnika, ergoterapeuta, lo-
gopeda atd. Dtlezité je, aby ¢lenové tohoto tymu méli praktické zkusenosti s HCH.
U kazdého jednotlivého pacienta by mély byt prijaty odpovidajici strategie terapie,
které by zvladly pritomné symptomy a redukovaly rizika naslednych komplika-
ci, ktera jsou vysledkem progrese nemoci. Je tfeba mit stale na paméti, Ze projevy

symptomil a vyvoj nemoci jsou u kazdého pacienta jiné.

Medikamentdzni lécba

Pro utlumeni mimovolnich pohybi typu chorey jsou pouzivana tzv. antipsycho-
tika, dfive neuroleptika - léky pouzivané predevsim v psychiatrii k tltumeni zévaz-
nych psychickych poruch, mimoto v$ak tlumici choreatické pohyby. Antipsychotika
v$ak maji celou fadu vedlejsich u¢inkt a méla by byt nasazovana pouze v pfipadech,
kdy mimovolni pohyby invalidizuji, protoze mohou zptisobit nadmérny utlum ¢i
zhorsit stabilitu chiize. U formy s poc¢atkem v mladém véku, kdy je dominujicim

hybnym priznakem naopak chudost a zpomalenost pohybii, tyto 1éky nelze pouzit.

Jak znamo deprese jsou u pacienttt s HCH velmi bézné a Ize je v soucasné dobé
velmi dobte zvladnout pomoci 1é¢iv ze skupin novych antidepresiv, pfedevsim tzv.
selektivnimi inhibitory zpétného vychytavani serotoninu (SSRI). Udrzovani zna-
mého denniho rezimu muze redukovat problémy s chovanim, které se ¢asto pti HCH
objevujl. Je treba zredukovat nadmérné podnéty z prosttedi, zapojit pacienta do péce

o sebe samého, podporovat jeho rozhodovani a snazit se vyhnout pfimé konfrontaci.
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Pocity (varovné signaly), které mohou upozornit na deprese:
o $patna nélada,
o ochabujici zdjem nebo radost z riiznych aktivit,
o zmény v pribéhu spanku,
* Unava,
« mald sebetcta,
« snizena koncentrace nebo neschopnost rozhodnout se,
o ztrata vahy nebo zménéna chut k jidlu,

o opétovné myslenky na sebevrazdu.

Projevy nezajmu o okoli - tzv. apatie jsou $patné terapeuticky ovlivnitelné. Pti te-
rapii akutni izkosti Ize vyuzit po piechodnou dobu benzodiazepiny. Jde-li o chro-

nické stavy, jsou lékem prvni volby antidepresiva typu SSRI.

Bludy, halucinace, tézky neklid, agresivita jsou divodem k okamzitému nasa-
zeni antipsychotik pouze v piipadé, kdy je potfeba akutni zklidnéni pacienta. Jako

prevence s dlouhodobym t¢inkem jsou vhodnéjsi antidepresiva typu SSRI.

Pro HCH jsou typické pozvolna se rozvijejici kognitivni deficity, které progreduji
az do stadia tézké demence subkortikalniho typu. V soudasnosti neexistuji zadné
lé¢ebné postupy davajici nadéji zpomalit ¢i zastavit jejich progresi. Sporna je i Gcin-
nost nejmodernéjsich 1é¢iv, tzv. kognitivnich inhibitort acetylcholinesterazy. Na za-
kladé téchto informaci tak muze snadno vzniknout mylny dojem o zbyte¢nosti ¢i
nesmyslnosti jakékoliv intervence v oblasti kognitivnich procesti u HCH, coz je vSak
omyl. Znalosti o zachovalych a postizenych kognitivnich dovednostech Ize ucelné
vyuzit ku prospéchu pacienta a jeho okoli vhodnou kognitivni rehabilitaci. Kogni-
tivni rehabilitace ma nékolik dulezitych aspektii. Hlavnim cilem je udrZet pacienta

v natolik dobrém mentalnim stavu, aby byl co nejméné zavisly na pomoci druhych.
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Predpokladem tspésné kognitivni rehabilitace je jeji vhodny vybér a zptisob od-
povidajici schopnostem pacienta. S rehabilitaci se musi zacit jesté v dobé, kdy je
pacient schopen se naucit novym strategiim. Ty lze uplatnit i v pokro¢ilych stadiich
nemoci. Zpusob rehabilitace je zna¢né individualni, je potieba se fidit pottebami
a zdjmy pacienta. Osoby s HCH maji problémy s udrzenim pozornosti, snadno se
unavi a ztrati zdjem. Nacvik musi byt proto pravidelny a pestry. Podafi-li se najit
vyvazeny a pro pacienta dostatecné atraktivni rehabilitacni program, dochazi nejen
ke zvy$eni nezavislosti, ale také k upravé projevii chovani a vyvolani pozitivnich
emoci. Problémiim s paméti, které mohou ovlivnit vSechny aspekty pacientovych
schopnosti postarat se o sebe, lze Celit tak, Ze se pacientovi navrhne, aby si vytvoril
seznamy, vedl diaf a uzival terapii tzv. ,Denniho fadu nebo planu, coz je psana for-

ma dennich aktivit, jak maji nasledovat ¢asové za sebou.

K Ié¢ebné zvladnutelnym problémim u HCH patii i inkontinence, ktera je casta
hlavné v pozdnich stadiich nemoci. Inkontinen¢ni pomiicky predepisuji v dostatec-
ném mnozstvi prakti¢ti 1ékari na thradu z vefejného zdravotniho pojisténi na zdra-

votnické poukazy maximalné na tfi mésice doptedu.

Terapeuticka lécba

Vysledky vyzkumu prezentované na evropskych i mezindrodnich konferencich
potvrzuji, Ze ¢im dfive se s pacientem systematicky pracuje, tim déle si zachovava
schopnosti sebeobsluhy. Prace s pacientem vyzaduje vysokou miru pfipravenosti
k nasazeni pro terapii, porozuméni obrazu choroby a znalosti pfi¢in zvldstniho zpu-

sobu chovani pacientt s HCH, ale i trpélivosti.

Kdo ma poprvé pred sebou nemocného s HCH, je nejprve prekvapen fyzickymi
charakteristikami nemoci. Funkéni potize pfi komunikaci, jidle, pohyblivosti, koor-
dinaci o¢i a rukou zptisobuji nemocnému kazdodenné znacné problémy. Neustaly

postup nemoci mu navic ztéZuje kontrolu nad témito obtiZemi.
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Pro pacienty ma rozhodujici vyznam télesny pohyb a cviceni motoriky, proto-
ze maji velké obtize s kontrolou svych pohybt. Rehabilitaéni program zaméteny
na specialni pozadavky pacientti s HCH miize pomoci prekonat ¢ast pohybovych
problémii, nezastavi ale postup choroby. Miize vSak pusobit proti svalové atrofii
a zhor$ovani télesné kondice a tim podle okolnosti vyznamné zlepsit kvalitu Zivota
nemocného. Pomoci cilené, pravidelné terapie a cviceni je mozné zachovat déle du-
lezité funkce a samostatnost pacientd pti provadéni celé fady kazdodennich aktivit.
Fyzioterapie predstavuje také ur¢itou formu odpocinku. PFinasi pacientovi zménu
véedniho dne, stimuluje pocit dobrého stavu a zprostfedkuje mu kontakt vlastniho
téla s okolnim prostfedim. Mimo jiné dobfe ptisobi také na psychicky stav pacienta
nebo vyvolava placebo efekt, kdy je pacient napriklad presvédcen, ze pravidelné cvi-

¢eni mu pomaha zvladat choreatické pohyby.

Od ur¢itého stadia nemoci je rehabilitace pro pacienta velice obtizna, ale stale je
prinosnd — pacient pozitivné vnima, Ze s nim nékdo mluvi, cvic¢i atd. Pro pacienty

v pokro¢ilém stadiu nemoci je velice dilezita bazalni stimulace.

Jakakoli prace a komunikace s pacientem je velice dilezZita ve vSech stadiich ne-
moci, protoZe vét§ina pacienti je v produktivnim véku. Bez vnéjsich podnétt

u nich ¢asto dochazi velice rychle ke stagnaci a upadaji do apatii a depresi.

Doporucované terapie:
« klinicka logopedie — ktera fesi problémy komunikacni a problémy polykani, je
hrazena z vefejného zdravotniho pojisténi,
« rehabilita¢ni a ergoterapeuticka terapie - je hrazena z vefejného zdravotniho
pojisténi, doporuceni k této terapii vystavuje neurolog,

o hydroterapie.
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Terapeut je konfrontovan s celou fadou komplexnich projevit HCH a funk¢nich
problémt, které se u kazdého pacienta projevuji zcela vlastnim zptisobem. Prace s té-

mito pacienty vyZaduje od terapeuta odborné znalosti a neoby¢ejné osobni nasazeni.

Motivace pacienti s HCH pro terapie je velice obtiZna, ale je Zadouci a nezbytna.
Souvisi to s celkovym prijetim nemoci pacientem. Pfi¢inou nedostatku motivace
a jejiho odmitdni muize byt také snaha o ,,unik do nemoci Pacient se odevzdava
plné do role nemocného a byl by rad, aby se s nim jednalo jako s nemocnym. Odmi-

ta se Ucastnit aktivit, protoze: ,Kdo je nemocny, pottebuje klid!“

Strava

Rozvoj ztraty télesné hmotnosti je vzdy u HCH alarmujici pfiznak, kterému je
nutno se pokusit Celit. Ubytek na vaze je u HCH béZzny, pFiciny jsou rizné, at psy-
chické, napt. pacienti si nejsou schopni opattit nebo pripravit odpovidajici stravu,
zapomenou se najist, anebo neurologické, napt. chorea, zmény metabolismu nebo
problémy s polykanim ¢i spolecenské (pacient vi, ze méd problém pti jidle, potfebuje
pomoc druhych a tak radéji odmita jist). Je proto velice diilezité, aby byla strava
vzdy uzpusobena zdravotnimu stavu pacienta a energeticky denni pfijem by se mél

pohybovat kolem 5 000 kcal.

Velmi ¢asto se také pacienti upnou na jeden typ jidla, napt. tvarohovy zavin, okur-
kovy salat, tatranku, fizek, gulas atp., a odmitaji nové typy jidel, které doposud ne-
znali. Naopak, kdyz jim néco chutna, snédi i nékolik porci najednou. Pro pacienty
je ve stravé typicky nedostatek dilezitych bilkovin (zdrojem je hlavné maso, syry,
vajicka, lusténiny, atp.). Pacientdm ¢asto chybi pestra strava, nestravuji se pravidelné
a nasledné trpi zazivacimi obtiZzemi (zacpy, nadymdni, prijmy). Stejny problém je
u pacientt i s pitnym rezimem. Zpravidla vyzaduji denné az neuvéfitelné mnozstvi
¢erné kavy, ¢asto se dozaduji piva, pitny rezim ale neni v poradku a hrozi nebezpeci

dehydratace.
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V pozdéjsich fazich nemoci se k témto nedostatktim ptidruzuji i vaZné problémy
s polykanim a je dilezité co nejdrive zacit s logopedickym a dechovym cvic¢enim.
Dietetici musi byt proto schopni poradit takovou dietu, aby pfijem potravy problé-
my s polykdnim minimalizoval. Nutri¢ni 1ékafi doporucuji umélou vysoce kaloric-
kou tekutou vyzivu se zvySenym obsahem bilkovin. Pacient tak v malém objemu
ziska pro své télo dilezité a lehce stravitelné ziviny a energii (jedna se o tzv. sipping).
Logoped by mél posoudit tézkosti s polykdnim a navrhnout péci a preventivni stra-
tegie pri stravovani. Dysfagii (poruse polykani) lze ¢aste¢né Celit poddvanim ma-
lych déavek 1ékti zlepsujicich hybnost stfev a hltanu - tzv. prokinetika. Sledovat poly-
kaci schopnost ma v pé¢i o pacienty zasadni vyznam. Je zde vysoké riziko zakuckani,
aspirace potravy a toho je tfeba se vyvarovat. Paklize dojde k vdechnuti potravy,
pecovatelé by méli umét provést Heimlichtiv manévr. V pozdéjsich stadiich nemoci
mize byt nezbytné podavat nemocnym nutri¢ni podporu perkutdanni endoskopic-
kou gastrostomii (PEG), to je pfimo do zaludku. Zde se opét podava uméla tekuta
vyziva, kterd je u pacientti s HCH na doporuceni nutri¢niho lékare (www.skvimp.cz)
hrazena z vefejného zdravotniho pojisténi, stejné tak jako sipping (bud plné, nebo
¢aste¢né, podle typu a doporuceni). Spravnd a v¢asna indikace nutri¢ni podpory

vcetné PEG vede ke zlep$eni kvality Zivota v pozdnich stadiich HCH.

Pro pacienty je pfi stravovani dobré vyuzivat specidlné upravené pomiicky, napt.
upraveny pribor a hrnicky, protismykové podlozky, upravené zidle atp., aby se co
nejdéle dokazali sami bezpec¢né najist a napit. Vzdy je nezbytné, aby osetfovatel
provadeél prilezitostné zhodnoceni celého procesu stravovani pacienta a v pripadé
nutnosti navrhl dalsi feSeni k zajisténi samostatnosti, bezpe¢nosti a dostate¢ného

piijmu potravy i tekutin a konzultoval to s multidisciplindrnim tymem.
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— Komunikace s pacientem -

V pripadé pacientti s HCH je dobra komunikace zakladem veskeré kvalitni a pfinos-
né péce. Je ztejmé, ze jejich zdravotni stav ovliviiuje moznost dobtfe komunikovat, po-
rozumét situaci ¢i vyznamu sdéleni. Vyplyva to pfimo z pfiznakd onemocnéni, kdy
pacient postupné ztraci veskeré své dovednosti, schopnosti, ale i své postaveni ve spo-
le¢nosti. Toto jsou pro dobrou spolupraci s pacienty nejvice limitujici faktory. Ve
velmi ovliviiyje i jejich predchozi povaha. Proto musi byt komunikace velice indi-

vidualni, byva obtizna a vyzaduje piedevsim trpélivy a vysoce tolerantni pFistup.

Pokud ma byt komunikace efektivni a splnit ocekavani, je potfeba sledovat fadu
prvku z oblasti verbdlni, ale i neverbalni komunikace. Mezi zakladni kritéria tspés-
né verbalni komunikace patfi:

« jednoduchost,

« struénost,

« zretelnost,

+ vhodné nacasovani,

o prizpusobivost.

Stru¢nost v§ak nesmi vyznit jako strohost ¢i neochota komunikovat. I ¢as, kdy
jsou pacientovi poskytovany informace, viima nemocny jako dobu, kdy je mu vé-
novana pozornost a velice si toho vazi. Pfi komunikaci s pacientem je tieba se vyja-

drovat jasné a nepouzivat dvojsmyslnych obratil.

Pokud jiz pacient neni schopen navazat nebo udrzet o¢ni kontakt, mize tento
nedostatek nahradit dotek. Pro pacienta je jednodussi reagovat, pokud je predem
upozornén na tkol, dotaz nebo ¢innost. Osloveni nemocného jménem predtim, nez

mu je néco sdéleno, spliuje stejny cel, protoze je pacient akusticky upozornén drive,
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nez je po ném néco pozadovano. U vSech strategii v komunikaci s pacientem s HCH
se vychazi z faktu, Ze se jednd o progresivni onemocnéni, kdy v priabéhu ¢asu dochazi
k ubytku dovednosti pacientt. V pripadé terapie je hlavnim cilem udrzet nebo zlepsit
zachované schopnosti a preventivné bojovat s jejich nadmérnym tbytkem, ktery

miize byt vysledkem stagnace nebo nevhodné aplikace podnétii z okolniho prostredi.

Porozuméni emoc¢nim projeviim muze byt podpofeno, vytvofenim vyhovujici-
ho prostfedi. Je tfeba myslet na to, Ze v prostorach chodeb, socialnich zafizeni, spo-
le¢nych prostor, hudebnich mistnosti, télocvi¢en, ordinaci, prostor pro pracovni tera-
pie atp. dochdzi k rtiznym zptsobtim a formam komunikace s pacientem s HCH a je
vhodné zde eliminovat ptili$ny hluk, svétlo a ostatni aktivity na minimum, protoze

se pacienti $patné sousttedi a mnoho rusivych vlivii miize komunikaci hodné ztizit.

Je-li porozuméni emo¢nim projeviim omezeno, je vhodné pouzivat ke sdéleni
emoci rizné prostfedky nebo zkouset rtizné pristupy. Pokud neni pacient schopen
interpretovat verbalni nebo neverbalni projevy emoci, je vhodné pouzit komunikac-
ni pomiicku nebo emoci jednoduchym zptisobem popsat, napt. ,,Mdj hlas se zvysu-

je, protoze se zlobim.“ nebo ,Usmivam se, protoze jsem spokojena.”

Zasady komunikace s pacientem:
« zacinat hovor oslovenim jménem (pfipadné dotykem),
« v prubéhu hovoru stat v pacientové zorném poli,
 mluvit pomalu,
« nepokladat vice dotazti najednou,
o pockat 30 sekund (nebo i déle) na odpovéd/reakci,
« zopakovat otazku jednoduseji — po uplynuti dostate¢né dlouhé doby bez odpovédi,
« volit otazky vyzadujici odpovéd ANO/NE,
« ujistit se, Ze je pacient soustfedén na rozhovor,

o v komunikaci pouzivat konkrétni jazyk/slova a jednoduché véty,

41



« nepouzivat fraze, zargon nebo sarkasmus,
o pouzivat vhodné komunika¢ni pomiicky - tabulky, obrazky atd.,
« minimalizovat fyzickou tinavu nebo vliv rusivého prostredi - hluk, ostré svétlo atd.,

o poskytnout okamzité zpétnou vazbu a potvrdit pochopeni odpovédi.

Pouzivanim strategii kompenzujicich chybéjici schopnosti vytvéareji pecovatelé
most, ktery pomaha nemocnym s HCH nahradit ztracené schopnosti a dale vyuzivat
schopnosti zbyvajicich. Existuji dvé zakladni metody efektivni komunikace, jednak
teorie aktivniho naslouchani (nedirektivni komunikace) a teorie preterapie (teo-
rie reagovani na pacienta). Uspéiné se viak v péi o pacienta s HCH miize pouzit

i metoda asertivniho chovani a sdélovani ¢iny.

Teorie nedirektivni komunikace

Nedirektivni komunikace (aktivni naslouchani) je zptisob komunikace, kdy se ne-
chéva iniciativa na pacientovi, kdy jsou mu projevovany sympatie, zajem a akceptace
pacientovych slov. Podminkou pro vedeni nedirektivniho rozhovoru je vytvofeni
pratelské a pro pacienta bezpecné atmosféry. Pficemz nedirektivni neznamena
pasivni, ale znamend umét druhému naslouchat a reagovat. V tomto zptisobu ko-
munikace se do popfedi dostavd neverbalni zptisob komunikace, pomoci niz lze
pacientovi vyjadrit svoji pripravenost naslouchat mu, dat mu moznost ventilovat

tenzi, najit vlastni feSeni situace a doprovazet ho v jeho tézké zivotni situaci.

Zasady pro vedeni nedirektivni komunikace:
« akceptace pacienta — znamena prijimat pacienta takového, jaky je, s jeho nazory,
stanovisky, klady i nedostatky,
« empatie - je uméni vcitit se do pocitti pacienta zachytit jeho aktualni prozivani,
vystupovat jako lidska bytost, jako sptiznéna duse, ktera méd pochopeni a cas
naslouchat,

o reflexe - je zrcadleni pacientovych pocitii, myslenek, prani.
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Prabéh nedirektivni komunikace 1ze rozdélit do t¥i fazi:

o prvni faze - kdy dochézi k identifikaci emoci, je velice obtizna ¢ast, svétujici se
muze chovat nepredvidané, zkratkovité, spiSe naznacuje nez konkrétné popisuje
své problémy,

o druha faze - vyslechnuti faktfi, snaha porozumét souvislostem, je vhodné ne-
chat volné hovorit svéfujici se osobu, neprerusovat ji, jen napt. pokyvovanim
prokazovat stdlou pozornost, osoba si ¢asto sama uvédomi realny problém, pii-
¢iny a duasledky svych obtiZi,

o treti faze — nalezeni fe$eni problémd, je vhodné vést pacienta k samostatnému nale-

zeni feseni, zvysi to jeho sebedtivéru a zlepsi psychicky stav.

Preterapie

Jedna se o metodu, ktera pomdha pti komunikaci s pacientem, ktery jiZ neni scho-
pen navazat nebo udrzet kontakt. Metoda vychdzi z pfistupu zaméfeného na pa-
cienta a je zaloZzena na principu kontaktni reflexe (zrcadleni, opakovani), kdy
pecovatel popisuje pacientovi konkrétni redlnou situaci, prostiedi a reflektuje jeho
chovani a projevy. Smyslem metody je vcitit se do vnimani pacienta, navazat kon-
takt a budovat vztah. Samotna komunikace s pacientem je pak zaloZena na pozoro-

vani projevl pacienta, které pecovatel zna a chape jejich vyznam.

Zakladni techniky preterapie:
« situacni terapie — popis redlné situace a prostredi,
« oblic¢ejova terapie — popis emoce pacienta vyjadfované v obliceji,
« télova reflexe — popis pohybil pacienta, slovné nebo fyzicky,
o slovni reproduktivni reflexe — opakovani slovniho projevu pacienta,

« opakovana reflexe - opakovani pacientovy reakce na predchozi podnét.
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Specifika péce :

Prijeti do zarizeni

P1i péci o pacienta je vzdy nejlepsi vychdzet ze znalosti jeho z4jmi a znalosti jeho
osobnosti v dobé, kdy byl jesté zdrav. Je dilezité navazat spolupraci s rodinou, zjistit,
co ma pacient nejradéji v televizi, zda ho bavil sport, myslivost, ¢etba, film, co nejra-

déji ji, pije, zda ma rad prochazky atp.

V ptipadé, Ze je pacient umistén do zafizeni poskytujiciho zdravotni a socilni
péci, je pro jeho jednoduchou adaptaci na nové prostredi dobré dovolit mu obklopit
se fotografiemi a predméty, které ma rad a které mu pripominaji jeho rodinu a ak-
tivni zivot. Jsou to fakta, od kterych se Ize v pé¢i a komunikaci vzdy odrazit, protoze

pacienta potési a snaze ho ziskaji pro dalsi spolupraci.

Vytvoreni terapeutického planu

Nejucinnéjsi strategii pii pé¢i o pacienta je planovani. Pacient postupem ¢asu vy-
zaduje rutinu, a pokud jsou od pocatku jasné nastavend pravidla, byvé spoluprace
ve vét$iné pripadi bezproblémova. Pravidla mohou byt domluvend tstné nebo i pi-

semné na urcitou dobu a poté mohou byt dle potfeby upravena.

Zéakladnim predpokladem pro fungovani takovéhoto planu je oboustrannd do-
mluva a shoda a dodrzovani jak ze strany pacienta, tak ze strany pecovatele. V doho-

dé Ize nastavit i ur¢ity trest za poruseni, napt. v dany den zékaz kouteni.

Podstatnou zasadou je nechat na vlastnich silach pacientii to, co jsou jesté
schopni zvladnout sami a podpofit je ve vyuzivani zbylych schopnosti. Zbyte¢né
nespéchat, radéji vytvorit podminky (pfiméfena teplota mistnosti, intimni pod-

minky, klid na praci) pro ziskani dostatku ¢asu na danou ¢innost.
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Doporucené strategie péce dle stadia nemoci
I. stadium

U pacientt v poc¢ateénim stadiu onemocnéni vystupuje z komunikac¢nich doved-
nosti do popredi metoda aktivniho naslouchani. Motorické a kognitivni zmény
v tomto stadiu jesté neoslabuji sobéstacnost pacienta, nebyvaji zvlast vyrazné, pro-
jevi se spiSe ve vecernich hodinach, kdy je pacient unaven, anebo pfi mimoradnych
situacich. Pfesto jiZ pacient potfebuje pomoc s organizovanim denniho rezimu nebo

pti pripravé na mimotadné aktivity (odjezd na dovolenou atd.).

Potiebuje jiz vice odpocinku, volnéjsi denni rezim, zpravidla zvladd jen nékolik
ukoli v pribéhu dne. Vétsinou si chce sviij denni rezim organizovat sdm a nemd rad
zmény. Nejcastéjsi komplikaci je motivace pacienta k jakymkoliv aktivitim. Tézké

M

byva i presvéd¢it pacienty k doporucené rehabilita¢ni a medikamentdzni 1é¢bé.

Pacienta je tfeba ¢asto korigovat v situacich, kdy je zbyte¢né frustrovan a nasled-
né agresivni. V pripadé afektu nebo pokud se pacient ¢ehokoliv doméha technikou
obehrané desky, je tfeba pouzivat teorii aktivniho naslouchani a asertivniho chova-
ni. Kdy? je pacient agresivni, zkusit to uplné stejné jako on ¢ili metodou zrcadleni.

Dalsi moznosti je jednoduse odejit a nereagovat.

Metoda zakazu ¢i trestu se uplatiiuje u pacientt, ktefi spolupracuji a maji uzavre-

nou ,dohodu, kde jsou stanovena pravidla ,hry“ i pfipadné dohodnuté tresty.

II. stadium

V tomto stadiu se doporucuje pouzivat predevsim metody aktivniho nasloucha-
ni spolu s asertivnim chovanim. V nékterych ptipadech je dobré pouzivat metodu
dotykovou a metodu preterapie. U pacientil jsou vyrazné postizeny jak motorické
a emociondlni, tak i kognitivni funkce. Dochazi k naruseni o¢niho kontaktu a zra-

kové paméti, kdy pacienti $patné planuji, Spatné identifikuji emoce ve tvarich dru-
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hych atd. Pacienti v této fazi onemocnéni byvaji v cizim prostiedi velice Gzkostni

a citi se bezpe¢néji, maji-li doprovod.

Pti komunikaci je dobré si uvédomit, Ze nejlépe zachovala je pamét dlouhodoba
a sémanticka (pacient chape vyznam slov), a proto je dobré v komunikaci na této
znalosti stavét. Na feSeni aktudlnich problémi a novych situaci je tfeba jit oklikou,
vyjit z informaci a situaci, které pacient bezpe¢né zna, kde si je jisty a teprve pak
prejit k feSeni aktualni otdzky ¢i problému. Vhodné zvolend a vedena rehabilitaéni
a motivacni terapie mtze pomérné dobre zachovavat sobésta¢nost pacienta a je di-

lezitd i pro zvladani sobésta¢nosti v pozdéjsich stadiich onemocnéni.

Vzhledem k zhorsenym motorickym funkcim je tfeba zajistit pro pacienta bezpe¢né
prostredi (bezbariérovost). V ptipadé neshod nebo problémi je dilezité hledat pti-
¢iny, napf. problém s koupanim mtize byt zapfi¢inén nevhodnym Sampénem nebo

ru¢nikem. Po odstranéni pticiny je vétsinou spoluprace v dané situaci bezproblémova.

Ve druhém stadiu je vétSinou nutné pacientovi zcela zorganizovat denni rezim,
dohlizet na dodrzovani dietniho rezimu (hlidat pitny rezim a kaloricky pfijem), hle-
dat bezpec¢na feSeni pfi chiizi, spanku, jidle i odpocinku. Je vhodné pouzivat celou
fadu zdravotnickych a ergoterapeutickych pomtucek a spolupracovat s multidiscip-
linarnim tymem (neurolog, nutricionista, logoped, fyzioterapeut atd.). Po nastaveni

pravidel a uzavieni dohody je opét mozné uplatnit metodu zakazu.

III. stadium

V tomto stadiu se do popredi dostava ztrata funkéni samostatnosti pacienta, ztrata
volnich pohybt, rozviji se subkortikalni typ demence a kvtili poruse mluvidel paci-
ent komunikuje spise skfeky nebo jednoslovné ,,Ano‘, ,Ne® ,Nechci® Zde vstupuje
do popredi metoda preterapie, bazalni stimulace a alternativni zpisoby komuni-

kace. Je vhodné, pokud ma pacient tyto metody nacvicené jiz z diivéjsi doby.
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Pti komunikaci s pacientem je vidy nejlepsi vychdzet ze znalosti jeho zdjmti a zna-
losti jeho osobnosti v dobé, kdy byl jesté zdrav. Je dtilezité navazat spolupraci s ro-
dinou, zjistit napriklad jak a na co pacient reaguje nebo co ma nejradéji. Vzdy je
potreba k pacientovi prfistupovat jako k sobé rovnému, i pfesto ze v tomto stadiu

jsou jiz jeho aktivity i komunikace hodné omezené.

I v tomto stadiu je vhodné dodrzovat naucené ritualy cviceni, diky kterému nedo-
chézi ke ztuhnuti a stagnaci pacienta nebo jsou pomoci masazi tltumeny choreatické
pohyby. Opét je dilezita spoluprace s multidisciplindrnim tymem, ktery zpracovava

a dohlizi na dodrzovani terapeutického planu.

Hygiena a oSetrovatelska péce
V tomto ¢lanku jsou uvedeny zakladni principy péce o pacienty prevazné z oblasti
hygieny. Tyto informace zde uvadime pouze pro komplexnost obsahu brozury. Véri-

me, Ze nize uvedené je standardem pro péci o pacienty ve vSech zarizenich.

Zalezitosti tykajici se osobni hygieny jsou velice intimni a péée by méla byt prova-
déna s nejvétsi citlivosti. Osetfovatelé by méli vychazet z prani ¢i zazitych zvyklosti
nemocnych a pouzivat to, co maji pacienti radi a je pro né ptirozené (koupel vs. spr-
cha, klasické mydlo vs. télové tekuté mydlo, zinky, houbicky, konkrétni viing, télové
mléko po koupeli atd.). Pokud je to mozné, vlasy umyvat pti sprchovani ¢i koupani
ve vané, protoZe takto je mozné vlasy dobfe promyt i proplachnout dostatkem vody.
Po umyti je vhodné vlasy natocit, vyfoukat ¢i jinak upravit dle zvyka nemocného.
Pékna uprava zevnéjsku vede ke zvy$enému sebevédomi ¢lovéka a dodava ¢asto ne-

mocnému spoustu energie a elanu.

Pé¢e o zdravou dutinu ustni je provadéna pro pacienty obvyklym zptsobem. Je
tfeba dbat na pravidelnost, vhodné je nachystat pomucky k ltizku, tak aby péce byla

pro nemocné co nejsnadnéjsi. Péce o umély chrup rovnéz odpovida béznym zvyk-

47



lostem. Nema se zapominat na nasazeni chrupu, protoze ¢im déle je zubni protéza
nevyuzivana, tim vyssi je pravdépodobnost, Ze jiz nebude v ustech ,,sedét®, a nemocni
ji nebudou moci pouzivat. Rozpraskany jazyk ztéZzuje sani a promichavani potravy.
Pokud se jedna o drobné zmény a poskozeni, je na o$etfeni jazyka a ddsni mozno
vyuzit boroglycerin nebo jiné doporucované pripravky k osetfeni dutiny dstni, pri-

padné pomadu na rty.

Znedisténi u nemocného vznikd nejéastéji v dasledku inkontinence, popft. pti
zvraceni ¢i potfisnéni jidlem. Pfi zneci$téni se doporucuje pouzivat jednordzové
pomuicky, které je mozno jednoduse odstranit. Vzdy nejdtive otfit hrubé zneéisténi,
pak omyt danou ¢ést téla. Je vhodné osettit pokozku ochrannym krémem ¢i pastou.

V pé¢i o inkontinentni pacienty jsou nejvyuzivanéjsi rtizné typy plen. Mohou to byt

vlozné pleny, plenkové kalhotky, podlozky pro méné pohyblivé jedince.

Uprava vyprazdiiovani je opét navazdna na zvyklosti pacientti. Nékteré zésady
vychazeji z béznych spolec¢enskych konvenci. Primarnim pozadavkem je plné sou-
kromi a co nejptirozenéjsi zptisob vyprazdnéni. To znamena moznost pouzit WC.
Pokud jsou podminky natolik zhor$eny, Ze tato alternativa, at uz pro stavebni uspo-
fadani ¢i ze zdravotniho hlediska neni moznd, lze vyuzit pokojové WC. U trvale
lezicich pacientt se uprednostiuje alespon zachovani ptirozené polohy, tj. vsedé.
Dal$imi dtlezitymi zdsadami jsou pravidelnost vyprazdnovani, dostate¢né mnoz-

stvi tekutin, vhodna skladba potravin, dostatek vlakniny, pohyb a v¢asné a spravné

feSeni obtizi (prijem, zacpa).

Zacpa je pomérné Castym stavem spojenym se snizenou pohyblivosti pacienta
a se zménami v prijmu tekutin a potravy (nedostatek tekutin, malo ovoce a zeleniny,
strava bez vlakniny atd.). Kratkodobé je mozno vyuzit podpory vyprazdiovani po-

moci [éku dle uvézeni o$etfujiciho 1ékare a stavu pacienta.
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Zmény stravy, infekce nebo onemocnéni stfev mohou zptisobovat prijem, ktery
muze byt pri¢inou vyrazného nedostatku vody v téle (dehydratace). Pro feseni téch-
to obtiZi se nejcastéji nasazuje dieta — bilé pecivo, slazeny Cerny ¢as, pozdéji napt.
piskoty, bandn nebo zeleninovy vyvar. Pokud dieta neni dostate¢né u¢inna, podavaji

se léky dle uvazeni odetfujiciho lékare a stavu pacienta.

Télesna teplota se snizuje, pokud je naméfend hodnota vyssi nez 38 °C. Poklesu
1ze dosdhnout podanim 1éki nebo také prikladanim zabali na celé télo nebo na hor-

ni polovinu téla. Dilezity je dostate¢ny prijem tekutin.

Pfi ndmaze, pfi rozru$eni, ve stresu, pii konzumaci alkoholu, ¢erné kavy apod.
dochazi ke zrychleni pulsu a dechu, naopak pfi spanku a pfi celkovém zklidnéni

(meditaci, modlitbé apod.) dochazi k jeho zpomaleni.

Nemocnym dlouhodobé upoutanym na liizko je vhodné ménit polohu dle celko-
vého stavu, nejkratsi interval je kazdych 10 min, nejdel$i kazdé 2 hodiny. Polohovat
nehybného je pottebné jak béhem dne, tak i v noci. Zmény polohy je dobré zapiso-
vat. Nepolohuje se na misto vzniklého dekubitu. Konkrétni polohy a také vyuziti

pomticek k polohovéni 1ze nalézt na webovych strankach www.osobniasistence.cz.

V ptipadé, ze jsou pacienti dlouhodobé upoutani na lazko (prestavaji byt aktivni
tyzicky i psychicky), mize dojit ke vzniku imobiliza¢niho syndromu. Je to sou-
bor ptiznaki, ke kterym patii poruchy koordinace pohybi, snizeni plicni ventilace,
svalové kontraktury, zpomaleni stfevni peristaltiky, osteoporéza, poruchy moceni,
zmény v psychické oblasti, napf. se mohou objevit deprese, tzkost, apatie, poru-
chy socidlnich kontaktil. Lze mu predejit pomoci 1é¢by bolesti, v¢asnou rehabilitaci,
mobilizaci, dechovou gymnastikou, polohovanim, ptijmem dostate¢ného mnozstvi
tekutin, spravnou vyzivou, prevenci dekubitli a opruzenin, psychickou stimulaci

a komunikaci s nemocnym.
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—— Bezpecné prostredi

Pacienti s HCH upfednostniuji piehledné prostiedi, kde se nepfemistuje nabytek,
kde ma vse své misto a kde maji, pokud mozno, véci své bézné potfeby na vidi-
telnych mistech. Dale maji radéji stale stejné misto, kde sedi, lezi ¢i jedi nebo piji
kavu a také radi nosi stale stejné obledeni. Naruseni jejich ,,neménného“ prostredi

je snadno rozrusi.

Prostfedi, ve kterém se pacienti pohybuji, v§ak musi byt hlavné bezpe¢né, aby
nedochazelo ke zbyte¢nym uraztiim nejen pacienta, ale i pe¢ovatele nebo jinych oby-
vatel zatizeni. Je diilezité, aby bylo bezpeéné vybaveni nejen v pokojich, ale i na cho-
dbéch, socidlnich zafizenich, spole¢nych prostorech, télocvi¢nach, prostorech pro

pracovni terapii atd.

Pacienti by se méli pohybovat ve volném prostoru, bez piekazek v hlavnich smé-
rech, napf. od postele ke stolu, od kiesla k toaleté atd. Nedoporucuji se koberecky,
predlozky, prahy, stolky, volné pohyblivé predméty (cvi¢ebni balén) atd., kdy hrozi
zakopnuti nebo uklouznuti. Nejvhodnéjsi je zcela bezbariérovy prostor, v pripadé
Ze je nezbytny pohyb po schodisti, mélo by byt zabradli po obou stranach a hlavné

velice pevné ukotvené. To samé plati i pro chodby.

Nabytek by mél byt stabilni a pevny, protoze ho pacienti ¢asto pouzivaji jako
oporu. Idedlni je pripevnéni nabytku ke sténdam. RovnéZz nejsou vhodné volné po-
lozené predméty, které muizou shodit, pfipadné maize dojit ke zranéni. Ostré hrany

stold je vhodné zajistit gumovymi krytkami.

Umistnéni ltizka by mélo vyhovovat predev$im nemocnému, ltizko by se nemé-

lo nachazet v priivanu ani na pfimém slune¢nim zafeni a mél by kolem ného byt
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dostatek prostoru, aby mohl nemocny pohodlné vstat a zarovent mél pecujici lepsi
pristupnost k luzku, coz usnadnuje jak upravu ltizka, tak i o$etfovani nemocného.
V pocate¢nich stadiich se doporucuji lizka spise $irsi a vyssi, aby se z nich dobre
vstavalo. Luzko by mélo byt upravené nejen pro pohodIné lezeni nemocného, ale
také z dtivodu prevence prolezenin (dekubitit). Z tohoto ditvodu je vhodné pouziti
antidekubitnich matraci. Lazkoviny by mély byt vzdy cisté, idealné se zapinanim
na zip, doporucduje se pouziti napinacich prostéradel, kterd se pfi pohybu leziciho
témér neshrnuji. Lizko dlouhodobé leziciho se ma stlat nejméné 2x denné. Jako
prevenci proti uspinéni u inkontinencich lze pouzit jednorazové podlozky umisténé
na stfed ltizka. Minimalné 1x tydné je nutné lazko, v¢etné hrazdy a postranic, dez-
infikovat. V pozdéjsich stadiich nemoci jsou vhodnéjsi elektricky polohovatelna

lazka s polstrovanymi zabranami a hrazdou. Pro bezpe¢né odpocivani béhem dne

se doporucuji specialni kfesla pro pacienty s HCH.

Elektricky polohovatelné liizko se zdbranou Specidlni kieslo uréené pro pacienty s HCH

V koupelné a na toaleté jsou nepostradatelna madla a tachyty, osvédc¢uje se pou-
zivani umyvadlovych a sprchovych baterii s bezdotykovym nebo pdkovym ovlada-
nim. V ptipadé koupelny s vanou je dulezité pouziti protiskluzovych podlozek jak
ve vané, tak i mimo ni, vhodnéjsi je ale sprchovy kout, idealné se sedatkem. Situaci

ulehdi i zvysené WC, pripadné néstavec.
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Pro podavani napoju nebo polévek je idedlni pouzivani specialnich hrnka se dvé-
ma uchy, vickem a pitkem s rtizné velkymi otvory. Talife jsou vhodnéjsi plastové,
existuji specialné upravené pribory a také se osvédcilo pouzivani protiskluzovych

podlozek na stal.

Velké nebezpeci pro pacienty predstavuji pady, které jsou u nich bohuzel casté.
Idealni pomtickou jsou vhodné pridrzovaci nebo pomocné pasy, diky kterym pe-
¢ovatel nebo osetrovatel pomaha s udrzovanim rovnovahy pfi chizi. Jako prevence
urazt lze pouzivat rizné chranic¢e nebo helmy (naptiklad ragbyovd). Pro bezpec-
néj$i pohyb lze pouzivat vysoka choditka, je vak dtlezité, aby byla s pacientem chu-
ze s choditkem fddné natrénovana, jinak mtize dojit ke zranéni nejen pacienta, ale

i osob v jeho okoli.

Koufeni predstavuje dal$i mozné nebezpeci, kdy kvili choreatickym pohybim
upadne zapélena cigareta a propéli obleceni nebo zpisobi popéleniny. V téchto pri-
padech Ize jako pomticku pouzit rtizna kufitka, kdy je cigareta upevnéna na pev-
ném stojanku a inhalace probiha pres hadi¢cku s naustkem. Jednodussi pomickou
mohou byt $picky, kdy je zabranéno popaleni prsti o dohofivajici cigaretu. Propale-
ni obledeni lze zamezit pouzivinim zastér nebo prehozi z nehoflavych materialua.
Popelniky jsou vhodné velké a tézké, idealné pfipevnéné ke stolu nebo popelniky

na noze, pripevnéné k podlaze, zamezi se tim moznosti prevrhnuti.

Vzdy je vSak dulezité, aby pacient byl se v§im seznamen, byly mu vysvétleny
vSechny divody téchto opatfeni a také s nimi souhlasil. Nékteré situace mu mo-
hou byt nepfijemné, napi. postranice u postele, plastové talife nebo rizné chra-
nice. V piipadé pouziti pomticek a prostredki, které néjakym zptisobem omezuji
pohyb pacienta (napf. postranice u postele), je vzdy nutné mit souhlas pacienta.

Proto je dobré toto fesit co nejdrive, napt. pti vytvareni terapeutického planu.
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S postupem nemoci je tfeba pFizpusobit i $atnik a obuti pacientd (coZ je spise
v rezii rodiny). Boty musi byt pevné, nejlépe na suché zipy, prodysné. Pacient se
v nich musi citit dobfe a nesmi mit tendence v nich zakopavat. Obleceni je opét
nejvhodnéjsi z prirodnich a prodysnych materiali, nejlépe oblékané pres hlavu, bez
knoflikt, zipt a $nérovani. Kalhoty jsou nejlepsi na gumu. Pokud dojde ke zméné
hybnosti nékteré koncetiny, je nutno pfi oblékani nejdiive pracovat s postizenou
stranou a teprve potom se zdravou koncetinou, kterd se vyznacuje vyssi hybnosti.
Pfi vysvlékani je postup obraceny. Musi-li pacient nosit venku néjakou tasku, pak
na doklady nejlépe poslouzi ledvinka na btichu nebo taska s jednou kapsou napii¢

pres rameno.
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-~ Kontakty =

Multidisciplinarni tym
1. LF UK a VFN Praha

NEUROLOGICKA KLINIKA - CENTRUM EXTRAPYRAMIDOVYCH ONE-
MOCNENI

Katetinska 30, 120 00 Praha 2

Dotazy na neurologické problémy, ev. na zprostiedkovani péce v¢. hospitalizace
Prof. MUDr. Jan Roth, CSc., tel.: 224 965 539, e-mail: janlroth2@gmail.com.
MUDr. Jiti Klempif, Ph.D., e-mail: jiriklempir@seznam.cz.

Dotazy na psychiatrické problémy

MUDir. Tereza Uhrovd, Ph.D., mobil: 602 327 487, e-mail: uhrovat@centrum.cz.

Dotazy na psychologické problémy, nap¥. rozhodovani osob v riziku, zda pod-

stoupit genetické testovani

Mgr. Olga Klempifova, Ph.D., Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
UK, e-mail: Olga.Klempirova@vin.cz.

Konzultace z logopedie

Mgr. Eva Baborova, tel.: 224 965 020, mobil: 777 942 147,

e-mail: eva.baborova@seznam.cz.

Konzultace z fyzioterapie

Mgr. Lenka Vincikova, tel.: 224 965 513, mobil: 723 968 415,

e-mail: vincikova.lenka@seznam.cz.

PSYCHIATRICKA KLINIKA

Ke Karlovu 11, 120 00 Praha 2

MUDr. Martin Anders, Ph.D., tel.: 224 965 220, e-mail: anders.martin@vfn.cz.
Doc. MUDr. Jan Vevera, Ph.D,, tel.: 224 965 359, e-mail: janvevera@centrum.cz.
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KLINIKA DETSKEHO A DOROSTOVEHO LEKARSTVI

0dd. lékarské genetiky, Ke Karlovu 2, 128 02 Praha 2

Genetické konzultace

MUDr. Jana Zidovsk4, CSc., mobil: 737 198 841, e-mail: jana.zidovska@seznam.cz.
Odd. Iékarské genetiky: tel.: 224 967 171-2 (¢tvrtek).

Privatni genetickda ambulance (Sokolovska 35, Praha 2): tel.: 224 941 033 (utery, stfe-
da, patek).

Fakultni nemocnice a Univerzita Palackého Olomouc
1. P. Pavlova 6, 779 00 Olomouc

USTAV LEKARSKE GENETIKY

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

MUDr. Marek Godava, tel.: 588 443 724, e-mail: marek.godava@fnol.cz.

MUDr. Radek Vrtél, Ph.D., tel.: 588 444 666, e-mail: radek.vrtel@fnol.cz.

NEUROLOGICKA KLINIKA
Prof. MUDr. Petr Kanovsky, CSc., tel.: 588 443 400, e-mail: petr.kanovsky@upol.cz.
MUDr. Michaela Kaiserova, tel.: 588 443 411, e-mail: michaela.kaiserova@fnol.cz.

KLINIKA PSYCHIATRIE

Prof. MUDr. Klara Latalova, Ph.D,, tel.: 585 854 612, e-mail: klara.latalova@upol.cz.
MUDr. Dana Kamaradovd, tel.: 588 443 515, dana.kamaradova@upol.cz.
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Fakultni nemocnice Ostrava
17. Listopadu 1790, 708 52 Ostrava Poruba.

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

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

petra.bartova@fno.cz.

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

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

Ostatni pracoviste
PARDUBICKA KRAJSKA NEMOCNICE
Kyjevska 44, 532 030 Pardubice 3

N

Dotazy na vyziva
MUDr. Zuzana Kala Grofova, Nutri¢ni a dietologické oddéleni, tel.: 466 012 999,

466 019 426, e-mail: zuzana.grofova@upce.cz.
Poradna pro extrapyramidova onemocnéni
MUDr. Vaclav Dostdl, tel.: 466 011 111, e-mail: comply@seznam.cz.
MUDr. Ale$ Kopal, tel.: 466 011 111, e-mail: ales.kopal@seznam.cz.

SDRUZENI PRO ALTERNATIVNI A AUGMENTATIVNI KOMUNIKACI
Tyrsova 1835/13, 120 00 Praha 2, www.saak-os.cz.
Konzultace z alternativni a augmentativni komunikace

Mgr. Jana Sarounovd, tel.: 222 518 280, e-mail: caak@braillnet.cz.
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CESKA ASOCIACE ERGOTERAPEUTU
Klobou¢nicka 1627/7, 140 00 Praha 4, www.ergoterapie.cz.

Konzultace z ergoterapeutické pomoci

ASOCIACE KLINICKYCH LOGOPEDU CR
Sokolska 35, 120 02 Praha, tel.: 222 518 769, www.klinickalogopedie.cz.

V odkazu ,,Pro vetejnost“ je k dispozici adresar pracovist klinické logopedie.

Spolecnost pro pomoc pri
Huntingtonové chorobé
Velké namésti 37, 500 01 Hradec Kralové, e-mail: info@huntington.cz,

www.huntington.cz.

PharmDr. Zdefika Vondrackova — predsedkyné, Ceska Cermna 41, 549 21 Cesk4
Cermna, tel.: 491 424 142, mobil: 723 349 327,

e-mail: zdenka.vondrackova@seznam.cz.

Ing. Jifi Hruda, EUR ING, Bélobranské nam. 6, 530 02 Pardubice, mobil:

724 903 243, e-mail: info@ huntington.cz, hrudaHD@seznam.cz,
jirihruda@seznam.cz.

MUDr. Jana Zidovska, CSc., Odd. Iékatské genetiky, DAK, Ke Karlovu 2, 128 02 Pra-
ha 2 (¢tvrtek). Privatni genetickda ambulance, Sokolovska 35, Praha 2 (ttery, stfeda,
patek), mobil: 737 198 841, e-mail: zidovska.jana@vfn.cz, jana.zidovska@seznam.cz.
Pavla Sasinkova, Dis. — pokladni a G¢etni, Purkytiova 535, 547 01 N4chod,

mobil: 602 289 567, e-mail: pavla.krapacova@seznam.cz.

Ing. Martina Musilova - administrator projektu ,Osvéta o Huntingtonové choro-
bé a vzdélavani v oblasti péce o dlouhodobé nemocné pacienty s Huntingtonovou
chorobou v CR, zajisténi &innosti organizace®, Bratrancti Veverkovych 2675, 530 02

Pardubice, mobil: 775 321 784, e-mail: office@huntington.cz.

59



Pocet vytisku: 500ks
Autofi: PharmDr. Zdenka Vondrackovd, Mgr. Monika Baxa,
Zuzana Maurova, Ing. Martina Musilova

Grafickd tprava, sazba a tisk: TASK s.r.o.

Publikace byla podporena z Programu $vycarsko-ceské spoluprace,

ev. ¢islo CH.10/2/043

http://prednasky.huntington.cz

©
Spole¢nost pro pomoc pfi Huntingtonové chorobé
2015
ISBN 978-80-90-4199-5-7









