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editorial... v pristim cisle...

Vizené kolegyné a kolegové,

dlouho jsem vihal, z jakého konce zacit téma dnesniho
editorialu. Nebot uchopit myslenky, které by obsahové
vyjddrily soucasny obraz a stav naseho resortniho
»Emmerlandu, jehoz nelécené neduhy se nds jiz zacinaji
existencné bezprostredné dotykat, je velmi obtizné. Stejné tak
nastavit zrcadlo dalsimu vyvoji existence PLDD v blizké i
vzddlenéjsi budoucnosti.

Z radou z vds jsem se spolu se svymi kolegy z Vijboru
setkdval nékolik minulych vikendii na regiondlnich konfe-
rencich. Ziskal jsem tak, myslim, dobry prehled o nasi situaci
v jednotlivych oblastech. Panuje vseobecnd obava a strach z budoucnosti naseho nového
oboru, ktery poskytuje zdkladni primdrni péci o détskou populaci. Je nutno priznat, Ze tato
obava, zejména pokud se tykd ekonomického vyvoje, md své opodstatnéni. Spolu s vedenim
OSPDL se ndm dafi uskutecriovat a naplriovat radu odbornych aktivit, které s nasim o-
borem bezprostredné souvisi. BohuZel Zidnd odbornd specializace se neobejde bez stabil-
niho ekonomického zdzemf. V tom panuje shoda. V cem se ale ndzory riizni, je predstava,
Jak téchto ekonomickych jistot a stability dosdhnout. A také, co pro ekonomickou stabili-
tu nasich praxi jsme my, PLDD, ochotni konkrétné ucinit. Skonceni ramcovych smluv se
zdravotnimi pojistovnami v poloviné roku 2006 bude dle mého ndzoru pro nds vsechny
klicovym momentem nasi soukromé ,,smluvni budoucnosti.

Snad i proto vdm nabizime v tomto Cisle (stredovd priloha) pohled experta na per-
spektivy ceského zdravotnictvi tak, jak byly predneseny pocitkem dubna na konferenci
CLK v Ceském Krumlové. Bez zajimavosti nejsou také alternativai ndzory na mozny dalst
vvoj systému zdravotniho pojisténi v cldnku Vzpoura pojistoven, prevzatého z casopisu
Euro. V blizké budoucnosti nds cekd ndzorovy stret o dalsim vyvoji a instituciondlnim
resent role vicastnikii systému pojisténi a jejich motivace tak, aby mohli zddrné plnit role,
ke kterym jsou urceni. Zdravotni pojistovay k osobnimu pojisténi pacienta, lékari k léceni
a pacienti k primérenému Cerpdni zdravotni péce. Predkldddni jednoduchych, vzdjemné
provdzanych legislativnich norem, by méla byt role stdtu. Ale ani po patndcti letech neni
bohuzel nasim politikiim jasno, zda se zdravotnictvi bude ubirat cestou verejnoprdvni nebo
soukromoprdvni. BohuZel timto svym pocindnim politici ohroZuji zaméstnance ve zdravot-
nictvi' i pacienty. Zacind také boj o navysen ceny lékarské prdce, kdy vynaloZené ndiklady
pojistoven na prdci lékarii stagnuji’ od roku 1997, zatimco platby za léky a materidl stou-
ply 0 80 procent. BohuZel se s vyssi cenou prdce lékare nepocitd ani v pripravovaném sez-
namu vykonii. Neni prece mozné, aby donekonecna zdravotnici nesli na svych bedrech eko-
nomické diisledky ideologické a myslenkové destrukce, kterou provdzi pokusy o financni
stabilizaci systému.

Je smutnou skutecnost, Ze nasim ndzorim a ndvrhim na koncepcni feseni’ zmén po-
zorné naslouchd i ministr zdravotnictvi Slovenské republiky Zajac (vystoupeni predsedy
SPLDD v Trencianskych Teplicich) a na Palackého ndmésti' v Praze jeho Zensky protéjsek
do omrzenf opakuje demagogickd tvrzeni o ,,socidlni’ genocidé“ v pripadé mozného zave-
denfi spoluiicasti. Je deprimujici a zdroveri alarmujici zjisténi, Ze naristd deficit VZP (10
mld. K¢), a ndvrhy MZ (seznam 18 krdtkodobych stabilizacnich opatreni + oddluZeni
zdravotnich pojistoven) jsou vedeny politickou motivaci (volby) a jsou namiteny previzné
proti poskytovateliim zdravotni péce. Viibec nepocitaji, Ze na krocich, které by mély vést k
financni rovnovdze pojisténi, by se méli také podilet pacienti svymi povinnostmi k systému.
wZdchrannd brzda“ ve formé papirové zdravotni knizky pro sto tisic seniorii se jevi jako vy-
sméch vsem dosavadnim snahdm o kultivaci stdvajiciho systému zdravotniho pojisténi.

| kdyZ zaznamendvdme vstficnost a pochopeni nasich problémii ze strany zdravotnich
pojistoven (navySeni kapitace o 1 Kc), presto se neubrdnim dojmu, Ze pokud nebudou
lékari schopni se domluvit Ci vzepiit a nedojde k zdsadni systémové zméné, budou muset
Jesté dlouho sndset depresivni pocit absolutni bezmocnosti viici neiimérnému prodluzovini
tihrad po lhiité splatnosti.

Jsme prece v Cesku a dd se na nds dFivi stipat. A nebo ne?

Vs
Milan Kudyn

s

Naléhavé situace u déti
v pirednemocniéni péci
Opakované afektivni apnoe
u kojencti
Novinky v urgentni mediciné
a vykony v tisni

Adrenalinové sporty
z pohledu neodkladné péce
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afedni hodiny

v kancela¥i SPLDD CR

Utery 10,00 - 17,00

Streda 10,00 - 17,00

Ctvrtek 10,00 - 17,00

Cleny Vyboru zpravidla

zastihnete v téchto hodinach:

Utery

14,00 - 20,00 - MUDr. Pavel Neugebauer
17,00 - 18,00 - MUDr. Jifina Dvorakova
15,00 - 18,00 - MUDr. Eva VitouSova
Streda

16,00 - 18,00 - MUDr. Hana Cabrnochova
13,00 - 18,00 - MUDr. Milan Kudyn
17,00 - 18,00 - MUDr. Jifina Dvorakova
15,00 - 18,00 - MUDr. Pavel Neugebauer
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Prehled &nnosti SPLDD CR za mésic duben 2005

MUDr. Pavel Neugebauer
predseda SPLDD CR

Duben byl z pohledu nasi ¢innosti hlavnim bilanénim mésicem aktivit v regionech. Konference mély pfinést
ale i odpovédi predevsim na aktuadlni otazky dneska. Krom obvyklého hodnoceni ¢innosti tak byly disku-
tovany nardstajici problémy v otdzce uhrad zdravotni péce, velka nespokojenost byla citit z nefeSeni mno-

ha problémi naseho zdravotnictvi. Ze zvefejnénych usneseni ale ¢asto zazniva urcitd bezradnost v navr-

zich na mozna reseni...

2.4. - v reprezentativnich prostorach Kraj-
ského Gradu Usteckého kraje pokracoval cyklus
naSich regiondlnich konferenci; krom tradic-
nich zprav a hodnoceni nasi ¢innosti za uplynu-
I€ obdobi na Urovni tohoto regionu mne zaujala
diskuse se zastupci krajskych aradd, ale i jed-
notlivych zdravotnich pojistoven; pravé takové
diskuse umoznuji prezentaci SirSiho spektra na-
zor( nasSich ¢élenl reprezentantlim instituci,
které maji zakladni Glohu v organizaci zdravot-
nictvi; nepochybné je to velmi dilezité i proto,
aby se praveé tito reprezentanti presvéddili, ze
to, co voleni zastupci naSeho Sdruzeni prezen-
tuji na mnoha jednanich nejsou jen jejich osob-
ni nazory, ale vyjadfuji do jisté miry obecné po-
city a nalady poskytovatelli zdravotni péce; za
zprostiedkovani  takové  diskuse patfi
MUDr. Krukové, predsedkyni Severoceského re-
gionu, dik

7.4. - kontrastem k pfedeslé byla regiondini
konference StfedoCeského regionu a Prahy;
kontrastem nemyslim béZnou agendu takové
konference, ta jisté splnila sviij Gcel, ale roz-
hodné budeme analyzovat, pro¢ se této akce
nezlcastnili pozvani hosté, a to jak z Magistra-
tu hl. mésta Prahy, tak ze zdravotnich pojisto-
ven, jako by téch problém0 v oblasti primarni
détské péce v tomto regionu nebylo dost

8.4. - v zasedaci mistnosti Centra praktic-
kych lékafl se uskutecnil semindf na téma ,Na-
stroje fizeni kvality zdravotni péce“; jelikoz je to
parketa spiSe nasi odborné spolecnosti, zajmy
naseho mladého oboru hajila na této akci pred-
sedkyné OSPDL CLS JEP MUDr. Hana Cabrno-
chové; podle obdrZenych informaci je zjevné, Ze
diskuse tohoto typu mély byt vedeny jiz davno,
tak snad se blyska v tomto na lepsi ¢asy

8.4. - ve stejny den, jen o néco pozdéji, na
Javorniku, v prostorach hotelu, ktery nechal
vzpomenout dobu pionyrskych $atk{, se usku-
tecnila dalsi z fady naSich regionalnich konfe-

renci, tentokrate Jihoceského regionu; v pfatel-
ské a druzné atmosfére probéhlo vSe, co nase
stanovy ukladaji, nicméné i na této konferenci
chybéla prezentace nasi ¢innosti smérem k in-
stitucim, které za organizaci zdravotnictvi ne-
sou v regionu rozhodujici odpovédnost

14.4. - zavérecny jednaci den dohodovaci-
ho fizeni o cenach na 2. pololeti 2004 jiZ nepfi-
nesl nic nového, pfedbézna dohoda pro prak-
tické lékate - minimalni kapitacni sazba 34 K¢,
minimalni hodnota bodu 0,97 K& a nezménéné
regulace, byla potvrzena, nyni je vSe v rukach
naseho resortniho ministerstva

15.4. - na Javorniku se sesli i G¢astnici regi-
onalni konference Zépadni Cechy; v urgitém
smyslu Slo o kopii konference JihoCeské, opét
nulova prezentace v0c€i institucim typu krajsky
Grad ¢i zdravotni pojistovny

20.4. - spolu s dr. Smatldkem a dr. Andre-
sem jsem se zléastnil zajimavé diskuse na té-
ma vedeni elektronické zdravotni dokumentace
a preddvani informaci v elektronické podobé
konané u pfileZitosti oficialni navstévy zastup-
cl rakouského resortniho ministerstva; diskuse
probéhla symbolicky na pddé spoleénosti IZIP,
kterd u nas zavadi tzv. elektronické Zdravotni
knizky; o této akci informujeme podrobnéji na
jiném misté

23.4. - v piijemném prostfedi pod domi-
nantou zdmku v Hradci nad Moravici probéhla
dalsi z regiondlnich konferenci, tentokrate se
sesli nasi ¢lenové ze Severni Moravy; nicméné
i na této konferenci chybéli patfiéni hosté,
i kdyZ je nutno pfiznat, Ze v tomto regionu do-
minuji zdravotni pojistovny, které zatim neavi-
zuji dramatické problémy ve splatnostech fak-
tur za nasi péci

26.4. - na svém pravidelném jednani se se-
§li zastupci Koalice soukromych Iékaf(; o tom-

to jednani a aktivitach tohoto volného sdruzeni
organizaci sdruzujicich prevazné soukromé 1é-
kafe opét informujeme podrobnéji na jiném
misté

27.4. - v Parlamentu CR probé&hl seminéf, na
kterém byl prezentovan vladni ndvrh zékona
o0 zdravotni péci; jiz Gvodni prezentace nastini-
la, co je hlavnim motem tohoto navrhu - posile-
ni prav pacientd; jisté nezpochybnitelna pred-
stava, ale zcela chybi druhéa strana mince, totiz
s pravy i vymezeni uréitych povinnosti, bez nich
bude asi nastinéna predstava i nadale jen ob-
tizné ufinancovatelnd, resp. i tento navrh poci-
td s preneseni ekonomické stranky na bedra
poskytovatelil; po podrobnéjSi analyze navic
vyplynulo, Ze se jedna predevSim o ,Ceskou
aplikaci“ Umluvy o lidskych pravech a biomedi-
ciné

28.4. - v hotelu Pyramida probéhla konfe-
rence tzv. Euroféra, konference byla hodné dél-
na, ale jak na této akci spravné konstatovala
feditelka VZP ing. Musilkova, konstatovano by-
lo mnoho dileZitého, jen ty usi, které by to mé-
ly slySet, tam nebyly, opét Slo totiZ o organizaci
naseho zdravotnictvi; i o této akci podrobnéji
informujeme na jiném misté

29.4. - ve Dvore Kralové nad Labem, ve vel-
mi pfijemném prostiedi, se sesli ¢lenové nase-
ho Sdruzeni na vikendové akci, jejiz soucdsti
byl jak odborny program, tak i konference regi-
onu Vychodni Cechy; tato akce zavrsila cyklus
regiondlnich konferenci, z nichz pét bylo tento-
krate organizovano viceméné vikendové, kdy
doSlo ke spojeni odborného programu s profes-
ni problematikou; bude nutno tento model vy-
hodnotit, a to pfedevsim z pohledu jiz vicekrat
zmifnované problematiky prezentace nasi ¢in-
nosti smérem k dilezitym institucim jednotli-
vych region0.
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Koalice soukromych lékart

V nasledujicich textech Vam opét predkladame nékteré z vystupii ¢innosti Koalice soukromych lékafa. Zda

se, Ze toto volné sdruzeni zatim osvédcuje svou akceschopnost a véime, Ze jeho ¢innost nebude ukonéena
necitlivym zasahem ze strany statu, resp. Ministerstva zdravotnictvi CR ve smyslu zruseni soukromého pod-

nikani ve zdravotnictvi v Cechach.

I. Vypis z jednani Koalice soukromych lékaid ze dne 26. 4. 2005

1. Stanovisko ministerstva zdravotnictvi indi-
kaci dopravy sanitnimi vozy

Zastupci Koalice material prostudovali a shodné

konstatovali, Ze je pro né nepfijatelny.

Navrh ministerstva obsahuje fadu Gskali, zejména

v oblasti specifikace indikaci naroku na prevoz

pacienta sanitnim vozem.

2. Podani stiZznosti k tstavnimu soudu - navrh
nazruSeni § 17, odst. 14 zak. ¢. 48/1997 Sh.

Postup podéni této stiznosti bude déle predmé-

tem dalSich jednani.

3. Monotematicka schiizka Koalice soukromych

lékari
Clenové Koalice se dohodli na obsahu monote-
matické schlizky, kterou se rozhodli vénovat pro-
studovani vSech dostupnych navrh( koncepce
zdravotnictvi, zhodnotit jejich obsah a zpracovat
k této problematice vlastni stanovisko.
4. Rozesilani SMS zprav ¢leniim Koalice
Zastupclm Koalice byla rozeslana informace, na
zékladé které se ¢Elenové jednotlivych sdruZeni
mohou zafadit do systému pfijimani aktualnich
zprév prostfednictvim SMS.
5. Hodnoceni schiizky s feditelkou VZP CR

Ing. Jifinou Musilkovou
Zéastupclm Koalice byl predloZen k podpisu od-
souhlaseny zépis z jednani.
6. Vliv Koalice na tvorbu sité
SAS CR zpracovalo navrh, ktery bude zafazen jako
jeden z podkladi monotematické schiizky avizo-
vané v bodé 3.
7. Razné
Dr. Jelinek informoval o vysledcich jednani Unie
zaméstnavatelskych svazd.

|

Il. Stanovisko Koalice soukromych lékafi k indikaci dopravy sanitnimi vozy

Zastupci Koalice soukromych Iékafi projednali
problematiku indikaci pfevozd pacientli sanitnim
vozem a dosli k nasledujicim zavériim:

V soucasné dobé jsou platné nékteré predpisy
(od zakon( aZ po metodiku ZP), které nejsou dodr-
Zovény. Vime, Ze je transport pacientd sanitnimi
vozy Casto naduZivan nebo zneuzivan. Citime také
potfebu do provadéni zdravotnich transportl
vnést fad, ktery by omezil plytvani prostfedky
a pritom nesnizil dostupnost této sluzby pro ty,
u nichz je jeji poskytnuti opravdu indikovano.

Aby mohla zaéit diskuse o tom, jak budou Iéka-
fi transport pacientl predepisovat, musi byt nejpr-
ve jasné, kdy je transport opravdu indikovén a ne-
bude dodate¢né zpochybfiovano jeho uhrazeni
prostfedky zdravotniho pojisténi. K rozhodnuti,
kdo konkrétné bude transporty predepisovat (pro-
blematika pacientli dispenzarizovanych u specia-
listh a poZadujicich indikaci prevozu od praktic-
kych Iékafll) bude tfeba stanovit urité ¢asové
limity a vyjasnit pojmy ,08etfujici IékaF“, ,registru-
jici 1ékar”, ,dispenzarizujici 1ékaf“. Zaménovanim

Ill. Rozesilani SMS zprav ¢lentim

Vazené kolegyné, vazeni kolegové,

na zakladé dobrych zkuSenosti naSich kolegi
z Ceské stomatologické komory jsme pro Vas, jako
&leny SPLDD CR pfipravili novy zplisob zasilani ak-
tudlnich a dileZitych informaci formou SMS zprav.

Méte-li zdjem dostavat na V4§ mobilni telefon
informace formou SMS zprdv, zaslete z VaSeho
mobilniho telefonu SMS zpravu s timto textem:

SPLDD mezera INFORMACE mezera ANO meze-
ra VASE PRUMENT mezera VASE KRESTNT JMENO.
Zprédvu mizete psat jak velkymi, tak malymi pis-
meny. NepouZivejte diakritiku.

Vzor SMS zprévy:
SPLDD INFORMACE ANO NOVOTNY VACLAV
Tuto SMS zprédvu poSlete na telefonni Gislo

9007703. Cena této SMS zpravy je 3,- KE (vé.
DPH). Po zaslani Vasi SMS zprdvy obdrzite ze
systému v nékolika minutach zpétnou SMS zpravu.
Budete-li chtit zjistit kdykoliv, zda jste v systému
prihlaseni, zaslete na telefonni ¢islo 9007703
SMS zpravu ve tvaru

SPLDD mezera INFORMACE mezera STAV.

Vzor SMS zprévy:
SPLDD INFORMACE STAV

Pokud byste se chtéli ze systému pro zasilani
SMS zprév odhlasit, zaSlete na telefonni Gislo
9007703 SMS pravu ve tvaru SPLDD mezera
INFORMACE mezera NE.

Vzor SMS zprévy:
SPLDD INFORMACE NE

a nepochopenim téchto pojm{ jsou Casto zavadé-
ni pacienti, 1ékafi i pracovnici pojistoven k postu-
vému rozumu.

Nebranime se tedy diskusi o této problematice,
ale pozadujeme, aby jednani zacalo definici po-
jm(, uréenim rozsahu péce hrazené pojistovnami
ajednoznacnym vymezenim transportt, které jiz ze
zdravotniho pojisténi hrazeny nejsou a hradi je
sam pacient.

|

Koalice

Veskeré naklady spojené s posilanim SMS
zprav na Vas mobilnf telefon hradi SPLDD CR. Vy
hradite pouze pfihlasovaci a odhlaSovaci SMS
zpravu nebo SMS zpravu s dotazem na zjisténi sta-
vu Vaseho pfihlaSeni do systému.

V Praze dne 11.5.2005
MUDr. Pavel Neugebauer

Sluzbu technicky zabezpecuje KONZULTA Brno,
a.s. Veveri 9, 602 00 Brno, horka linka 541 128
530, hotline@sms-operator.com. (Pro operatora
Eurotel Praha je sluzba zajistovana ve spolupraci
se spolecnosti Tanger computersystems, s.r.0.).
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IV. Vystup z jednani s Feditelkou VZP CR Ing. Jitinou Musilkovou

Teze k zaznamu z jednani dne 23. biezna 2005

1. Zastupci poskytovatelll konstatovali, Ze VZP
CR obgas predklada navrhy tzv. Ghradovych dodat-
ki, do nichZ zapracovala dal$i ujednéni, ktera
s Ghradou, resp. s vysledky dohodovaciho fizeni Ci
vyhlaSkou o vysi Ghrad, nesouviseji. Jako pfiklad
uvedli podminky vykazovani péce, poskytnuté po-
jisténclim ze zemi EU, €i uvolnéni statistickych
Gidajl o ¢innosti zdravotnického zafizeni.

Zastupci VZP uvedli, Ze nepovazuji v Zadném ohle-
du za problém, aby v pfipadé, Ze bude Casové splyvat
predloZeni navrhu dodatku k Ghradam s predlozenim
navrhu dodatku k feSenti jinych otazek, byly névrhy
obou takovych dodatk(i oddéleny, tzn. aby kazdy
z nich byl obéma stranami uzaviran (podepisovan)

zcela samostatné (samostatnou podpisovou doloz-
kou), i kdyZ by mohly nadéle byt z Gspornych dlivodi
zasilany v jedné obalce (jednou zasilkou).

2. Zastupci poskytovatelll pozaduji, aby veske-
ré navrhy dodatk( ke smlouvé o poskytovani
a (Ghradé zdravotni péce byly s nimi pfedem pro-
jednévény, vyjma standardnich cenovych dodat-
kl, jejichz obsah méa ustélenou podobu, nebo je-
jichz obsah koresponduje s vysledkem
dohodovaciho fizeni. Pfedpokladaji, Ze po fadném
objasnéni a projednéni by mohli napomoci uvede-
ni nového smluvniho ujednéni do Zivota a zabrénit
vzniku situace, kdy zdravotnické zafizeni nesou-
hlasi s navrhy dodatk( ke smlouvé proto, Ze jejich
zastupci o nich nejednali a nemaji o nich Zadné in-

formace. Mnohdy by podle jejich nazoru postacila
vyména informaci e-mailem, nebot poZadavek po-
jistovny Ize povaZovat za legitimni. V nékterych pfi-
padech by podrobnéjsi projednéni mohlo vést
k odstranéni technickych vyhrad a namitek, které
by jinak poskytovatelé mohli uplatiovat.

Zastupci VZP povazuji poZadavek zastupci po-
skytovateli a jeho dilvody za opradvnéné a souhlasi
s tim, Ze budou informovat predstavitele poskyto-
vatelll o potfebé upravit nebo dopinit v individual-
nich smlouvach s poskytovateli konkrétni ujednani
a prislusny néavrh s nimi konzultovat.

Pro VOX pripravil:
MUDr. Pavel Neugebauer
[ |

Jak dlouho je jesté soucasny systém udrzitelny?

Komplexni reforma sytému ¢eského zdravot-
nictvi pfedstavuje jeden z nejnaléhavéjsich
tikolli, s nimiZ se potykaji odbornici i politici
jiz fadu let. Univerzalni kli¢ k reformé pFitom
neni mozné nalézt, dokud nebudou nalezeny
klice k jednotlivym problémim, jeZ ceské
zdravotnictvi suZuji. Projekt Euro Forum je
v roce 2005 zasvécen pravé témto otazkam.
Pod heslem Zdravotnictvi: Sest kli¢a k refor-
mé budou v roce 2005 v ramci Euro Fora na
Sesti samostatnych konferencich detailné
ho zdravotnictvi. Cilem projektu je poskytnout
odbornikim nepolitickou platformu pro hle-
dani a nalézani konsensualnich feseni jedno-
tlivych bolesti zdravotnického systému.

Dobré Iéky, ale bez penéz
Ani tficet tisic korun, které primérné vydélavaji-
ci Cech zaplati roéné zdravotnim pojistovnam,
mu nezarucuje kvalitni péci ve stafi, tedy v ob-
dobi, kdy ji bude nejvice potfebovat.
Uz za dvacet let nebudou mit pojistovny dost
penéz, aby uhradily tfetinu potfebné zdravotni
péce. V dnesnich cenach by to znamenalo, Ze
bude chybét roéné padesat miliard korun.
Zavér, Ze zdravotnictvi stoji vinou starnuti popu-
lace pred stejnym problémem jako penzijni
systém, publikoval Pavel Hrobon ze skupiny ex-
pertl zdravotnireforma.cz na konferenci Eurofo-
rum.
Zabranit krachu mohou jen dvé opatfeni. Stat

Kli¢ prvni: poznani sife a hloubky problému financovani zdravotnictvi
z cyklu Zdravotnictvi: Sest kli¢t k reformé

miZe do dvaceti let zdvojnasobit pojistné. ,To
by vedlo k nelnosnému zvySeni dani,“ varuje
Hrobofi.
Druhou moZnosti je zasadni zdravotnicka refor-
ma.
Na vcerejsi konferenci zménu podpofila také fe-
ditelka zdravotnického odboru Ministerstva fi-
nanci Zdena Fuchsova: ,Systém se propada do
stale vétSich problémi a ndm zasadné nevyho-
vuje.”
Vypoéty expertll mapuji vyvoj, kdy rychle pfiby-
va dichodcl, ti prestavaji platit do systému
a zaroven potrebuji Ctyfikrat vic zdravotnich slu-
Zeb nez lidé v produktivnim véku.

P¥ilis drahy pokrok
K tomu se pfidava rychly technologicky pokrok,
ktery umoZniuje léCit stale nové nemoci. Cena za
zachranu Zivota je vSak ohromujici.
Bez reforem se podle vypoctl ekonoma Karlovy
univerzity Ondfeje Schneidera zvysi vydaje na
zdravotni a penzijni systém do tficeti let z 15 na
25 procent HDP. Oba problémy se o néar(ist po-
déli stejnou mérou.
Propad financi neni hrozbou budoucnosti, ale
souCasna realita. Zatim systém nedokéaze uhra-
dit pouze dvacetinu svych nakladd.
Nejrychleji dnes rostou vydaje na dlouhodobou
IéCbu starych lidi a na drahé Iéky za dosud ne-
vylé€itelné nemoci. V obou pfipadech se béhem
péti let podle Gdajil VZP zdvojnasobi.
Prikladem, jak je t€Zké odmitnout nové, byt dra-
hé moznosti mediciny, miiZze byt pfipravek na

nebezpecnou formu rakoviny tlustého stfeva Er-
bitux, ktery dokaZe docasné vylé¢it dosud smr-
tici diagnézu. Tydenni davka stoji 40 tisic korun.
Pojistovny proto vZdy vahaji a ¢asto také odmi-
taji 1ékafe, ktefi od nich chtéji Ié¢bu proplatit.
,16Zko mohu takovou moznost pfed pacienty
skryvat, kdyZ vim, Ze Iék miZe pomoci,“vysvét-
luje Bohuslav Melichar z Fakultni nemocnice
v Hradci Krélové.
Ceny lékil zvySuje vstup do EU. Zahraniéni far-
maceuti dosud prodavali 1éky v priiméru za 60
procent ceny obvyklé v bohatSich zemich Evrop-
ské unie. ,To se zméni, u novych preparati
budeme Zadat evropské ceny,” upozoriiuje mi-
stopfedseda Mezindrodni asociace farmaceu-
tickych firem Ivo Zidek. Firmy se boji, 7e 1éky
prodané pod cenou mohou ¢esti obchodnici re-
exportovat do zapadni Evropy.
Pomoc od soukromnikii

Experti na Euroféru doporucovali zménu, ktera
by umoznila do zdravotnictvi pustit soukromé
penize. Finance by mohli pfinést privatizované
zdravotni pojiStovny a také obcané prostrednic-
tvim spolutcasti a pfipojisténi.
Tyto ndvrhy odmitd Ministerstvo zdravotnictvi.
,Nemyslim si, Ze se finan¢ni situace bude zhor-
Sovat tak rychle,” odmita HrobonGv model mi-
nistersky poradce Petr Fiala, i kdyZ rizika star-
nuti nepopird. Doporucuje, aby se nejdfive
zacalo Setfit na predrazenych Iécich a provozu
nemocnic.

[ |
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V Rakousku chtéji elektronickou zdravotni dokumentaci

Na své navitévé CR se Gerhard Emba-
cher, feditel odboru informatiky rakouského
ministerstva zdravi a Zen, seznamil s nazory
zastupcl primarni péce k problematice vede-
ni elektronické zdravotni dokumentace
a elektronické vymény informaci mezi zdra-
votnickymi zafizenimi. Diskuse na toto téma
jsem se zG&astnil spolu s predsedou SPL CR
MUDr. Véaclavem Smatldkem a naméstkem
feditele Masyrykova onkologického Ustavu
pro |écebné preventivni péci v Brné
MUDr. Pavlem Andresem.

Stale rostouci naklady na zdravotni péci
jsou hlavnim ddvodem, pro¢ i v Rakousku
pfijali a zahdjili reformu zdravotnictvi. Jeji
soucasti je zavedeni elektronické zdravotni
dokumentace. Ceskou republiku a ostatni
evropské staty navstivil v druhé poloviné
dubna feditel odboru informatiky rakouské-
ho ministerstva zdravi a zen Mgr. Gerhard
Embacher aby zjistil, jaké zkuSenosti s elek-
tronickym vedenim zdravotni dokumentace
a elektronickou vyménou dat ve zdravotnictvi
maji.

Hlavnim cilem rakouské reformy je dlou-

hodobé zajistit dostatek financnich prostred-
kil na zdravotni péci a udrZet jeji kvalitu na
soucasné Grovni. Stejné jako u nés, i v Ra-
kousku fesi problematiku starnuti obyvatel-
stva a dale stale se zvySujici nabidku moder-
nich a nakladnych |é¢ebnych postupl
a technologii.

Zavedeni elektronické zdravotni doku-
mentace patfi do opatfeni, kterd maji zlepSit
Ci udrZet dosazenou kvalitu poskytované pé-
¢e. Vychéazi jednak ze zakona o kvalité posky-
tované péce a jednak ze zakona o vyuZivani
telematiky (tedy elektronického pfenosu dat)
ve zdravotnictvi (Gesundheitsqualitatgesetz
a Gesundheitstelematikgesetz).

Podle Gerharda Embachera by mél byt do
CtyF let presné definovan plan, jak bude sou-
Casna papirova zdravotni dokumentace na-
hrazena dokumentaci elektronickou. Dovede
si predstavit, Ze elektronicka zdravotni doku-
mentace pfinese Uspory, ale vyéislit je neu-
mi. Hlavnim pfinosem této elektronické do-
kumentace by mélo byt zlepSeni kvality
zdravotni péce.

Ohledné elektronické vymeény informaci

mezi jednotlivymi zdravotnickymi zafizenimi
je podle Gerharda Embachera situace v CR
lepSi nez v Rakousku, protoze zde jiz existuji
datové standardy pro zdravotnictvi. Ty tvofi
a CGtyrikrat ro€né aktualizuje pracovni skupi-
na pfi ministerstvu zdravotnictvi. Prace nad
témito standardy vyrazné ovlivnilo i zavedeni
elektronickych Zdravotnich kniZek spolec-
nosti IZIP. Rakouska zdravotnicka zafizeni si-
ce jsou vybavena modernimi informac¢nimi
technologiemi, ale vinou neexistence dato-
vych standard(i nemohou komunikovat mezi
sebou.

Jednim z pfipravnych krokii na zavedeni
elektronické zdravotni dokumentace je testo-
vani elektronickych karet, pomoci nichZ by
mohli pacienti do elektronické dokumentace
vstupovat. Pilotni projekt je realizovan v ra-
kouském spolkovém staté Burgunsko, na
konci tohoto roku by mél byt rozSifen na celé
Rakousko.

Pro VOX pripravil :
MUDr. Pavel Neugebauer
[ |

Je clensky prispévek do SPLDD darové uznatelnym vydajem?

Velmi Casto se setkdvdm s dotazem, zda je
mozno ¢lensky pfispévek do SPLDD dat do da-
nové uznatelnych nakladd.

Velké ¢ast Gcetnich a dafiovych poradcti to od-
mitd udélat stim,Ze ¢lenstviv SPLDD neni ze za-
kona povinné a Ze tam patfi pouze ¢lensky popla-
tek do Ceské lékaFské komory.

Jsem zéroven tazana, zda to nelze napsat jako
predplatné Gasopisu VOX. Odpovidém, Ze nelze,
protoZe predplatné by bylo pro SPLDD pfijmem
a museli bychom ho zdanit, €lenské prispévky
SPLDD nedani.

Domnivam se vSak, Ze tam, kde je tento pfispé-
vek odmitan, jde o Spatnou interpretaci zdkona
a Ze Ize tento vydaj obhéjit .

Pro zdiivodnéni je dobré znat :
A) Zakon o danich z pfijmu v § 24, odst. 1 fika:
,Vydaje (ndklady) vynaloZené na dosazeni, zajisté-
ni a udrZeni zdanitelnych pfijma se pro zjisténi na-
kladu dané odectou ve vySi prokdzané poplatni-
kem a ve vySi stanovené timto zakonem
a zvlastnimi pfedpisy...."

B) Zakon ¢. 95/2004 Sh. V § 22 deklaruje povin-
nost Iékarskych povolani se vzdélavat v systému
celoZivotniho vzdélavani: ,CeloZivotni vzdélavéni je
pribézné obnovovéani védomosti, dovednosti a zpl-

sobilosti odpovidajici ziskané odbornosti v souladu
s rozvojem oboru a nejnovéjsimi védeckymi poznat-
ky.

C) Stanovy SPLDD CR schvalené Celorepubliko-
vou konferenci v Praze 11. listopadu 2002, § 2,
v odst. 1,2,3 a 4 rikaji :

(1) Poslanim Sdruzeni je reprezentovat a pro-
sazovat profesni zajmy praktickych lékafil pro déti
a dorost

(2) Sdruzeni usiluje zejména o :

a) nezdvislost lékafe jak po strance profesni
tak ekonomické (v souladu s prohlaSenim EFMA -
WHO z ledna 2000)

b) udrZeni a rozvoj odbornosti praktického dét-
ského lékare

¢) vytvareni podminek pro vykon svobodného
povoléani praktického lékafe pro déti a dorost

d) zlep3eni zdravotniho stavu obyvatel Ceské
republiky, pfedevsim podporou preventivné orien-
tované zdravotni péce o déti

) prosazovani Gcasti zastupcl praktickych 1é-
kafli pro déti a dorost na vSech stupnich fizeni
zdravotnictvi, pfi jednanich tykajicich se koncepce
a zajisténi primarni zdravotni péce v CR.

f) stanoveni zdsad smluvnich vztah(i mezi ne-
statnimi zdravotnickymi zafizenimi a zdravotnimi
pojistovnami, prosazovani ekonomickych zajmi
primarni péce a feSeni spord.

(3) Vytvarenim podminek pro vykon svobodné-
ho povoléni praktického lékate pro déti a dorost se
SdruZeni podili na pfipravé a realizaci celozZivotni-
ho vzdélavani praktickych détskych Iékard.

(4) SdruZeni se spolupodili na organizaci celo-
Zivotniho vzdélavani svych élend.

Pfi posouzeni danové uznatelnosti neni pod-
statné forma, druh €i zplisob vykézanych nékladl
(vydajti), nybrz pouze a jen hledisko, zda deklaro-
vany vydaj pfispiva ¢i nepfispiva k podnikatelské
¢innosti poplatnika.

Z toho vyplyva, Ze ¢lenstvim v organizaci, ktera
mé ve svych Stanovach vySe uvedenou ¢innost, si
jednak zvySuji ¢i udrzuji své pfijmy a zaroveii mam
moznost i dodrZovat literu zdkona €. 95/2004 Sb.,
protozZe i tato organizace mi poskytuje celoZivotni
vzdélavani (mimo pofddané seminéfe i vydavanim
casopisu VOX).

Asi bych hlife obhajovala jako danové uznatel-
ny néklad ¢lensky pfispévek do SdruZeni péstiteld
citrusd ¢i Sdruzeni chovateld ¢inéil, ale v pfipadé
clenského prispévku do SPLDD si myslim, Ze
i hodné zatvrzely kontrolor Finanéniho Gfadu musi
uznat, ze SPLDD ke svému podnikani prosté ne-
zbytné potrebuji.

Pro VOX pfipravila:
MUDr. Jifina Dvorékova
|
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Vzpoura pojistoven

Alternativni koncepce navrhuje rovnou zdravotni dar patnact tisic ro¢né

Zdravotni pojistovny daly najevo, Ze se s mi-
nisterstvem zdravotnictvi principialné nedo-
hodnou. Zatimco za predchozich ministri
zdravotnictvi dochazelo ve vztahu k pojistov-
nam k diléim Sarvatkam, nyni jde jiZ o otevie-
nou vzpouru. Jejim dosavadnim vyvrcholenim
je alternativni koncepce ¢eského zdravotnic-
tvi, kterou pripravil Svaz zdravotnich pojisto-
ven (SZP) CR, sdruZujici vSech osm zamést-
naneckych pojistoven.

Polovi¢éni sazba
Svaz mimo jiné navrhuje nahradit dosavadni,
z hrubé mzdy procentuélné odvozovanou sazbu
zdravotniho pojisténi, jednotnou zdravotni da-
ni. Napfiklad ve vySi patndcti tisic korun ro¢né.
To by bylo sedm procent lofiské primérné hru-
bé mzdy, a tedy podstatné méné nez dnesni
sazba 13,5 procenta vyméfovaciho zakladu.
A koncepce slibné dodava, Ze pfi zapogitani vli-
vu vicezdrojového financovani zdravotnictvi -
tedy predevsim zvySené spolutcasti pacientd -
by cena pojistky mohla byt jesté nizsi. Dichod-
ci (o détech nebo nezaméstnanych se nehovo-
fi) by zUstali statnimi pojiSténci (za ty nyni stat
plati pouhych 475 korun mésiéné na hlavu)
a rostouci naklady na jejich pojisténi by bylo
nutné kryt jednak Gpravami nepfimych dani,
jednak vy$Sim vynosem dané z pfijm{ u aktiv-
nich prispévateld.
Spor o princip

Koncepce SZP se v tomto ohledu hlasi ke Svy-
carskému modelu financovani zdravotnictvi,
ktery byl vyuZit i v dal$i problematice. Zfejma je
také podobnost se zdravotnickou Modrou Sanci
0DS. K ni méa projekt SZP podstatné blize, nez
k predstavé ministerstva zdravotnictvi. A to
i pokud jde o tak zdsadni otazku, jako je posta-
veni zdravotnich pojiStoven. V zakladnim textu
koncepce Milady Emmerové napfiklad stoji:
,Zaméstnanecké pojistovny jednaji jako ko-
mercni subjekty se vSemi z toho plynoucimi dd-
sledky. Cely systém vefejného zdravotniho po-
jisténi v disledku této situace ztraci, a proto
nelze takovy stav povazovat za dlouhodobé ani
kratkodobé udrzitelny.”

Naproti tomu koncepce SZP pojiméa zdravotni
pojistovny jako spolutvirce trhu se zdravotnic-
kymi sluzbami, akcentuje konkurenéni prostie-
di a trZzni, ekonomické chovani pojistoven:
LVlastnim smyslem existence pojistoven mé byt
selektivni ndkup poskytovanych sluzeb tak, aby
reflektovaly priority obyvatelstva a zajistovaly

optimalni kombinaci ceny a kvality pro svoje
pojisténce. Je nutné zapojit do tvorby sité a re-
dukce prebytecnych Iizkovych kapacit zdravot-
ni pojistovny.“ A dale: ,Pojistovny by riznou na-
bidkou sluZeb soutéZily o klienty. Nabidky
pojistoven by se liSily rozsahem kryti, zpliso-
bem organizace pfistupu ke zdravotni péci, ve-
likosti spolutiéasti a podobné.“
Nad fungovanim pojiStoven by ovSem nemélo
bdit ministerstvo, nybrZ nezavisly organu do-
hledu, jako je tomu v jinych sektorech. Musi byt
téZ nastavena fadna pravidla spravy korporaci
na Grovni samotnych zdravotnich pojistoven.

Preinvestovano
Svaz zdravotnich pojistoven se domniva, Ze mi-
nisterstvo zdravotnictvi by vilbec mélo rezigno-
vat na své ambice ,arbitrarniho rozhodovani“
a jakési ,voluntaristické schizofrenie“. Minis-
terstvo financi by se zase mélo zaméfit na to,
aby zajistilo respektovani potfeby vyrovnaného
hospodareni zdravotnich pojistoven minister-
stvem zdravotnictvi. V investiéni oblasti je tfeba
zavést ekonomické - namisto dosavadniho po-
litického - rozhodovani o alokaci investic. ,Fas-
cinujici je, Ze pravidla pro individudIni investic-
ni dotace jsou takova, Ze projekt je nutno pod
hrozbou vysokych sankci dokongit, byt by byl
sebenesmysInéjsi. Ceska mésta tak jsou mis-
tem bohatého vyskytu ,bilych slon(“ - naklad-
nych investi¢nich projektd zdravotnickych zafi-
zeni, jez kromé faleSné prestiZze lokalnich
patriotd a hmotného prospéchu dodavatell
a prijemcd korupénich davek niéemu nepomo-
hla,“ piSe se v dokumentu.

Povinny balik
Stejné jako ministerstvo zdravotnictvi dospivaji
i zdravotni pojistovny k tomu, Ze je nezbytné
nutné definovat zakladni balik zdravotni péce.
Nazyvaji to kategorickym imperativem prace
ministerstva. Konstatuji dokonce, Ze fada ne-
mocnic nema pro poskytovani péce v jednotli-
vych oborech predpoklady. To je zajimavé sly-
Set pravé od zdravotnich pojistoven. Souvisi
s tim jejich poZadavek ziskat kontraktaéni vol-
nost pfi uzavirdni smluv s poskytovateli zdra-
votni péce a nemuset se podvolovat direktivam
ministerstva.
Na rozdil od ministerstva zdravotnictvi se SZP
vyslovuje pro zavedeni plateb poskytovatelim
zdravotni péce na zakladé takzvanych diagnos-
tickych skupin (DRG). ,Pfes problematickou
konstrukci a 'ladéni' DRG v ceskych podmin-
kach,” stoji v alternativni koncepci zdravotnic-

tvi, ,je nutno zd(iraznit, Ze na systémy vychéze-
jici z principu DRG prechéazi vétSina vyspélych
zemi Evropské unie, napfiklad Velkéa Britanie,
Francie, Italie, Némecko, Nizozemsko, skandi-
navské zemé, ale téZ Australie a Kanada.”

Integrace pojisténi
Alternativni koncepce pripomina ztraty na vybé-
ru pojistného po dobu nemoci, kdy se pojistné
nevybird. Odhaduje vypadek pfijm{ pojistoven
zhruba na miliardu korun za kazdé procento do-
¢asné pracovni neschopnosti. Tvrdi, Ze pojistov-
ny maji moznost ,daleko efektivnéjsi kontroly
nezneuZivani nemocenské ve srovnani s Ceskou
spravou socialniho zabezpeceni“ a s dovolanim
na nazor OECD doporucuje propojeni Grazové-
ho, nemocenského a zdravotniho pojiSténi.
Dobfe nastaveny systém by mél prostfednictvim
snizeni pracovni neschopnosti a vydaji zdravot-
nich pojistoven i diky pfiznivym dopad(im v pod-
nikové sféfe (idajné generovat pfinosy v rozsahu
ptl aZ jednoho procenta HDP roéné.

Riskujes, tak plat

K evergreenu Ceského zdravotnictvi - spolud-
Casti pacientd - koncepce SZP podotyka, Ze ze
soucasné ,bezplatné” zdravotni péce by mél
byt vy€lenén urcity segment, napfiklad €ast
stomatologie, minimalné nakladna banalni
onemocnéni, nejméné nakladna léciva a pro-
stfedky zdravotnické techniky, ¢ast (ubytovani
a strava) lazenské péce, omezeny standard
vztazeny k vybranym diagnézam a nadstan-
dardni podminky a sluzby (v lizkové péci napfi-
klad vybaveni pokojli nemocnic televizi, telefo-
ny, rozsah navstév, pocet IiZzek a podobné).
Tato péce by mohla byt dopinéna dosud nehra-
zenymi vykony nejmodernéjSich postupt [écby
a vySetfeni, pokud jde o uznavané metody.
Standardni pécéi by pojisStovna hradila vzdy.
Uhrada volitelné ¢asti by byla provadéna v roz-
sahu alternativnich zdravotné pojistnych plana.
Obcan by se pro tyto pfipady mohl u své zdra-
votni pojistovny i dopliikové pfipojistit.
Platit by se mohlo i za recept, a to 20 korun. In-
spirativni je névrh na penalizaci rizikového cho-
vani (alkohol, koufeni, pfejidani, riskantni jizda
automobilem) prostrednictvim zvySenych sazeb
dani nebo pojisténi. Vynosy by mély byt zdro-
jem pro financovani IéEby onemocnéni nebo
trazll zplsobenych timto chovanim.

Prevzato z ekonomického tydeniku Euro
duben 2005
[ |
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Fakturace pro Ceskou spravu
socialniho zabezpeceni

Advokatni kancelar

JUDr. Tomas Kaspar

Vzhledem k tomu, Ze existuji smérnice
istfedniho Feditele CSSZ, které jsou v roz-
poru s predchozimi dohodami o fakturaci
praktickych lékaFi vystavenymi za éinnost
provedenou pro tento statni trad, obratili
jsme se na CSSZ s naslednou argumentaci:

= CSSZ nemd 7adné pravo stanovovat ja-
kékoli podminky pro fakturaci

= fakturovat Ize kdykoli poté, co byl vykon
vyzadany CSSZ proveden

= fakturu lékaf samoziejmé bude zasilat
na adresu té organizacni slozky CSSZ, ktera
si od néj vykon (Ci jinou Cinnost) vyzadala

= ma-li |ékaf objednavku a provede-li na
jejim zakladé vykon, neméa Zadny divod proc
by si nechal "potvrzovat" pfilohu k fakture
apod., naopak, je opravnén fakturovat ihned

= pokud CSSZ zjisti, Ze fakturovany vykon
nebyl proveden, musi naopak sama na tuto
skute€nost Iékafe aktivné upozornit (ten je
pak povinen vylctovat fadné)

Nasledné probéhlo osobni jednani s vrch-
ni feditelkou LPS CSSZ MUDr. Ljiljanou Boji-
covou, jehoZ predmétem byla i tato proble-
matika. Vystupem z tohoto jednani byl dopis
pani vrchni feditelky adresovany MUDr.Uhro-
vé(mistopfedsedkyné SPL CR), ktery si dovo-
lujeme uvést v pIném znéni :

MUDr. Jana Uhrova
1. mistopredsedkyné SPL CR

Vazena pani mistopfedsedkyné,

na zakladé nasi dohody ze dne 21. biez-
na 2005 Vam zasilam slibeny pisemny po-
stup, ktery je zaroven distribuovan vsem lé-
kafam referati LPS a podle kterého se
postupuje od 1.4.2005

Usek LPS vyhodnotil dosavadni zkuSe-
nosti a pripominky z fad Iékaiii LPS CSSZ
i oSetfujicich praktickych lékafli a v zajmu
zjednoduseni a efektivity upravil postup pfi
fakturaci nasledovné:

1) Referat LPS zasle oSetfujicimu (prak-
tickému) lékafi predepsany tiskopis (SEVT
89 400, 89 402, 89 403, 89 406) pro vy-
Setfeni Zadatele o davku spolecné s Zado-
sti o provedeni vySetFeni a vypInéni pfiloZe-
ného tiskopisu.

2) Osetrujici Iékaf vySetfi obcana a vypl-
ni priloZeny tiskopis, ktery odesle zpét re-
feratu LPS, ktery si toto vySetieni vyZadal.
Lhaty pro provedeni vySetieni a vraceni vy-
pInéného tiskopisu jsou dany ustanovenim
§ 2. odst. 2 vyhl. ¢. 182/1991 Sb. v plat-
ném znéni, tj 14 dnd od obdrZeni Zadosti,
pfipadné 21 dnii, pokud je tfeba doplnit
dalSi odborna vySetreni.

3) Fakturu za provedeny zdravotni vykon
zasle oSetfujici Iékaf referatu LPS, ktery si
vySetieni vyZadal, a to bud za jednotlivy
zdravotni vykon bezprostiedné po jeho pro-
vedeni nebo za vice zdravotnich vykoni
provedenych v urcéitém casovém obdobi
(napf. ¢tvrtleti), k této fakture vSak musi
prilozZit seznam provedenych vykonii.

4) DalSi postup pfi likvidaci faktur upra-
vuji vniténi pokyny LPS CSSZ.

Vyse uvedeny postup se tyka zejména
tzv. specifickych zdravotnich vykonil, tj. vy-
pliovani tiskopist, slouZicich jako podklad
pro posouzeni zdravotniho stavu v Fizeni
o davku socialniho zabezpeceni prakticky-
mi lékafi, plati vSak obdobné i pro cilena
vySetieni vyZadana od Iékafu jinych odbor-
nosti.

Vazena pani mistopredsedkyné, predpo-
kladam, Ze tato tiprava je v souladu se za-
véry nasi schiizky a pfinese zklidnéni do
spoluprace LPS CSSZ a praktickych Iékafii.
Lékati LPS CSSZ jsou o tipravé postupu pfi
fakturaci informovani a pokud budou ob-
dobné informovani i prakticti IékafFi, mély
by byt veskeré problémy s fakturaci zdra-
votnich vykonii odstranény.

S pozdravem
MUDr. Ljiljana Bojicova
vrchni feditelka dseku LPS CSSZ

V Praze, dne 4.4.2005

Lze tedy konstatovat, Ze problém je jiz v sou-
¢asné dobé vyreSen a predpokladam, ze i 0SSZ
by mély byt v tomto smyslu informovany.

[ |

[ |

Zazrak kvality mediciny v CR
PySnime se jednou z nejnizSich hodnot
kojenecké amrtnosti na svété a patfime
mezi Spicku v 1éEbé kardiovaskularnich
chorob. UzZivame nejdrazsi Iéky a mame
lo ministra zdravotnictvi povaZovano za
katapultovaci? VSechny vyspélé zemé se
potykaji se starnutim populace a jsou nu-
ceny fesit moralni dilemata, kterd plynou
z rozevirani propasti mezi schopnosti vé-
dy lécit stale SirSi okruh chorob a ne-
schopnosti ekonomiky takovou péci za-
platit vSem. DalSi dlvody jsou vSak jiz
specificky ceské.
Ministfi nejprve pfisli o penize, s nimiz
dnes prakticky bez kontroly hospodafi
zdravotni pojistovny, a nakonec i 0 moz-
nost ovliviovat sit nemocnic. Vétsinu
z nich zfizuji kraje. Ministr(im tak zbyla jen
politicka odpovédnost.
A ta jim lame vaz. Jaké problémy je tedy
tfeba vyfeSit? Predevsim nedostatek fi-
nanci. Celkové vydaje - 186 miliard K¢
vroce 2003 - predstavovaly 7,4 % Ceské-
ho HDP. Primér pivodni evropské pat-
néctky je pfitom 8 %. Spickova zdravotni
péce u nas je vykoupena tim, Ze prace |é-
kafll neni patficné honorovana. Lékafi
proto stale ¢astéji hledaji uplatnéni v za-
hrani¢i. Dale je zde nespravedInost
v platbach zdravotniho pojiSténi. Zamést-
nanec s primérnou mzdou platil v roce
2004 mésicné (véetné prispévku od za-
méstnavatele) 2450 KE. Osoby samo-
statné vydélecné Cinné vSak neodvadgji
ani polovinu této ¢astky a stat utrousil
pouhych 476 K¢ za kazdé dité, dichodce
Ci nezaméstnaného.
Kromé neexistence redlnych cen zdravot-
ni péce, absence pravidel pro investice
jsou tu i dalSi problémy: nadmérné na-
klady na Iéky a material a zneuZzivani
zdravotni péce. Za Iéky utracime 55 mili-
ard K¢ ro¢né. Verejné prostredky pokry-
vaji 92 % vydajd na zdravotnictvi - snad
proto si néktefi mysli, Ze 1ékarské péce je
zadarmo.
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Usneseni regionélnich konferenci

Usneseni jihoceské regionalni konference SPLDD CR

Konference vzala na védomi zpravu o ¢innos-
ti SPLDD v JC kraji pfednesenou Dr. Verdénovou.

Konference po diskusi vzala na védomi zpra-
vu pokladnika Dr. Veselého o hospodareni kraj-
ského sdruzeni v r. 2004.

Konference vzala na védomi zpravu revizni
komise, kterou pfednesla Dr. Hejnova.

Konference schvélila navrh rozpoétu na
r. 2005, ktery prednesl Dr. Vesely.

Konference vyslechla informaci predsedy
SPLDD CR Dr. Neugebauera o souasné katastro-
fické situaci ve zdravotnictvi CR, kterd se stava

Javornik - duben 2005

permanentni a bezprostfedné ohrozuje dalsi roz-
voj i samu existenci privatni primarni péce o déti
a dorost.

Konference proto doporucuje vsem clentim
SPLDD, aby na okresnich shromazdénich Sdruze-
ni projednali ndvrhy na mozné feSeni krizové situ-
ace ve zdravotnictvi.

Konference doporucuje, aby ¢lenska zéklad-
na SPLDD podpofila VV SPLDD a svéfila mu man-
dat k vypracovani a prosazovani postupu pfi feSe-
ni krizové situace ve zdravotnictvi pfi jednanich
na centralni drovni.

Konference doporucuje vSem ¢leniim SPLDD
Ggast na volebnich shromazdénich CLK a tam
prosazovat zvoleni soukromych 1ékaf(i mezi dele-
géty sjezdu CLK s cilem dosahnout na sjezdu za-
vedeni rovného ¢lenského prispévku pro |ékafe
privatni i zaméstnance.

Konference povéruje vedeni krajského sdru-
7eni k jednani s krizovym $tabem JC kraje tak, aby
vSichni Iékafi méli k dispozici kontaktni Gisla
a jednotné informace v pfipadé mimofadnych
udalosti.

Usneseni severomoravské regionalni konference SPLDD CR
Hradec nad Moravici - duben 2005

Konference zvolila

- Mandéatovou komisi ve slozeni MUDr. Charva-
tovd,Heidrichova,Prikrylova

- Navrhovou komisi ve sloZzeni MUDr. Jirou$ko-
vd, Hejl, Pukovec

Konference vyslechla

- zpravu predsedkyné MUDr.Kubénové O €in-
nosti

- revizni zpravu MUDr.Losové

- zprdvu MUDr. Krivské o Hospodareni za rok
2004 a

- ndvrh rozpoétu na rok 2005

Konference schvilila

- navrh rozpoCtu Regionu na rok 2005 jako vy-
rovnany

Konference vyslechla

- obséhlé diskuzni pfispévky Pfedsedy SPLDD
CR MUDr. Neugebaueraa  1.mistopfedse-
dy SPLDD CR MUDr. Kudyna,pokladnika
SPLDD CR MUDr. DvoFakové,&lena vyboru

SPLDD CR MUDr. VitouSové ke véem problé-
mim odbornosti 002 a problematice SPLDD
Konference nesouhlasi s dalSim prodluzova-
nim terminu splatnosti Ghrad zdravotni péce,coz
ve své podstaté vede k zadluZovéni privatnich
zdravotnickych zafizeni a ohroZeni existence téch-
to zafizeni

Konference souhlasi s maximalni lhitou 10
dni po terminu splatnosti.

Konference doporucuje Vykonnému vyboru,
aby se pfi cenovych jednanich zasadil celou svou
vahou alespon o udrZeni Statutu Quo a nedopus-
til dal$i zhorSovani ekonomické situace €len(
SPLDD CR

Konference doporucuje Vykonnému vyboru
SPLDD CR zahéjit jednani s MZd CR k akreditaci
détskych sester

Konference vyslechla informaci o navySeni
ceny prace na 2.pololeti 2005 -kapitacniho pau-
$alu na 34,-K¢ a hodnoty bodu na 0,97 K¢

Konference vyslechla informaci o deficitnim
hospodafeni zdravotnich pojistoven a nesouhlasi
s prenasenim finanénich problémi na zdravotnic-
ka zafizeni.

Konference v této souvislosti doporucuje Vy-
konnému vyboru SPLDD CR vstoupit do jednani
s Ceskou spofitelnou k prevzeti faktoringu pfi
dalsim zpozdovani plateb zdravotnich pojistoven

Konference doporucuje Snému okresnich za-
stupci SPLDD CR stanovit pravidla pfesného po-
stupu vGci pojisStovnam v pfipadé dal$iho prodlu-
Zovani doby splatnosti

Konference doporucuje svym ¢lendim lzkou
spolupréci s Vjkonnym vyborem SPLDD CR pi re-
presivnich krocich vGi¢i zdravotnim pojistovnam.

Konference doporucuje Vykonnému vyboru
zintenzivnit jedndni k navySeni vékové hranice pro
odbornost 002 do ukonéeni pfipravy na budouci
povolani.

Usneseni vychodoceské regionalni konference SPLDD CR
Dvir Kralové nad Labem - kvéten 2005

1. Konference schvaluje zpravu o éinnosti re-
giondlniho vyboru Vychodogeského regionu za rok
2004 .

2. Konference schvaluje zpravu o hospodare-
ni za rok 2004.

3. Konference schvaluje rozpocet Vychodo-
Ceského regionu SPLDD na rok 2005. Schvaluje
navySeni vydajd na vybaveni vypoéetni technikou

na 50.000,-K¢.

4. Konference schvaluje zpravu o ¢innosti re-
vizni komise VychodoCeského regionu

5. Konference uklada:

A) predsednictvu SPLDD pokracovat v jedna-
nich se zdravotnimi pojistovnami a Ministerstvem
zdravotnictvi k narovnani finanénich vztah(, inten-
zivné pokracovat v dohodovacich fizenich. Dava

mandéat predsednictvu vyhlasit krizovou situaci pfi
zpozdéni plateb od ZP 0 30 dnf.

B( Konference uklada pfedsedovi regionainiho
vyboru Vychodoceského regionu informovat
¢lenskou zékladnu o pfipravovaném dopise
ZP, obsahujici upozornéni o poruseni smluv-
nich vztah( - termin kvéten 2005
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Informace z &innosti OSPDL CLS JEP

= V/ybor schvalil jednotné principy pro po-
fadani vzdélavacich akci certifikovanych Od-
bornou spolecnosti, kde budou pfidélovany
kredity v rdmci systému celoZivotniho vzdéla-
vani. Tyto principy budou zvefejnény na
www.detskylekar.cz a pfedany na védomi
i vSem okresnim a regiondlnim zastupcim
SPLDD CR na Snému v Jindfichové Hradci.

Pokyny pro poradani vzdélavacich akci
certifikovanych OSPDL:

1. pridélovani kreditl podléha schvaleni
vyboru OSPDL, princip jednotny podle poétu
hodin v souladu s platnym stavovskym pred-
pisem CLK o systému celoZivotniho vzdélava-
ni 1ékafi

2. garantem pfedkladajicim navrh na regi-
ondlni vzdélavaci akci je regionalni zastupce
OSPDL, ten musi byt o akci informovan a ga-
rantovat obsahovou stranku vzdélavaci akce

3. v pfipadé nutnosti urychleného projed-
nani schvaleni akce je vZdy kontaktovan regi-
onalni zastupce OSPDL, ktery musi byt s akci
seznamen, musi o ni védét a Zadost o pridé-

leni Cisla akci probéhne ve zkraceném termi-
nu. V tomto mimofadném pfipadé bere na
sebe zodpovédnost regiondlni zastupce
OSPDL se souhlasem predsedkyné OSPDL
a akci dodatecné schvali vybor

4. kazdéa certifikovana akce ma pfidélené
&islo, které je k vyhledani v akcich CLS JEP
v pfipadé jejich uznavani pro systém celoZi-
votniho vzdélavani (vydani diplomu)

5. certifikovanou akci nemize byt akce
propagujici konkrétni firemni produkt, tedy
seminafe farmaceutickych firem tak, jak je
zname vétSinou z okresnich Grovni

6. OSPDL nedoporucuje certifikovat
okresni vzdélavaci akce, vyjma akci domlu-
venych na regionu, které pak probéhnou na
zakladé garance regionalnim zastupcem
0SPDL

7. OSPDL ma k dispozici jednotnou podo-
bu certifikdtu s logem spolecnosti v elektro-
nické podobé, ktery miZe byt poskytnut na
pozadani po schvaleni akce regiondlnim za-
stupcem OSPDL.

= Vybor podporuje spoleény projekt usta-

- pro praktické Iékare pro dospélé

BARVOCITOVE TABULKY

podle piuvodniho némeckého originalu

vené pracovni skupiny pro tvorbu doporuce-
nych postupt ve spolupraci s Ceskou pedia-
trickou spoleénosti CLS JEP. Vybor OSPDL za-
stupuji MUDr. 0. RoSkotova, MUDr. B.
Prochazka a MUDr. J. Marek.
Jako prvni dvé témata pro doporucené po-
stupy byla navrZena horecka a kasel.

= Ve tficeti ordinacich PLDD probéhne do-
taznikova akce sledujici zjiSténi informaci
0 poctu déti s kontraindikacemi pro néktera
ockovani, o poétu aplikovanych ockovacich
latek jinych, neZ distribuovanych pres HS.
Cela akce probiha ve spolupraci s lll. LF UK,
koordinaci za OSPDL byla povéfena MUDr.
D. Vurmova.

= Nové prijati clenové OSPDL: MUDr. Do-
razilovda Katefina, MUDr. Srncova Eva,
MUDr. Kol&fova Véra, MUDr. Macharova Jit-
ka, MUDr. Lojdova Zdenka, MUDr. Volfova
Hana

Pro VOX pripravila:
MUDr. Hana Cabrnochova
|

Zajemci, obracejte se
na adresu casopisu
VOX PEDIATRIAE
Obalku oznacte heslem ,Tabulky“.

cena: 600 K¢

véetné postovného a balného

- pro praktické Iékare pro déti a dorost
- pro ocni Iékare a ostatni zajemce

EANL VELFAGEN & IHETEN BROSGCHNANN

TABULKY

k vySetieni barvocitu

Nakladatelstvi Aventinum se ujalo velmi zasluzného (ikolu a vydalo ,Tabulky k vySetfeni barvocitu“.
Oftalmologové, prakticti I€kafi i kolegové z jinych obori se vétSinou setkavaji s vékovitymi némeck-
ymi vydanimi, jejichz desky jsou tésné pfed rozpadnutim a o jejichz barvach se da
s Gspéchem pochybovat. VZdy se najde nékdo, kdo chrani jako oko v hlavé éesky preklad zakladni
diferencialni diagnostiky a pfedava ho z generace na generaci.

Nyni tedy mame moznost ziskat novou eskou verzi. Originalni podklady pro tisk barevnych tabulek
dodalo némecké vydavatelstvi, které ma zkuSenosti s 29 predchozimi vydanimi. To je podle mne
dobry predpoklad odpovidajici barevnosti a tim spolehlivému vySetfeni.

V kratkém Gvodu k tabulkdm nalezneme strucny piehled poruch barvocitu a jejich diferenciélni di-
agnostiku zaloZenou na chybném Gtenf uréitych tabulek, standardni postup vySetfeni a nejcastéjsi
chyby, které mohou narusit jeho objektivitu.

Dvé kratké kapitoly jsou vénovany diferencialni diagnostice simulace a disimulace a spornym pfi-
pad(im véetné& doporugent, kdy je vhodné odeslat pacienta ke specializovanému vy3eteni. Uvod

je doplnén prehledem spravné interpretace znaki. Tabulky slouZi k rychlému orientacnimu
vySetrent, které v praxi v naprosté vétsiné pripadl dostacuje.

DodrZeni pokynd uvedenych v prehledném osmistrankovém Gvodu umoziuje provést jednoduse
a s vysokou spolehlivosti vySetfeni barvocitu nejen oftalmologlim, praktickym lékarGim, zdravot-
nim sestram, ale i odbornikim z jinych oblasti.

Doufam, Ze Aventinum neskonéi u prvniho vydani, protoze v civilizovanych zemich byva dobrym
zvykem tabulky pravidelné obnovovat.

MUDr. Jifi Cendelin, CSc. ke
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Indikace ke genetickému vysetfeni

Neustalé zdokonalovani vySetfovacich me-
tod v I1ékafské genetice a zavadéni novych vy-
Setfovacich metod zejména v molekularni cyto-
genetice, molekularni genetice a diagnostice
dédiénych metabolickych poruch véetné mito-
chondridlnich poruch umoziuje diagnostiko-
vat stale vétsi pocCet dédiénych onemocnéni
a vrozenych vyvojovych vad. Evropsky genetiky
sjezd, ktery se konal v Praze ve dnech 7. - 10.
kvétna 2005, byl diikazem progresivniho roz-
voje na vSech Grovnich huméanni genetiky a roz-
Sifil vyznam genetické etiologie onemocnéni
v dalSich medicinskych oborech.

Ukolem klinického genetika je zavadét tyto
nové metodiky k praktickému vyuziti a zdoko-
nalovat spolupraci s ostatnimi Iékafi (pediat-
ry, gynekology , hematology apod.).

Pediatr nejcastéji uvazuje o genetickém vy-

Doc. MUDr. Frantisek Losan, CSc.

Genetika Plzen s.r.o.

Setfeni pfi morfologickych odchylkach oblice-
je nebo koncetin, nebo pfi vyskytu vrozené sr-
deéni vady. Somatické odchylky, zejména faci-
alni, ¢asto upoutaji pozornost jiz pfi prvnim
vySetfeni a je nutna konfrontace s familiarnimi
znaky rodiny. Snadnou pomickou je porovnani
fotografii s fotografiemi rodic¢i z détstvi. Na-
padné tvarové odchylky lebky, napf. makroce-
falie jinak zdravého rodice a prospivajiciho di-
téte mohou byt pouze rodovym znakem.
ZvySenou pozornost je nutné vénovat détem
s vrozenou vadou a zejména se dvéma a vice
vrozenymi vadami riznych organd. Pediatr by
se mél vyptavat na vyskyt vrozenych vad, men-
talniho postizeni, chronickd onemocnéni, po-
ruchy rlstu, nddorovd onemocnéni u déti
a mladistvych, na potraty, mrtvorozenost a ne-
plodnost i v SirSim pfibuzenstvu.

Genetické vySetfeni stanovi diagnézu dé-
di€ného onemocnéni, mnohdy odhali dalsi je-
dince v rodiné, u kterych je rovnéz riziko stejné-
ho onemocnéni ¢asto v presymptomatickém
obdobi choroby a stanovi genetické riziko.
Soucasti vySetfeni je i ndvrh preventivnich
opatfeni v obdobi planovaného téhotenstvi
a doporuceni prenatalniho vySetfeni v dalSim
téhotenstvi. Spoluprace pediatra s genetikem
je tradiéné velmi dobra.

Nasim pfispévkem chceme upozornit na
nékteré dllezité odchylky somatického vyvoje
a onemocnéni, kterad vyzaduji genetické vySet-
feni v jednotlivych obdobich détského véku.

Nejcastéjsi indikace ke genetickému vy-
Setfeni jsou uvedeny v nasledujicim souhrnu.

Novorozenecké obdobi: facidlni odchylky:
mikrocefalie, hydrocefalie, event. makrocefalie

Nestlé Junior mléko Bifidus
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s atypif velikosti fontanel, Sikmé postaveni o¢-
nich Stérbin, mikroftalmie, hypertelorismus,
epikantus, sedlovity nos, rozStép rtu a patra,
hypoplasie mandibuly, makroglosie, abnorma-
lity tvaru a velikosti boltcli, smyslové poruchy
zraku a sluchu. Vrozené vady konéetin zejména
prsti-polydaktylie, syndaktylie, zkraceni dlou-
hych kosti apod.

U chlapci: malformace genitalu - hypospa-
die.

U divek: malformace zevniho genitélu - hy-
pertrofickd Klitoris. U hypotrofickych plodd
s otoky hfbetl rukou a nohou, pterygium colli
(kozni fada na lateralni strané krku) - pomyslet
na Turnerdlv syndrom - chromozomalni vySetre-
ni. U hypotrofickych a nedonoSenych plodd
s facialnimi odchylkami je nutno pomyslet na
chromozomalni odchylky - byvaji kolem 10%.

Kojenecké obdobi: pokud pretrvavaji mor-
fologické odchylky a dosud nebylo provedeno
genetické vySetfeni. Poéinajici psychomotoric-
ka retardace zejména pokud je pfidruzena vro-
zend vada, kombinace opakovanych infekt
s VCC - nutno pomyslet na DiGeorgtv syndrom
-mikrodelece dlouhého raménka chromozomu
22. Disproporéni rlist upozoriuje na podezieni
ze systémového kostniho onemocnéni. Opako-
vané febrilni stavy nejasné etiologie u kojence
muZského pohlavi s anodoncii (chybéni zubi)
byvaji u anhydrotické ektodermaini dysplazie
(na rtg Gelisti chybi zaklady mléénych i trvalych
zub(). Neuromuskuldrni onemocnéni se ¢asto
projevuje jiz v kojeneckém obdobi - pfi neuro-
logickém nalezu doporucit genetické vySetren.
P¥i priikazu prelinguaini hluchoty je vhodné ge-
netické vySetfeni zejména v rodiné obou slysi-
cich rodi€li - moZnost vySetfeni mutace genu
pro Conexin 26.V nékterych rodinach je mozna
i prenatalni diagnostika této sluchové poruchy
v dals§im téhotenstvi.

Batoleci vék - pokracujici psychomotorické
opoZdéni, porucha fedi, atypické chovani dité-
te nutné zvaZovat chromozomalini poruchu,ne-
bo vrozené metabolické onemocnéni. Poéina-
jici obesita,u chlapci s hypoplasii penisu
a kryptorchismem je rovnéz diivod ke genetic-
kému vySetfeni, stejné tak vrozend vada ledvin
aGIT.

Skolni vék do puberty - zhodnoceni neob-
jasnénych pficin mentainiho opozdéni, poruchy
chovani, grimasy, epileptické onemocnéni. V
tomto obdobi se objevuji pfiznaky nékterych
systémovych kostnich onemocnéni, nanismus,
ochablost vaziva, skoliosa, poruchy ristu - ma-
ly vzrast u divek podezieni napf. na Turneriv
syndrom, vysoka postava - Marfantv syndrom,
Klinefeltertv syndrom s hyplasii varlat a event.

dalsimi vrozenymi poruchami u chlapcd. V této
etapé Skolniho véku lze jiZ rozpoznat poruchy
dentice jak v poCtu stalé dentice, tak i tvarové
odchylky véetné patologie dasni. Poruchy kozni
pigmentace, ochlupeni, dysplazie nehtt, vice-
cetné hemangiomy, fibromy - mohou byt sou-
¢asti déditné podminénych syndrom( se zné-
mym typem dédicnosti. V tomu véku byvaji
pfitomny kompletni pfiznaky zavaznych vroze-
nych metabolickych onemocnéni, zejména ty,
které jsou provazeny mentalnim postizenim.
S témito pacienty se pediatr nejéastéji setkava
v Ustavech socialni péée a ve specializovanych
détskych domovech. Ve skupiné téchto pacien-
tll je stale velké mnoZstvi jedinc(i,u kterych dia-
gndza nebyla stanovena Gasto proto, Ze v dobé
pravidelné pediatrické péce pfed umisténim do
USP nékteré metody dnes b&Zné provadéné ne-
byly zavedeny, nebo typické symptomy syndro-
m( nebyly klinicky manifestni.

Skolni vék puberty - posledni obdobi pro
zjisténi ristové poruchy, ktera se zietelné ma-
nifestuje pravé v obdobi rlistové akcelerace.
Indikaci ke genetickému vySetfeni jsou od-
chylky pubertélni - zejména odchylky sekun-
darnich pohlavnich znak{: ochlupeni, vyvoj
zevnich pohlavnich organd - u chlapci veli-
kost penisu, velikost a uloZeni varlat, u divek
vyvoj prsnich Zlaz a jejich symetrie - ageneze
prsni Zlazy jednostrannd mlZe byt soucasti
dédi¢né podminénych syndrom(. V tomto vé-
ku se mohou klinicky manifestovat nékteré
prekancerozy - napt. u familiarni adenomatoz-
ni polypozy, jejichz véasna diagnoéza a lécba,
Casto i chirurgicka, ochrani pfed malignim
onemocnénim. Resekce ¢asto rozsahlych se-
kil stfeva je v postoperaénim obdobi provaze-
na leh€imi nasledky poruch vyprazdiovani ve
srovnani s dospélymi.U nékterych dédi¢né
podminénych onemocnéni dfive uvedenych
byvaji pfiznaky onemocnéni vyraznéjsi a upou-
taji spiSe pozornost pii vySetreni.

Postpubertalni obdobi, adolescence - di-
agnostické upfesnéni nékterych neobjasné-
nych poruch somatosexualniho vyvoje, endo-
krinopatie zvlasté s vyskytem onemocnéni
v rodiné.

Obezita nebo naopak vychrtlost neobjasné-
né dosud provedenymi b&Znymi vySetfenimi.

Nutné patrat anamnesticky po trombem-
bolickém onemocnéni a ischemickém srdec-
nim onemocnéni zejména v mladém véku v ro-
diné. V rodindch s pozitivni anamnesou je
nutné zvaZit indikace k vySetfeni mutaci vroze-
nych trombofilnich stav(i ( Leidenska mutace,
Protrombinovd mutace, mutace v genu pro
MTHFR). Prlikaz mutaci genu pro methylente-

rahydrofolat reduktazy( MTHFR), zejména
v homozygotnim stavu, byva provazena hyper-
homocysteinemii (homocytein - bilkovina
ovliviiujici krevni srazlivost) s naslednym zvy-
Senym rizikem kardiovaskularniho onemocné-
ni. Pri nedostatku vitamin(i v téhotenstvi byva
i vysoké riziko vrozenych vad plodu. Stejné tak
u mutace genu pro faktor V - Leidenska muta-
ce, mlZe byt rizikovym faktorem poruch plod-
nosti. Tato vySetfeni jsou rovnéz velmi diilezZita
u mladych divek v rodinach s trombembolickym
onemocnénim jesté pfed doporu¢enim hormo-
nalni antikoncepce. V obdobi adolescence
v pfipadé diagnosy nadorového onemocnéni,
napf. Hodgkinova choroba a u chlapct s Tu var-
lete je nutné zvaZit pred chemoterapifi kryokon-
zervaci spermii nebo dokonce oocytli u divek.
Miizeme tak predchazet nasledné neplodnosti
po opakované chemoterapii a radioterapii. Tato
vySetfeni se fesi spiSe ve spolupraci s onkolo-
gem, gynekologem a chirurgem, ale je dilezité
tento postup znat a pacienty informovat zvIasté
pfi informaci o zavaznosti, I6¢bé a progndze néa-
dorového onemocnéni. VSichni chronicti paci-
enti adolescentniho véku, zejména divky, at jiz
s trvalou Iécbou (epilepsie) nebo po operaci
rozStépovych vad orofacialni oblasti, by mély
pred zaloZenim rodiny vyhledat genetické pra-
coviSté a konzultovat zamySlené téhotenstvi
nejen s genetikem, ale také s lékarem, ktery
sleduje jejich zdravotni stav a fidi 1éGbu. Ne
vSechny léky jsou vhodné k podavani v téhoten-
stvi, aniz by zvySovaly riziko vrozené vady plodu.
Pripadnd zména lécby (nejcastéji u epilepsie)
s ohledem na planované téhotenstvi, by méla
byt provedena jesté pred otéhotnénim. Hendi-
kepovani jedinci predevsim se smyslovymi va-
dami zraku a sluchu by méli konzultovat rizika
mozného postiZeni plodu s genetikem. Pri velké
heterogenii etiologie téchto vad je ¢asto vysoka
pravdépodobnost, Ze oba postizeni budou mit
zdravé déti.

Pro kazdé uvedené obdobi détského véku
plati, Ze pfi diagnostické nejasnosti je vhodné
konzultovat genetika. Nékdy telefonicka kon-
zultace indikace genetického vySetfeni mlze
byt velmi uZitena a uSetfi pacientim nékdy
zbyteénou cestu do vzdalenych pracovist 1é-
kafské genetiky.

Z praktického hlediska je dileZité védét,
Ze genetické vySetieni zatiZi pediatra vyZa-
danou péci 1200 body. Dalsi potiebna vyset-
feni jiZ indikuje genetik a nezatéZuje tudiz
pediatra naklady za laboratorni vySetieni,
ktera byvaji Gasto mnohem draZsi.

[ |
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Pokroky v molekularni biologii

RNDr. Lenka Fajkusova, CSc.

Centrum molekuldrni biologie a genové terapie, Fakultni nemocnice Brno, Brno

Laboratot funkéni genomiky a proteomiky, Pfirodovédecka fakulta, Masarykova universita, Brno

B Zakladni pojmy genetiky

Dédicna informace je zakddovana ve
struktufe deoxyribonukleové kyseliny (DNA),
ktera je uloZzena v bunééném jadfe v chromo-
zomech. Struktura DNA obsahuje chemickou
informaci, kterd umoziiuje prfenos genetické
informace od parentalnich do dcefinych bu-
nék. Syntéza protein(, kdy dochéazi k realizaci
informace uloZené v sekvenci DNA, probiha
oddélené v cytoplazmé. Molekuldrnim pojit-
kem mezi dvéma informacemi (strukturou
DNA a sekvenci aminokyselin pfislusnych
proteind) je ribonukleova kyselina (RNA).
Pfenos informace mezi DNA, RNA a proteiny
se vzajemné prolind - DNA uréuje sekvenci
RNA, RNA sekvenci proteinl a specifické pro-
teiny se podileji na syntéze a metabolismu
DNA a RNA. Tento specificky zplisob pfenosu
informaci se oznacduje jako ,Ustredni dogma
molekularni biologie“. V té nejzakladnéjsi po-
dobé miZe byt gen popsan jako Gsek moleku-
ly DNA, ktery obsahuje kéd pro aminokyseliny
prislusného polypeptidového fetézce a regu-
lacni sekvence nezbytné pro své vyjadreni
(expresi). U naprosté vétSiny gend jsou kodu-
jici sekvence - exony (sekvence prepisujici se
do aminokyselinového fetézce proteinu) -
preruseny nekddujicimi segmenty - introny.

Kazdy gen je potencialné polymorfni, tj.
miZe se vyskytovat v rliznych variantach (ale-
lach) vznikljch mutaénim procesem. Rada
z téchto mutaci mize vést ke vzniku geneticky
podminéné choroby. Poznani rozdilu v DNA
plvodni a mutované alely a identifikace téch-
to rozdilli je principem molekularné-genetic-
ké diagnostiky dédiénych chorob. Poznéni
a rozvoj metod molekuldrni genetiky (analyza
nukleovych kyselin DNA a RNA) umoznil jejich
vyuZiti v praktické diagnostice pro potfeby Kli-
nické mediciny. RozliSujeme tfi hlavni typy
onemocnéni, které jsou zcela nebo ¢astecné
podminény genetickymi faktory: 1. monogen-
ni onemocnéni, 2. chromozomalni poruchy,
3. multifaktoridini onemocnéni. Monogenni
onemocnéni jsou zplisobena mutacemi jed-
notlivych gend; u chromozomalnich poruch se
jedné o nadbytek nebo nedostatek geni ob-
sazenych v celych chromosomech nebo chro-
mozomalnich segmentech (pfikladem je nad-
byteéna kopie chromozomu 21 u Downova
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syndromu); u multifaktorialnich chorob neexi-
stuje jedind porucha genetické informace,
postizeni je spiSe nasledkem kombinovaného
plsobeni genovych variant, které v souctu
fektu, ¢asto za spoluplisobeni faktord pro-
stredi.

M Genetika, genomika

Posledni dekada 20. a zacatek 21. stoleti
byly v molekularni genetice obdobim projek-
tu lidského genomu. V Gnoru 2001 byly pub-
likovany dva koncepty sekvence lidského ge-
nomu (koncept mezinarodniho konsorcia
prevazné akademickych laboratofi a koncept
spolecnosti Celera Company) a tyto dvé kli-
¢ové publikace jsou nékdy oznadovéany za
nejvyznamnéjsi milniky biologie od popisu
dvouSroubovicové struktury DNA v roce
1953. Oba koncepty obsahovaly a stéle jes-
té obsahuji mezery a nepfesnosti. Nap¥. vel-
mi dlouhé Useky opakujicich se sekvenci
v oblasti centromer byvaji oznacovany jako
Lcerné diry“ genomu. Je tomu proto, Ze sou-
casné pristupy vyZaduji sestavovani souvislé
sekvence chromozomu z fragmentl o délce
500 a7 1000 pard bazi. Useky centromer
jsou vSak tvoreny asi 10 000x opakovanymi
sekvencemi o délce kolem 180 pard bazi.
U takto rozsahlych blokl stejnych nebo velmi
podobnych sekvenci nelze pak uréit spra-
vnou navaznost jednotlivych Gsekil a spoleh-
livé vylou€it, Ze se uvnitf tohoto mofe jedno-
tvarnych sekvenci neskryva gen nebo jinak
vyznamna oblast genomu.

Ziskani sekvence genomu je vSak pouze
prvnim krokem k Gplnému pochopeni nasi ge-

netické informace a molekularnich mecha-
nism{ riznych fyziologickych a patologickych
procest. Véda spjatd se ziskdvanim sekvence
a prvotni analyzou struktury genomii se nazy-
va strukturni genomika. Ta tvofi vychodisko
pro fadu dalSich obor(, které byvaji oznaco-
vany jako funkéni genomika, a jejichZ cilem je
pochopit funkci informace nesené sekvenci
genomu.

Zatimco kompletni sada gen( je aZ na né-
kolik vyjimek pfitomna v kazdé bufice lidské-
ho téla, v ur€itém bunééném typu a v urcitém
okamZiku (v zavislosti na vyvojovém stadiu,
vnéjSich podminkach apod.) se exprimuji
pouze nékteré geny. Tyto procesy podléhaji
slozitym regulacim. Castym zpilisobem regu-
lace jsou tzv. epigenetické mechanismy, tj. ty,
které nejsou spojeny se zménou samotné ge-
netické informace ve smyslu sekvence DNA.
Pfikladem téchto mechanismi, které se
uplatfiuji pfi diferenciaci bunék a tkani, je
modifikace struktury chromatinu, tedy mate-
ridlu, ktery tvofi chromozomy. Kromé& DNA je
chromatin tvofen fadou proteind, zejména
histonl. Pfitom muZe byt modifikovana bud
samotna DNA (methylaci cytosind), nebo his-
tony (napf. methylaci, acetylaci, fosforylaci).
Témito modifikacemi dochazi k pfechodu me-
zi rozvolnénou formou chromatinu, ktera
umozZiuje expresi gend, a formou kondenzo-
vanou, ktera je zpravidla neaktivni.

Oproti pivodnim odhadim (okolo 100
tis.) je pocet nalezenych lidskych genl v ge-
nomu ¢lovéka (20 - 25 tis.) prekvapivé nizky
vzhledem ke komplexité funkci, které je tieba
jejich produkty zajistit. Pocet rliznych protei-
nd v bunikach riznych tkani organismu, jejichz
spektrum se navic s €asem méni, mnohonéa-
sobné prevySuje pocet lidskych gend. Lze to
alespon Gaste€né vysvétlit tim, Ze exprese lid-
skych gen(i je doprovazena alternativnim se-
stfihem RNA nebo modifikacemi vzniklych
proteind. Tak mlze dochazet k tvorbé vétsiho
poétu rlznych proteind z jednoho genu.
V souvislosti s tim je proteomika, disciplina,
kterd si predsevzala zkoumat spektrum prote-
in(i vznikajicich v dané bufice, tkani i orga-
nismu, podstatné sloZit&jsi nez genomika.

Bouflivy vyvoj biologie a technologicky po-
krok v mnoha dalSich oborech véetné infor-
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matiky vybavily dnesni genetiky fadou zcela
novych a velmi G¢innych nastrojli od automa-
tického sekvenovani DNA a Cipové analyzy
pfes pocCitacové programy pro analyzu se-
kvenci aZ po transgenni zvifata nebo nové
techniky pfipravy mutant.

B Vybrané metodické
pristupy v genetice

V molekularni genetice sehralo klicovou
roli poznani metody polymerazové retézové
reakce (PCR) publikované v roce 1985, ktera
umozZnila namnofZit vytypované seky DNA do
mnoZstvi potfebného pro diagnostické Gcely.
Metoda vychazi z malého mnoZstvi DNA, které
je vloZeno do reakéni smési. Pozice a velikost
amplifikovaného Gseku je vymezena dvojici
kratkych syntetickych DNA segment( (tzv. pri-
mer(), které slouzi jako startovaci mista pro
exponencialni amplifikaci DNA (obrazek ¢.
1). V laboratofich zabyvajicich molekularné
genetickou diagnostikou je PCR Siroce pouZi-
vana a to predevsim diky své relativni snad-
nosti provedeni, rychlosti ziskani vysledku
a vysokeé citlivosti (je mozno analyzovat DNA
z jediné buriky). Zakladni schéma pfi detekci
mutaci je amplifikace exon( sledovaného ge-
nu a naslednd sekvenéni analyza produkti
PCR, kdy se sleduje presné poradi bazi v ana-
lyzovaném fragmentu. V praxi se ¢asto pouzi-
vaji i rdizné varianty PCR, jedna z nej€astéjsich
je PCR v redIiném case (real-time PCR), kterd
umoznuje monitorovat kvantitativni zastoupe-
ni sledovaného Gseku DNA ve vzorku. V tomto
pfipadé je provadéno kinetické sledovani
mnozstvi produktu PCR béhem celé reakce,
na rozdil od zakladniho typu PCR, kdy je
mnozstvi produktu vyhodnoceno aZ po jejim
ukonceni. Metoda real-time PCR méa Siroké
uplatnéni v diagnostice pfenaSecstvi deleci
popt. duplikaci (tzn. pfi stanoveni poCtu kopii
sledovaného fragmentu DNA na genom) a di-
agnostice a terapii nadorovych onemocnéni.
V druhém pfipadé se uplatiiuje pfi véasné de-
tekci nadorovych bunék, monitorovani one-
mocnéni v priibéhu terapie, detekci minimal-
ni zbytkové choroby a déle i pfi zachytu virové
infekce na drovni DNA nebo RNA bakterial-
nich a virovych infekénich agens.

Jednim z nejpozoruhodnéjsich vysledki
vyvoje metod molekularni genetiky je Gipova
analyza (microarrays), ktera se dnes pouziva
predevsim ve vyzkumu pfi sledovani exprese
gend. Analogie s pocitaCovymi Cipy, ve kte-
rych je na malou plochu sméstnano mnoho
prvkil mikroprocesoru, spociva v tom, Ze na
malou plochu podkladu jsou vedle sebe
upevnény kratké Gseky DNA, tzv. sondy, které
predstavuji fragmenty analyzovanych geni se

Elbricel 2 DRk vad i diposd araiisy pfF ofereucihiead nlize
st eapese (ha body - mprere nimelindiiio g aseheoueriio
voorky fo aiviad, dervend hody - andiend exprese v arsrhsonane
veorln 2ol Booly - 2iilerat papreese v araalie ovandng i2onla

kterymi hybridizuje vySetfovany vzorek. Vzo-
rek je oznacen fluorescenénim barvivem a vy-
sledek se projevi jako riizné intenzivni svétel-
né signaly, které se snimaji specidlnim
detekénim zafizenim. Na jednom Cipu se
v jednom experimentu béZné analyzuje expre-
se tisicd rGznych gen(. Z dané polohy a inten-
zity signalu Ize pak (pfi zndmém umisténi
sond v souboru) vyhodnotit miru exprese da-
ného genu. V diagnostice nejpouzivanéjsi je
diferencialni analyza genové exprese, kdy
vzorek RNA pacienta a standardni RNA jsou
znaéeny dvéma rliznymi fluorescenénimi bar-
vivy. Oba signaly se séitaji a z vysledného
zbarveni a intenzity lze zjistit, které geny jsou
u pacienta exprimovany ve zvySené nebo nao-
pak snizené mife v porovnani se standardem
(Obrézek 2). Mozné klinické aplikace Gipové
analyzy je mozné hledat napf. v oblasti stano-
veni spolehlivych prognostickych marker( ne-
moci, vyvoji novych Ié¢iv a novych terapeutic-
kych postup, v aplikaci individualni 1éEby na
zakladé expresniho genového profilu jedince
aj.

Slibné feSeni v I6Ché geneticky podminé-
nych chorob nabizi genova terapie, ktera usi-
luje o obnovu, modifikaci nebo zvySeni bu-
néénych funkci prostfednictvim zavedeni
funkéniho genu do cilovych bunék. Zdanliva
jednoduchost zakladniho konceptu genové
terapie spolecné s povzbuzujicimi vysledky
ziskanymi u zvifecich modell mély za nésle-
dek velky entuziasmus pro tento novy smér
v mediciné. V letech 1989 az 2003 bylo ve
svété provedeno pres 900 klinickych pokusi
souvisejicich s genovou terapii, pres 60%
téchto experimentli bylo zaméfeno na lécbu
nadord. Prvni vysledky genové terapie byly ur-
¢itym zklamanim a to ze tfi dlivodl: 1. systé-
my pro vneseni genu do cilovych bunék (tzv.
vektory) nebyly dostacujici, 2. vnesené geny
mély slabou expresi, 3. v organismu dochaze-
lo k indukci imunitni odpovédi proti bufikam
modifikovanym vnesenym genem nebo vekto-
rem. Prvni skuteéné velky Gspéch genové te-
rapie byl zaznamenan v roce 2000 pfi terapii

chlapcl se syndromem t€7ké kombinované
imunodeficience vazané na chromozom X
(SCID-XI). Rekonstituce imunity u lé¢enych
chlapctli byla vynikajici a iniciovala genovou
terapii dalSich chorob (napf. hemofilie B).
Genova terapie SCID-XI byla provedena u 11
chlapcl, tfi roky po zahajeni terapie vSak
u dvou pacientli doslo k proliferaci T bunék
a rozvinula se T-buné¢néa akutni lymfoblastic-
ka leukémie. Nejpravdépodobné&jSim vysvét-
lenim této situace bylo, Ze vneseny gen uved|
do chodu jiny gen, ktery vyvolal nadorové
onemocnéni. Nelspésny pokus sice nezna-
menal konec genové terapie, ale pfinutil vé-
decké tymy k prehodnoceni dosavadniho pfi-
stupu a k pfijeti novych ochrannych opatfeni.

V roce 2004 se objevila zprava o Gspésné
terapii mysi trpici spinocerebelarni ataxii, tj.
chorobou, ktera je zplsobena dominantnim
efektem mutovaného genu SCA1. V pfipadé
dominantnich poruch je problém v existenci
mutované sekvence a proto kazda terapie
musi tuto sekvenci aktivné blokovat. V pfipa-
dé terapie jmenované choroby védci vyuzili
techniky zvané interference RNA (RNAI), po-
moci které Gspésné zablokovali mutovany
gen. RNAI vyuziva schopnosti vnesené dvou-
fetézcové RNA umlcet vyjadfeni genu na Grov-
ni RNA a je jednim z horkych témat soucasné
molekularni biologie. Vysledky ziskané pfi te-
rapii mySiho modelu naznaéuji, Ze by se po-
dobné postupy daly pouZit i pfi Ié¢bé lidskych
chorob.

B Zaver
Je zfejmé, Ze metody molekularni dia-
gnostiky a jejich spojeni s poznatky ziskany-
mi v projektu lidského genomu pfinaseji uzi-
tek v podobé presné diagnézy Tfady
onemocnéni, pfipadné i predispozic k nim
a novych lé¢ebnych postupl. Presto je treba
konstatovat, Ze pomysIné nlizky mezi rychlym
postupem ve sféfe zdkladniho biomedicinsky
orientovaného vyzkumu, a skuteénym uplat-
nénim nejnovéjSich poznatkl v praxi, se sta-
le vice rozeviraji. Napfiklad pFistupy moleku-
l&rni a bunécné terapie narazeji v praxi na
fadu finanénich, etickych a legislativnich ba-
riér, které nelze jednodu$e odmitnout nebo
ignorovat. Pokud Ize aspon nékteré z nich
prekonat, pak se to nejspiSe podafi lidem
s viceoborovym vzdélanim v oblasti medici-
ny, molekuldrni biologie, etiky a prava, ktefi
vytvofi nezbytny spojovaci ¢lanek mezi lékafi,
védecko-vyzkumnymi pracovniky, manage-
mentem a verejnosti.
[ |

Literatura u autorky
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Okulocerebrorenalni syndrom - Lowe
MUDr. Miloslav Kuklik, CSc.

Genetickd ambulance - Ambulantni centrum pro vady pohybového aparatu, Praha
Ustav biologie a léka¥ské genetiky 2. LF UK, Praha
Stomatologickd klinika 1. LF UK, Praha

Souhrn
Okulocerebrorenalni syndrom Lowe je prezentovan specifickou kombinaci symptomatologie oftalmolo-
gické, nefrologické a progredujici poruchou hybnosti, s artrozou a artritidou a metabolickou osteoporo-
zou. Jedna se o mendelovsky dédi¢né onemocnéni, ne zcela znamé etiologie, XR charakteru. Prezentuje-
me longitudindlni sledovani pacienta s okulocerebrorendlnim syndromem, jehoZz symptomatologii
mapujeme 30 let. Jde o ojedinély vyskyt v rodokmenu, kdy dale vzhledem k nepfitomnosti minimalnich
projevii u matky nemocného (katarakta, pop¥. intermitentni aminoacidurie) pfredpokladime spise cer-
stvou mutaci u probanda. Genova struktura ani pFi¢inny protein u daného onemocnéni nejsou znamy.

Lécba miiZe pouze zmirnit projevy onemocnéni. Choroba u naseho pacienta probihala relativné mirné

s pozdéjSim nastupem artromyopatickych projevii, mirnou osteoporozou a relativné mirné progredujici

poruchou hybnosti s periferni neuropatii, udavanou téz v literature (11).

Pozoruhodné jsou stomatologické projevy onemocnéni, projevujici se atypickym koloritem skloviny
a pigmentacemi skloviny korunek stdlé dentice, zjiSténa téz diastema a atypické zarezy netraumatického
charakteru na hornich molarech. V oblasti koZniho systému byly zjistény i dermatoglyfické odchylky, pro-

*vvzs

jevujici se pfedevsim nizsi tvorbou papilarnich list, tyto zmény jsou patrny i u matky - potencidlni pfena-

Secky.

V rodiné je zvaZena moznost pienasecstvi i pfes negativni mikrosymptomy, matka pacienta je jedina-
¢ek a potencidlni pfenasecka, stejné tak jeji matka , sestra jeji matky a sestfenice matky, ktera vsak ma
v potomstvu pouze dva zdravé syny, ¢imz je moznost pienosu v rodu eliminovana.

Genetické poradenstvi je nezbytnou soucasti klinicko-genetického sledovani a rodina byla v tomto smys-

lu informovana.

Onemocnéni patfi nesporné do skupiny metabolickych osteopatii.

Kli¢ova slova

Loweho syndrom, oftalmologické projevy, orofacidlni symptomatologie,
aminoacidurie, dermatoglyfika, genetické poradenstvi.

M Uvod

Syndrom mUZe byt rozpoznan pfi porodu jako
pfitomnost kongenitalniho glaukomu, hypotonie,
mentalni retardace a riznych abnormalit v renaini
funkci, pfedevSim charakteru tubularni aminoaci-
durie a proteinurie. Ve fenotypu je typické vysoké,
prominujici ¢elo, tenké a fidké vlasy, je pfitomna
kongenitalni katarakta, bélavého a opalescentniho
charakteru. Tato katarakta byva nukleadmiho cha-
rakteru a je lokalizovana na prednim nebo zadnim
povrchu ¢ocky. Glaukom se rozviji v nékolika prv-
nich mésicich Zivota a jeho pfi€ina neni zndma. Ne-
musi byt pfitomen u vSech pacient(. Z ostatnich of-
talmologickych projevil to jsou to miotické pupily,
které neodpovidaji na mydriatické 1éky, pigmentova
degenerace v oblasti makuly a zadni synechie mezi
¢okou a duhovkou, enoftalmus a buftalmus. Casty

je kryptorchismus. Hypotonie je pfitomna pfi poro-
du a odezniva v priibéhu détstvi. Obvykle chybi hlu-
boké Slachové reflexy, ale mohou se objevit v pri-
béhu détstvi u starSich déti. Mnoho déti ma
prominujici usi. Néktefi pacienti jsou hyperexcita-
bilnf a nezvladatelni. Casto kFi¢i, jejich kfik je vyso-
ky a pronikavy. Rlstova porucha s opozdovéanim ri-
stu se projevuje az po 1. roce Zivota. Choroba je
pomérné vzacna, vyskytuje se pfes 100 literarnich
odkaz(, vétsinou kazuistického charakteru 2).

B Kasuistika:

Prezentujeme pacienta dnes jiz 40 letého, kte-
ry je dlouhodobé sledovan v genetické ambulanci
(od r. 1971). Byl opakované hospitalizovdn na
détskeé klinice a pozdéji na interni klinice, zejména
pro rendlni komplikace.

Pochézi z 1. gravidity fyziologického priibéhu,
porod v terminu, spontanné zahlavim, s porodni
hmotnosti a délkou 3650 g/ 55 cm, nekfisen,
kratce kojen 6 tydn(, pak na umélé kojenecké vy-
Zivé. Jeho psychomotoricky vyvoj v poporodnim
a kojeneckém obdobi byl vyrazné opozdén, hlavic-
ku zvedal az od 12 mésici véku. Profezdvani mléc-
né dentice od 5 mésicd, samostatné sezeni od 2
rokd, samostatny stoj od 3 roki, chlize od 3roki
a 9 mésicd. Ve vyvoji fe€i jednotliva slova od 9 mé-
sict, véty od 2r 6 mésicd. V kojeneckém, véku zjis-
téna luxace kycelni, od 4 mésicl do 4 roki byl v or-
topedickém strojku. Od 6 let 1éCen pro Spatnou
vyslovnost a v téZe dobé prokazéna porucha re-
nalni tubularni reabsorbce s rendini acidézou. PFi
oftalmologickém vySetfeni v prvnim roce véku kon-
statovana kongenitalni nukledrni a perinukledrni
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Dermatoglyfické kvantitativni hodnoty v rodiné isonymie, l.)f’z Klinicke signif’i—

e kance.Rodice probanda zdra-

s okulocerebrorenalnim syndromem . .

vi, pouze u matky levostranna

luxace kycli. Jeho o tfi roky

PROBAND MATKA OTEC mladsi bratr té7 zdrav. Jedna

AT UHLY: se o izolovany vyskyt v rodo-
DX 40abl1 35 36 kmenu.

SIN 38 38 43 _ Dermato%lly.fické vyiethzni

RC 5 0 70 J.sm.e prove'wl u probanda

i u jeho rodicd. U probanda

AB RIDGE téméF nulové vzory typu ob-

COUNT DX 38 38 36 loukl, stejné tak u jeho mat-

SIN 40 37 43 ky, kde prstové vzory tvoreny

katarakta oboustranné a ve véku 1 roku 1 mésice
operovan. Coéky nebyly ektopické.

PTi vySetfeni ve véku 6 let se jevi jako dité psy-
chicky retardované, bradypsychické, s chiizi o Si-
roké bazi, toporné chlize s chabym, celkové a sy-
metricky hypotonickym svalstvem . Je pfitomna
relativni makrocefalie s prevahou neurokrania
nad splanchnokraniem. Na oéich patrny horizon-
talni nystagmus, zornice vlevo v lehké mydridze,
fotoreakce na obou o€ich jsou Zivé. Oéni vada ko-
rigovana brylemi. Neurologicky nalez bez hrubych
topickych zmén. Genital odpovida vyvojem véku,
varlata jsou sestoupla.

V priibéhu dalsich hospitalizaci pro generalizo-
vanou aminoacidurii byla potvrzena diagnéza Lo-
weho syndromu, ve sbéru moci za 24 hod. potvrze-
no pfi prvém pozorovani v 6 letech 109 mg
aminokyselin na 1280 ml moci, coZ je 8,5 mg %. Ji-
né patologické biochemické nalezy v moci nebyly
nalezeny, stejné jako nebyla pfitomna hematurie.

Pacient byl operovan pro oboustrannou ingui-
nalni hernii.

Rodokmenové vySetfeni bylo provedeno do 5.
generace, nebylo zjisténo obdobné ani jiné rendlni
onemocnéni. V antecedenci otce matky zjiSténa

foto C. 1

pouze oblouky. U otce prstové
vzory jednoduché, zastoupeny ulndrni, radialni
smycky a oblouky, TRC vyrazné snizen. Kvantitativni
dermatoglyfické hodnoty ukazuje tabulka.

U probanda na dlani vpravo zdvojen axiélni tri-
radius, je pfitomno atypické vyisténi hlavni dlafio-
vé linie A do oblasti 11. Podprstovy triradius d je
zdvojen vpravo, v prostoru zdvojeni pfitomna malé
radiaIni aZ radiodistalné orientovana smycka papi-
larnich linii, ostatni podprstové triradie jsou vytvo-
feny obvyklym zplisobem. V obou tfetich interdigi-
télnich prostorech jsou pfitomny distalni smycky
tvorené linii C. Na hypothenaru vpravo v prostoru
tvofeném zdvojenymi axidInimi triradii je pfitomna
ulnarni smyéka. Na pravém i levém thenaru je pfi-
tomen vestigialni vzor. Ohybové flekéni ryhy jsou vy-
tvofeny obvyklym zpidsobem jak na dlanich, tak
v oblastech interfalangealnich kloubl. Celkové
dermatoglyfické vySetfeni vykazuje atypie na prs-
tech se snizenim TRC (jediny nenulovy vzor je ulnar-
ni smycka na palci pravé ruky). Celkova vzorovost
dlani je zvySena.

U matky redukovana hlavni papilarni linie C vle-
vo, na obou hypothenarech mé radialni smycky,
axialni triradie jsou v zakladnich pozicich t. Ve IlI.
interdigitalnich prostorech jsou pfitomny malé

foto €. 2

distalni smycky. Pozoruhodné je distélni a radialni
vysunuti podprstového triradiu d. Thenary jsou bez
vzord. Oproti Zenské populaci je dermatoglyficky
obraz atypicky.

U otce jsou frekvence papilarnich linii nizké, coz
snizuje podstatné total ridge count oproti muzské
populaci. Na levém thenaru je vestige. Vzorovost
dlani je vyrazné zvySena , oboustranné jsou distalni
smycky ve Ill. a IV. interdigidlnich prostorech, vpra-
vo navic ve Il.

Flekéni ryhy jsou bez odchylek, atd nezvyseny.
Hrubsi odchylky nezaznamenany.

Fotograficka dokumentace zakladni sympto-
matologie a dalSich komplikaci: provedena ve vé-
ku 22 let

Foto 1: Profil pacienta zprava, kdy byl vySetfen
a oSetfen stomatochirurgicky pro komplikujici peri-
ostalni absces, patrny déle vySe jmenované ocni
projevy (katarakta recidivujici, stp. operaci, glau-
kom, enoftalmus, buftalmus). Atypicka konfigura-
ce udniho boltce, jemné Fidké vlasy, vysoké celo
s typickymi ,kouty“. TotéZ na barevném dia.

Foto 2: Pohled zepfedu, naznaceny vnitini epi-
kanty, pravé oko s recidivou katarakty a dalsi oftal-
mologickou symptomatologii, vlevo konvergentni
strabismus, prava tvai edematosni, facies asyme-
tricka pro komplikujici periostalni absces.

Foto 3: levy profil pacienta s Loweho syndro-
mem

Dia 4: intraoraIni nélez po chirurgickém feSeni
pravostranného periostalniho abscesu v pravé
mandibule, atypicky kolorit stalé dentice - horni fe-
zéky

Foto 5: atypické stdla dentice v maxile s pig-
mentacemi, abnormality korunek, diastema

Foto 6: celkovy pohled na pacienta, artropatic-
ké a myopatické zmény, periferni neuropatie, defor-
mity obou nohou,mirnd gynekomastie, kloubni
zmény v oblasti loktd. Artropatické zmény na ma-

foto €. 3
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Iych kloubech prsti rukou. Rlstova retardace.
TotéZ na barevném dia, kde patrny téZ kloubni
zmény na drobnych kloubech rukou souéasné.

B Diskuse:

Pro syndrom existuje specifickd symptomatolo-
gie: Diagndzu Ize stanovit na zakladé klinického ob-
razu v kombinaci s laboratornimi vysledky. Generali-
zovana aminoacidurie se vyviji v nékolika malo
tydnech po porodu, denni exkrece aminokyselin vy-
razné kolisa v Sirokém ramci, jak jsme méli moznost
v ramci dlouhodobého sledovani ovéfit. V poslednich
pozorovanich jinych autorll (Akasaki et al. 1978,
(3)) se mluvi i o vyluGovani vazané kyseliny sialové
a nedostatecné sulfidtovaného chondroitinsulfatu
A. Jejundini mukéza u mnoha pacientti vykazuje de-
fektni transport lysinu a argininu. Elektroencefalo-
grafické studie ukazuji difdzni abnormality (1,2).

Zakladni defekt a geneticka etiologie nebyly
dlouho znamy, ale pomohlo jej objasnit pozicni klo-
novani. Patologické zmény jsou Casto nespecifické
a variabilni, véetné osteopordzy. Tento syndrom se
dédi a prenasi jako X recesivni kondice a mnohdy
mohou byt diagnostikovany Zenské prenaSecky
syndromu. Je to pfitomnost slabsich opacit Gocky
a aminoacidurie po zatézi ornitinem, jako prikaz
heterozygotniho stavu (Goodman a Gorlin, 1983,
(1)). I mnozi dalSi autofi hovofi o vysoké incidenci
matefské katarakty (Delleman et al. 1977, (4)
Gardner a Brown, 1976, (6)) Tato pozorovani jsme
nepotvrdili. UvaZuje se i o genetické heterogenité
syndromu.

Prognostické a léGebné zkuSenosti ukazuji na
konstatni pfitomnost mentélni retardace u pacien-
tl, obvykle tézSiho stupné, mezi 40 - 54 v priméru,
ale retardace nemusi byt tak vyraznd, u naseho pa-
cienta nebylo postiZeni intelektu tak intenzivni, pat-
fil k oné Ctvrtiné nemocnych s 1Q pfes 70
(Kennworthy et al. 1993, (7)). Hmotnosti se paci-

enti udrZuji pod 3 percentilem. Obé tato kriteria by-
la spInéna u naSeho pacienta. VétSina déti Spatné
prospiva a umiraji pro renalni insuficienci v Gasném
véku. Cast pacient(l preZiva do dospélosti a miiZe
u nich dojit k vzniku akutni artritidy zasahujici klou-
by koncetin, jako u naSeho pacienta. Vzhledem
k malému poétu sledovanych pacient( je obtizné se
vyjadrit o primérném véku preZiti. U ¢asti pacientd,
stejné jako u naseho pozorovani, je mozno korigo-
vat metabolickou acidézu a kivici dodavkou alkali-
zujicich pfipravkd a vitaminu D. Déle je dileZita
Gprava hypofosfatémie a rachitidy. Substitucni te-
rapie kaliem, fosfatem, kalciem a dnes tak médnim
karnitinem je zcela na misté. Chirurgické Gprava
ocnich anomalii je mozna.

Prenatalini diagnostika syndromu nebyla zazna-
menana do osmdesatych let dvacatého stoleti, pr-
vé pozorovani patfi Gazitovi et al. 1990 /5/ a teo-
reticky by v soucasné dobé bylo mozno vyuzit pouze
nepfimé molekularni genetické diagnostiky pomoci
RFLP, pfi¢inny protein neni zndm, ale je zndm lokus
na X chromozomu. Gen je lokalizovan v oblasti
Xg25-0261. K poznani etiopatogeneze pfispély ta-
ké studie translokaci mezi X chromozomem a auto-
zomy: jak ukazuji prace Hodgsona et al. 1986 (9)
aMuellera etal. 1991 (10). Zpravidla jsou postiZe-
ni muZi, vyjimku u chromozomalnich odchylek pred-
stavuji postizené zeny.

Mezi dopliujicimi nalezy je tfeba zminit abnor-
malné bledou kiZzi, adipositu, kterd miZe pfejit po
roce Zivota v dystrofii - oboji jsme pozorovali i u na-
Seho pacienta. Vzhledem k tomu, Ze pacient byl
dlouhodobg a trvale IéCen, nebyly zjiStény vyraznéj-
§i zndmky hyperfosfaturie a hypofosfatemické ra-
chitidy, metabolické acidozy, oGekavané znamky
periferni neuropatie jsme pozorovali aZ v pozdéj§im
véku, ale zndmky centralni demyelinizace nebyly
patrny.

M Zaver:

V kazuistickém sdéleni popisujeme vzacny
okulocerebrorendini syndrom, ktery je zndm jako
XR syndrom spojeny s metabolickou osteoporo-
zou, ocni, nefrologickou a dal$i symptomatologii
véetné mentalni retardace (8). Uvadime zde kli-
nickou charakteristiku dokumentovanou na foto-
grafiich, téZ doplnénou dermatoglyfickymi otisky,
kde je fada zvlaStnosti viici ceské populaci. Vzhle-
dem k tomu, Ze jde v rodiné o ojedinély pfipad,
predpokladame pfi nepfitomnosti minimalni
symptomatologie u matky spiSe ¢erstvou mutaci
nez moznost prenasecstvi v matefské linii antece-
dence. MladSi bratr probanda se narodil zdravy
a nema riziko pro potomky. Genetickd prognoza
pro rodinu je hodnocena jako pfizniva. U proban-
da samotného vzhledem k jeho stavu nepfedpo-
kladame reprodukéni zadméry (teoretické riziko
vzniku 100 % prenaSecek v potomstvu nemocné-
ho).

3
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Osteopetroza

MUDr. M. Kuklik, CSc., MUDr. I. Ma¥Fik, MUDr. J. Handzel,

MUDr. Z. Klan, MUDr. ). Pospichal

Genetickd ambulance - Ambulantni centrum pro vady pohybového apardtu, Praha

Ustav biologie a léka¥ské genetiky 2. LF UK, Praha

Obr. €. 1: Rentgenogramy Ibi u maligni osteopetrdzy, riizny stupen a progrese
osteosklerézy

Stomatologicka klinika 1. LF UK, Praha

Celnich kosti se stfidaji prouzky
0 vetsi éi mensi denzité.

U pacienta s maligni formou
osteopetrézy doslo k postupné
mu rozvoji symptomatologie,
kdy ve 3 mésich byly pfitomny
znamky nitrolebni hypertenze.
Pro neprospivani byl v 18 mési-
cich vySetfen antropometricky
a konstatovana velmi mala vys-
ka téla pod 3 percentilem

Osteopetrdza je choroba spojena se zvySe-
nou kostni denzitou. Je zndma jako maligni
a benigni forma (autozoméalné dominantni ne-
bo autozomalné recesivni). Existuje i forma
s renalni tubularni acidézou. Maligni autozo-
malné recesivni forma je relativné vzacna, vy-
skytuje se vSak nezvykle Casto v Kostarice,
kde je také Gasta pfibuznost rodica.

B Maligni forma osteopetrozy

Setkali jsme se s kazuistikou chlapce
s maligni formou osteopetrézy, kdy prvni pro-
jevy choroby byly pozorovany ve 3 mésicich.
V krevnim obraze mél anémie a posun k pro-
myelocytlim, mél zvySenou alkalickou fosfata-
zu, ve fyzikalnim nalezu hepatosplenomegalii
a makrocefalii s prominujicim celem.

Ve sleziné byla pozdéji prokdzana extrame-
dularni hematopoeza, ve sternu malo bunéc-
ny punktdt bez megakaryocytli s naslednou
trombocytopénii stfedniho stupné. U chlapce
byla pozorovana povSechna syta skleréza ce-
[ého skeletu.

Maligni forma osteopetrézy se v tomto pi-
padé projevila ztratou kortikomedularni dife-
renciace a ztratou trabekul kostni dfené. Na
rentgenogramech dlouhych kosti bylo patrné
lahvovité zakfiveni a rozSiteni metafyz, prede-
vSim humer(, femur( a tibii. Na Ibi je patrna
hyperostdza kalvy, skleréza baze lebni a kosti
pyramidovych. Klenba i baze lebni jsou ztlus-
télé, vyrazné sklerotické. Paranazalni dutiny
nejsou vytvofeny. Pozoruhodna je hyperostéza
patefe s tzv. sandwichovou strukturou obratl(.
Dochéazi nejen k ztraté drené kosti, ale i zub-
nich kanalkd ze ztraty pulpy. Na lopatach ky-

a hmotnost se pohybovala me-
zi 3 az 10 percentilem. Makrocefalie byla na
trovni 95 percentilu, pacient mél zvlastni ku-
laty obli¢ej s hypertelorismem, exoftalmem,
horizontalnim nystagmem a kariéznim mléc-
nym chrupem, dale mél gotické patro. Poru-
cha zraku progredovala postupné k oslepnuti.
Ve véku 3ra 2 mésice doslo k spontanni frak-
tufe pravého bérce v proximalni metafyze tibie
a fibuly.

Nepfizniva prognéza u maligni osteopetré-
zy vede k tomu, Ze veSkera |écba je paliativni-
ho charakteru. Pacient byl podle doporuce-
nych protokold |écen kortikoidy
(Prednisonem) a dodavkou krevnich element(i
(trombocyty, erytrocytarni masa) i transfizi
pIné krve. Fraktura pravé tibie a fibuly byla Ié-
¢ena Uspésné konzervativné sadrovou spikou,
pro sklerézu a sytost skeletu byla diagnéza
i terapie obtizné hodnotitelna na rentgenogra-
mu, nicméné podle Klinickych projevli byla
Ctyrtydenni fixace spikou |éCebné (spésna.
Pres tento diléi Gspéch u pacienta dochazi po-
stupné k rozvoji parézy mozko-
vych nervii I. a VII. se souc¢asnou
osteomyelitidou Celisti. Pacient
umirad v predskolnim véku 4r na
celkovou sepsi pfi selhani imu-
nologické bariery pfedevsim ze
ztraty kostni diené. Je poruSena
téZ trofika dentdlnich tkéani ze
ztraty dfenového kandlku a pulpy
samotné.

Podle rodokmenového vyset-

my pfipad v rodiné. Pfi udavané autozomalné
recesivni dédicnosti jsou z definice choroby
oba rodice heterozygotnimi pfenasSeci bez pro-
jevil nemoci, maji ovSem riziko 25 % opakova-
ni nemoci v potomstvu pro kazdé dalsi tého-
tenstvi. Pfibuznost rodi¢i nebyla zjisténa,
nebyl prokazan ani pfibuzensky shatek v ante-
cedenci.

Udéava se, Ze porucha osteoklastl, ktera je
pficinou choroby, se da odstranit transplanta-
ci kostni dfené, pokud ovSem existuje vhodny
darce. Vtomto pfipadé, kdy se jednalo o prvé
dité, nebyl vhodny darce z hlediska HLA anti-
genni typizace nalezen ani u pfibuznych ani
v registru. Uspésné transplantace byly prove-
deny u této diagndzy ve svété jiz v 80. letech
dvacatého stoleti, prvy pfipad je popsan v Ita-
lii, kdy zdravy bratr poskytl kostni dfen své
seste, buriky kolonizovaly kostni dfen pfijem-
kyné a norméalné funkéni osteoklasty odstra-
nily vznikajici defekt z nadmérné tvorby korti-
kalis a stav se vjrazné zlepsil. Uspésny prenos
byl ovéfen pomoci cytogenetického vySetfeni
(Y chromozom), kdy u pfijemkyné vznikl viast-
né chimericky stav kostni dfené. V poslednich
10 letech byly obdobné transplantace kostni
diené u malignich stavli osteopetréz provede-
ny i v Ceské republice v Praze u dalSich dét-
skych pacient(i ve spolupraci s Ustavem he-
matologie a krevni transflize.

V nésledujici gravidité (otéhotnéni za 1 rok
po narozeni prvého ditéte) bylo zminéné riziko
25% opakovani vady, proto v rodiné byla pro-
vedena prenatalni diagnostika dostupnymi

Obr. ¢. 2: Rentgenogramy u maligni formy osteopetrézy

feni do 3 generaci v obou vétvich
rodokmenu se jednd o prvni zna-
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Obr. ¢. 3: Rentgenogramy u benigni formy osteopetrézy

metodami -
nejen sono-
graficka s bio-
metrikou, ale
i fetalni rent-
genografie v 26. tydnu t€hotenstvi. Navic by-
la provedena invazivni prenatélni diagnostika
pomoci klasické amniocentézy v 16. tydnu té-
hotenstvi, kdy ovéfen normalni karyotyp plodu
46,XY a fyziologické parametry biochemie plo-
dové vody. Jak rentgenografie, tak priibézné
provadéna ultrasonograficka vySetfeni nepro-
kéazaly odchylky ve vyvoji skeletu ve smyslu Al-
bersovy - Schoenbergovy osteopetrdzy a mat-
ce se narodil zdravy chlapec s karyotypem
46,XY, ktery dobfe roste a prospiva.

Molekularni genetika prokazuje, Ze se jed-
na o heterogenni onemocnéni. Lokus pro téz-
kou kongenitalni formu je jednak vétSinou lo-
kalizovan na dlouhém raménku 11.
chromozomu (11q134-q135, gen je exprimo-
van v osteoklastech, jednak existuje vétsi
mnoZstvi pficin bez prikaznych mutaci na 11.
chromozomu. Mutaéni spektrum na 11q loku-
su zahrnuje bodové mutace a delece s abnor-
malnim sestfihem (splicing), posun éteciho
ramecku a produkci zkrdceného proteinu se
ztratou funkce. Jde o poruchu acidifikace kos-
ti protonovou pumpou, coZz ma za nasledek
funkéni poruchu osteoklastl pfi jejich normal-
nim pocCtu. Je pravdépodobné, Ze existuji jesté
neidentifikované geny pro maligni formu oste-
opetrdzy.

Existuje také forma s renalni tubularni aci-
dézou, lokalizovana na 822 lokusu, s muta-
cemi typu missens, poruchami sestfihu a po-
sunem Cteciho ramecéku. Tato forma nema
vSak tak maligni priibéh, i kdyZ se projevuje jiz
v Gasném détstvi, nedochazi k anemickym
a osteomyelitickym projeviim, ale jsou ekto-
pické kalcifikace v ledvinach i CNS. Lokalizace
lokusu choroby na 8.chromozomu byla uciné-
na jesté dfive neZ u klasické maligni formy.

B Benigni forma osteopetrozy

Ma mirnéjsi projevy, autozomalné domi-
nantni dédiénost, nastup prvnich projevi
moZno pozorovat v détském ¢i pozdéjsim vé-

ku. Setkali jsme se s kazuistikou
rodiny s viceCetnym onemocné-
nim, kde rentgenologické nélezy
u vSech pacientl byly mirmnéjsiho
charakteru v predilekénich oblas-
tech. V rodiné byly postizeny dvé
sestry, jejich matka a matka mat-
ky. U jedné ze sester byla sledo-
véana prenatalni diagnostika a fe-
talni rentgenografie opakované
vyloucila ve dvou téhotenstvich
u chlapce i dévCete onemocnéni.
Rentgenologické nalezy u benigni
formy osteopetrozy u nasich pa-
cientd prokazuje osteosklerézu
baze lebni, priéné pruhy na lopa-
tach kyCelni kosti. Typicky je také obraz ,sand-
wichové“ struktury osteosklerotickych obratlil
se strukturou ,kosti v kosti“. ZvétSena kortika-
lis a deformity metafyz se striaci je patrna ne-
jen na dlouhych kostech, ale i na snimku rukou
se zvétSenym karpalnim Ghlem.

Kasuistika Albersovy Schoenbergovy
adultni autozomalné dominantni
formy s benignim chrakterem

Probandka, povolanim stavebni inZzenyrka,
je zrodiny s autozomalné dominantnim preno-
sem, kdy matka i sestra jmenované jsou iden-
ticky postizeny. Matka pacientky ma bratra
a sestru zdravé, jeji matka nemocnd s m. Al-
bers - Schoenberg, od 70 let nepohybliva
s revmatickymi bolestmi, v dal$i generaci jeji
otec zemtel v 50 letech véku s identickou dia-
gndézou a s komplikacemi vyplyvajicimi ze ste-
nézy patefniho kanalu s gibdzni deformitou
patefe. Choroba byla v rodiné ve 4 generacich
a v rodiné oznacovana jako ,vysychani kosti.

Sestra probandky méla chorobu zjiSténu
v 11 letech véku ndhodné jako zvySenou den-
zitu kosti po Grazu, fraktura proximalni metafy-
zy humeru po nahlé zatézi bremenem. U mat-
ky a probandky byla navic zjisténa duplicita
ledvin a nadledvin a renalni cysta. Matka pro-
bandky byla pro tuto diagnézu ve véku 33 let
radioterapeuticky léCena. Ve véku 41 let
u matky probandky byla prokazana zvySena
nervosvalova drazdivost a suspektni kmenovy
syndrom. Ve véku 43 let méla parestézie levé
dolni koncetiny, od 47 let algicky syndrom kr-
¢ni patefe a na o€nim pozadi hypertenzni an-
giopatii. V rodu manZela obdobna zatéz neby-
la zjiSténa, ale opakovany vyskyt nadorovych
onemocnéni.

Probandka prodélala béZzna infekéni one-
mocnéni. Menarche 12 r., nepravidelny cyklus
az s 3 mésiénimi pauzami, po dobu trvani
menses aZ 7 dni, méla mykoticky vytok , koufi-
la s vyjimkou gravidity, alkohol nepije. Byla vy-
Setfovana v dobé studii na gymnaziu pro vyssi

sedimentaci erytrocytl, hospitalizovana, vyssi
FW pretrvava prakticky po cely Zivot, za 1 hod.
30. Appendektomie provedena v 8 letech. By-
la u ni, stejné jako u jeji matky prokazana du-
plicita obou ledvin, vlevo navic ledvinova
cysta v parenchymu o velikosti 4,3 cm.

Choroba se projevila poprvé patologickou
zlomeninou, frakturou fibuly ve 13 letech,
nalezy linie zZlomu byly v rentgenogramu nevy-
razné.

Genetické vySetfeni bylo realizovano v do-
bé 1. téhotenstvi, které podstoupila ve véku
25 let a porodila zdravého syna. V této dobé
byla rentgenologicky vySetfena i sestra paci-
entky ve véku 21 let a 4 mésice a byla u ni
prokazana vyrazné syta oblast baze lebni, ost-
fe konturovana nezvétSena sella, bez pfitom-
nosti nitrolebnich kalcifikaci. Skelet zapésti
téZ sytéjSi s dobfe patrnou kostni strukturou.
V os capitatum je ostrivek vymizelé dené
s kompaktou v ostrlivku. Kréni lorddza je vy-
rovnana do paradoxni kyfézy, meziobratlové
Stérbiny jsou pfiméfené Site. V oblasti C a Th
patefe je vyrazné zahusténi struktury aZ do vy-
mizeni kresby. Zmény jsou v souhlase s diag-
nézou Albers - Schoenbergovy choroby s nej-
vyraznéjsim nalezem v oblasti C a Th patefe
a Zeber. Po skonCeni gravidity bylo rentgenolo-
gické vySetfeni provedeno i u probandky
s analogickym vysledkem.

Ostatni nalezy u probandky bez pozoruhod-
nosti, 67 kg/ 164 cm, normotenze 100/60 mm
Hg.

Nésledujici 2. gravidita probéhla ve véku
32 let matky a bylo provedeno cilené fetalni
rentgenografické vySetfeni a prokazan fyziolo-
gicky se vyvijejici plod uloZeny podélné hlavic-
kou, s hibetem uloZzenym vlevo, s normalni
konfiguraci. Na zachyceném skeletu nebyla
prokadzana bezstrukturni osteoskleréza (vySet-
feni bylo konkrétné zaméfeno na obratle, fe-
mory, bércové kosti, panev). Metafyzy i drefo-
vé kanalky jsou diferencovatelné bez tvarovych
zmén, Zebra jsou taktéZ normalni. Celkové jsou
zmény na skeletu nepriikazné ve smyslu mor-
bus Albers - Schoenberg. Porodila v terminu
zdravou dceru, fyziologicky a nekomplikované,
bez zndmek onemocnéni, prospiva dobre.

Molekularni diagnostika benigni formy os-
teopetrozy je v pocatecnim stadiu lokalizace
genového lokusu na 1p21. Struktura genu z0-
stava zatim ovSem neznama. Nasledkem mu-
tace je porucha osteoklastické funkce nezna-
mého plvodu.

Predneseno na schiizi Spolecnosti pro pre-
venci a IéCbu genetickych onemocnéni' v dub-
nu 2004, feSeno v ramci vyzkumného zaméru
1. LFUK a MS CR.

[ |
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Kleidokranialni dysplazie

MUDr. M. Kuklik, CSc., MUDr. I. MafFik, MUDr. J. Ramba,
MUDr¥. D. Zemkova, MUDr. J. Handzel

Genetickd ambulance - Ambulantni centrum pro vady pohybového aparatu, Praha

Ustav biologie a léka¥ské genetiky 2. LF UK, Praha

Autofi demonstruji vlastni zkuSenosti s choro-
bou na souboru 16 pacientl z 9 rodin.

Jedné se o typicky autozoméalné dédicny syn-
drom, postihujici predevsim lebku, klavikulu a pa-
nev. Kosti pochdzejici z desmogenni osifikace
jsou postizeny vyraznéji. Chorobu popsali nezévis-
le na sobé Scheuthauer 1871 a Marie a Sainton
1897 jako hypoplazii nebo aplézii obou kliénich
kosti s opoZzdénym uzavérem fontanel a nadmér-
nym riistem krania.

Typicky vzhled chorobou postizenych jedinci
je dan opozdénim esifikace desmogenniho cha-
rakteru, ale i v mensi mife. chondrogenni slozky
osifikace. Fontanely a Svy zistavaji otevieny, ze-
jména sutura sagittalis, jsou pfitomny mnohocet-
né wormianské kistky. V popisu choroby je
diileZita charakteristika antropogeneticka, biome-
chanicka, fenotypické charakteristiky doplnéné
genealogickymi vztahy, nasleduji preventivni a |é-
Cebné opatfeni (management). V feSeni proble-
matiky musi spolupracovat genetik se stomatolo-
gem, antropologem a ortopedem.
Symptomatologii a klinicky obraz doplfiuji rentge-
nové snimky, které ukazuji pfedevSim na kon-
stantné nedostatecnou osifikaci kalvy, nepravi-
delnou a opozdénou osifikaci skeletli pletenci
konCetin a kostry konéetin samotnych, véetné
opozdéného vyvoje dentice, perzistence metopic-
kého Svu, chybéni ¢&i hypoplazie klicku, Casto
i s pakloubem klavikuly. Zmény jsou patrny i na
patefi. V dermatoglyfickém obraze je prikazna
dispozice k niz§imu papilarnimu ryhovani a jedno-
duchym flekénim ryhédm dlani. Rodokmeny ukazu-
ji bud ¢erstvé autozomalné dédicné mutace nebo
0 pfenos ve vertikalni linii nezavisle na pohlavi.

Vzhledem k intrafamilidrni variabilni expresivi-
té je nékdy téZké rozpoznat prenos frustnich pfi-
pad(. Presné antropometrické vySetfeni muze
v tomto ohledu pomoci rozhodnout. Typické an-
tropometrické charakteristiky, zejména kranio-
metrie, se podle naSich zkuSenosti neméni, dys-
proporce ve smyslu velmi kratkého trupu s velmi
kratkymi hornimi koncetinami spoleéné s velmi
malou biakromialni Sitkou z(istavaji, stejné jako
hypoplazie stiedni etaZe obliceje, s hypoplazii
paranazalnich dutin, s niZzsim kofenem nosu,
tizkou mandibulou v bigonialnim rozméru. Krat-

Stomatologickd klinika 1. LF UK, Praha

§i biakromialni Sitka je zjevné dana chybénim kla-
vikul.

Choroba miiZe byt diagnostikovana prenatal-
né, ale také az ve dvou letech, predevsim podle
tzv. micovité lebky, zileZi na stupni vyjadieni
choroby a zkuSenosti pozorovatele. Pro prenatalni
diagnostiku kupodivu neni voditkem chybéni kla-
vikul, ale predevsim vétsi hlavicka s prostornéjsi
fontanelou.

Z biomechanického hlediska je vyznacna hy-
permobilita klickd a ramennich kloub, kdy vSich-
ni pacienti daji ramena k sobé.

Ovérili jsme si asociaci k jinym vadam u paci-
entl samotnych i v rodiné (v literatufe udévana
1.7 diagnostikovanych pfipad(). V rodinach se
nevyskytuji pfibuzenské shatky, coZ je v souhlase
s uddvanym autosoméalné dominantnim pfeno-
sem. Prenatdlni diagnostika zaloZend na ultraso-
nografii klick( nevypovidé dostateéné o materia-
lovych a biomechanickych vlastnostech tkani,
resp. neliplné osifikované vazivové tkani a proto je
indikovano rentgenologické fetografické vySetreni
v 3. trimestru, které prokaZe chybéjici denzitu spo-
lehlivéji, nebo popf. nukledrni magneticka rezo-
nance.

Konstantnim pfiznakem je makrocefalie, ma-
nifestujici se jiZ pfi porodu, i kdyZ pfi porodu neni
kleidokranialni dysplazie vidy rozpoznana. Ojedi-
néle jsme zaznamenali pfekryvani symptomatolo-
gie s osteogenesis imperfecta v jedné rodiné. Na
prstech rukou vSech pacientli byly vyraznéji pfi-
tomny ulnarni smycky a oblouky v korelaci s tizi
a klinickou vyraznosti choroby. Ultrasonograficka
diagnostika ani v jednom pfipadé nebyla schopna
identifikovat chybéni klicki (jak jiz bylo uvedeno),
ale prlikazna zde byla makrocefalie. U 6/9 rodin
jde o izolovanou cerstvou mutaci, nebyl zaroven
prokazan vyssi vék rodicli v dobé poceti v souvis-
losti s Cerstvymi mutacemi jako u nékterych jinych
autozomdalné dominantnich chorob (napf.
achondroplézie). Podil Eerstvych mutaci je roz-
hodné nizsi neZ u tézsi kostni dysplézie achond-
roplazie (coZ souvisi se selekénim koeficientem
choroby). Ve zbyvajicich 3/9 rodin byl prokazan
prenos alespofi ve dvou nebo vice generacich ve
smyslu autozomalné dominantni dédi¢nosti.

Zminénd spoluprace se stomatologem je ne-

zbytné pro pfitomnost stomatogenetickych nalezi
jako jsou mnohodetné retence, transpozice, hype-
rodoncie v rliznych morfologickych tfidach denti-
ce, malformace korunek zub(, to vée v rlizné for-
mé u kaZdého z pacientd. Dysplazie panve
a makrocefalie stejné postizeného plodu u ne-
mocnych Zen zvySuji kefalopelvicky nepomér
a u nemocnych Zen je indikovan porod per sectio-
nem cesaream. Celkem v 9 sledovanych rodi-
nach jsme popsali genealogicky a klinicky 16 ne-
mocnych.

U vSech nemocnych jsou konstantni projevy
poruchy osifikace kalvy a dalS$i orofacialni znam-
ky. Porucha klick(i zahrnuje minimalné alespon
postizeni akromidlnich konci. Vidy je poruSeny
vyvoj panve s hypoplazii kosti stydkych. U vSech
16 pacientd byla néktera forma hyperodoncie, hy-
podoncie a retence, véetné nadpoéetnych zubii
ve frontaIni oblasti maxilly a mandibuly v dospé-
losti mezi perzistujicimi fezaky. V kterémkoliv Zi-
votnim obdobi byl zjistén rstovy deficit.

Srovnani naseho souboru s literaturou ukazuje
hypodoncii a retenci zubl jako konstantni projev,
zatimco v literatufe jde pouze o fakultativni nalezy.

Gen pro chorobu je lokalizovan u vétSiny pfipa-
dil na 6p21, kde je kédovéna alfa podjednotka
core binding faktoru, majiciho vliv na genovou ex-
presi jinych gend. Genotyp vSak nemusi byt do-
brym prediktorem fenotypu, nebot u ¢asti pfipadi
CBFA 1 neni tento gen mutovan.

Z hlediska prevence a prognozy je dillezité , 7e
ta. Nékteré funkéni zmény u pacientl mohou pro-
gredovat - napf. pfevodni ztrata sluchu, zatimco
anatomické zmény zdstavaji konstantni. Z hledis-
ka preventivniho managementu je nutné casné
audiologické vySetfeni, pravidelné zubni a ortope-
dicka péce, k ovéfeni pfipadnych dalSich, zejmé-
na svalovych a skeletdlnich anomalii. Zmény mo-
hou nastat hlavné v oblasti kyvaci, trapézovych
a velkych prsnich svald.

Predneseno na schiizi Spolecnosti pro preven-
ci a Iéc¢bu genetickych onemocnéni v dubnu
2004, reSeno v ramci vyzkumného zaméru 1. LF
UK a MS CR.

|
Literatura u autoru
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Pyknodysostéza

MUDr. M. Kuklik, CSc., MUDr. J. Handzel,

Genetickd ambulance - Ambulantnf centrum pro vady pohybového apardtu, Praha
Ustav biologie a léka¥ské genetiky 2. LF UK, Praha

Jedné se o onemocnéni v mnoha ohledech
podobné s osteopetrézou i kleidokranialni
dysplazii. Je charakterizovdno snizenym ris-
tem, s osteosklerézou se sklonem ke zlomeni-
nam. Nazev choroby je odvozen od feckého slo-
va pyknos, kterym je zde minéna zvySena
denzita kosti. U pacientl dochazi dale k malé-
mu rozvoji oblicejovych kosti s perzistenci velké
fontanely, maji vysoké patro s mikrognacii a ak-
roosteolyzu termindlnich ¢lankl prstd, konecky
prstl maji bulbézni vzhled.

Ze stomatogenetického hlediska je typicka
malerupce a perzistence mlééného chrupu.

Popsali jsme kazuistiku dvou bratrii s pyk-
nodysostézou s typickym zkracenim koncetin
a postavy. U obou doSlo k deformitdm skeletu
ze zlomenin s nastupem v pozdnim détském vé-
ku a v dospélosti, podminénym dezorganizaci
kostni struktury a netvofi se zde spravné osteo-
ny.

U naSich dvou pacientl byly patognomonic-
ké predevsim orofacialni projevy s relativné vel-

Stomatologickd klinika 1. LF UK, Praha

kou hlavou s prominenci hrbolli ¢elnich a okci-
pitdlnich, se Spicatym nosem, s namodralymi
sklérami a exoftalmem, Spi¢atou bradou a sni-
Zenym mandibularnim dhlem, s perzistenci vel-
ké fontanely a Svii, s dentdlnim kazem, kom-
presi dentice, kterd mlze byt profezana ve dvou
fadach. U naSich pacientd jsme nezjistili v lite-
ratufe udavanou konsanguinitu (Japonsko).

Dédicnost pyknodysostézy byva jako u me-
tabolickych vad autozomalné recesivniho cha-
rakteru, v katalogu Mc Kusickova registru gene-
ticky podminénych onemocnéni (OMIM)
oznaceni 265 800. Lokalizaci lokusu patfi na
dlouhé raménko chromozomu €. 1 (1q), jedna
se o genovy produkt katepsin K . V katalogu
OMIM je oznacen pod Cislem 601 105 - cystein
protedza, coZ je lysozomalni enzym degradujici
osteoklasty, resp. jejich organickou matrix. PFi
jeho defektu vznikaji patologické vakuoly obsa-
hujici kolagenni fibrily.

Z hlediska progndzy a lécby se nejednd o Zi-
vot ohroZujici onemocnéni, jeden z naSich pro-

band( uzaviel siatek, riziko pro potomky je ne-
zvySeno, nebot se jednad o autozomalné rece-
sivni dédicnost a potomci ze siatku se zdravym
dominantnim homozygotem jsou pouze zdravy-
mi pfenaSeci.

Péce o pacienty je nutna pfedevSim ze sto-
matologického hlediska, nutné jsou casté kon-
troly, a to i zkuSenym celistnim chirurgem. Paci-
enti vyZaduji fakultativné i ortopedickou péci,
predevsim pro zlomeniny dolnich koncetin.

Pacienty ohroZuji pfedevsim fraktury mandi-
buly, ale i nasledné osteomyelitidy, 2/3 frak-
tur jsou v oblasti mandibuly a dolnich kongetin.

Onemocnénim trpél téZ zndmy francouzsky
malif Toulouse - Latrec, pochazejici z bratrane-
ckého pfibuzenského shatku.

Predneseno na aschizi Spoleénosti pro
prevenci a Ié¢bu genetickych onemocnéni
v dubnu 2004, feSeno v ramci vyzkumného za-
méru 1. LF UK a MS CR.

|

Literatura u autor(

Cerebrokostomandibularni syndrom

MUDr. M. Kuklik, CSc., MUDr. I. Ma¥Fik, MUDr. J. Handzel,

Genetickd ambulance - Ambulantni centrum pro vady pohybového apardtu, Praha

Ustav biologie a léka¥ské genetiky 2. LF UK, Praha

U ditéte pfi porodu je obvykle patrny respi-
ratory distress syndrom. Maji znaénou mikrog-
nacii, glossoptdzu, roz$tép patra, defekty
v dorzalni ¢asti Zeber, deformovany hrudnik,
mikrocefalii a mentalni retardaci.

Navic je anomalie v chrupavcité Casti tra-
chei, koZni fasy s pterygiem colli, dalSi skeletal-
ni vady, srdecni vady a ledvinové anomalie. Po-
Cet Zeber je variabilni. Obvykle jsou postiZzeny
obé strany symetricky. MlZe se jednat o pseu-
doartrdzy nebo o chybéni 3. az 4. zeber.

Klicové diagnostické znamky zahrnuji mikro-
gnacii, rentgenologicky jsou dlikazy mnohocet-
nych defektl Zeber, jako vypadky osifikace,
kratkd nebo hypoplastickd ¢i chybéjici Zebra,
anomalie obratl{i ¢asto bizarniho charakteru,

Stomatologickd klinika 1. LF UK, Praha

hypoplazie mandibuly.

Byla zaznamendna i bizarni rotace lopat
kosti kyGelnich dovnitf a vytvarejici tak lahvovi-
tou konfiguraci panevnich kosti.

Horni ¢ast hrudniho koSe je Gzka.

Choroba by méla byt odliSena od Robinovo-
vy anomalie, coZ je mikrognacie s rozStépem
patra, miZe s ni byt spojena - asociovana.

Prenatdlni diagnostika se muize opirat v né-
terych pfipadech o znaény stupen anomalie Ze-
ber zjistitelny ultrazvukem. Rentgenografické
vySetfeni v pozdéjSich stadiich t€hotenstvi
umozZiuje upfesnit diagndzu.

Zéakladni defekt neni znédm, histologické
mikroskopické studie ukazuji v mistech mezi
proximalni osifikovanou ¢asti Zeber a distalni

chrupavéitou Gasti, tedy v mistech defekti
Zeber, nediferencovanou fibrézni pojivovou
tkan, pricné pruhované svalstvo, malé loZiska
chrupavcité kalcifikace. Jde o defekt prenosu
tkané primitivniho mezenchymu do chrupavky.
VétSina pacientd jsou v roding izolované pfi-
pady. Jsou ovSem i reference o prenosu ve
dvou generacich Ci o vyskytu u sourozenc.
Prognoza je vétSinou nedobra pro vyskyt re-
spratory distress syndromu, intenzivni terapie
vSak umoznuje prezit. Zalezi také na pfitomnos-
ti pfidruzenych anomalii. U pfeZivSich konsta-
tovana mirnd mentalni retardace.
|

Literatura u autoru
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Poradenské centrum pro celiakii
a bezlepkovou dietu,

obcanské sdruzeni
www.bezlepkovadieta.cz

Stranky www.bezlepkovadieta.cz patfi vSem,
ktefi bezlepkovou dietu drzime. Pak taky nam,
ktefi se starame, vafime, peceme a smazime, na-
kupujeme pro nékoho s bezlepkovou dietou. Ale
jsou urceny i Vam vsem ostatnim, ktefi s nami na
bezlepkové dieté Zijete, mate nas radi, pratelite
se s nami, fandite nam a sympatizujete s nami.
A taky politikim, poslanciim a senatorum, léka-
fim, psychologim, dietnim a zdravotnim sest-
ram, ucitelim, novinafim, potravinarim, kucha-
fam, prodavacum...

Webové stranky www.bezlepkovadieta.cz provozuje
Poradenské centrum pro celiakii a bezlepkovou di-
etu, obcanské sdruzeni, které je zaméreno na edu-
kaci nemocnych s celiakii, odkazanych na bezlep-
kovou dietu. Déale Poradenské centrum porada
akce pro laickou i odbornou verejnost - setkani ce-
liakl, rehabilitaéni pobyty, kursy bezlepkového va-
feni, publikujeme v médiich, zastupujeme celiaky
pfi jednani se zakonodarci, spolupracujeme s vy-
robci bezlepkovych potravin, podilime se na testo-
vani potravin na obsah lepku, jsme ¢leny Expertni
skupiny MZCR pro screening céliakalni sprue atd.,
Cilem stranek www.bezlepkovadieta.cz je zlepsSit
velmi malou informovanost verejnosti o celiakii.
Navstévnici stranek, kterych je denné vic nez 400,
se zde dozvédi nejen zakladni informace o nemoci,
ale také novinky o vyzkumu celiakie, zakony souvi-
sejici s problematickou poskytovani socialnich da-
vek prfi dietnim stravovani, oznacovani potravin
a mnoho dalSich zajimavosti. Velmi oblibena je po-
radna |ékare, psychologa a dietologa. V kucharce je
jiz vice nez 300 osvédéenych bezlepkovych receptl
véetné fotografii. Internetovy obchod na strankach
nabizi kvalitni bezlepkové vyrobky. Casto navstévo-
vané jsou stranky Kde se najite, mimo jiné véno-
vané skolnim jidelnam, véetné seznamu Skol, kde
vari bezlepkovou dietu a receptliim uréenym pro ty-
to zarizeni. Nové jsme v ramci téchto webovek za-
lozili specialni stranky pro déti - U Berusky.
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Mili kolegové,

po konzultacich se zastupci jednotlivych pracovist byly navrZe-
ny indikace ockovani vakcinou ,Prevenar” pro déti od 2. mé-
sice véku (konjugovand vakcina proti pneumokokovym néaka-
zam) a tyto byly nasledné schvaleny Komisi pro preventabilni
nékazy MZCR. Pro informaci o zp(isobu Uhrady této ockovaci
latky uvadim ¢ast dopisu, ktery byl zaslan Hlavnim hygienikem
CR odboru zdravotniho pojisténi MZ:

,Véc: Zdravotni indikace okovani déti konjugovanou pneumo-
kokovou vakcinou............... V navaznosti na znéni vyhlasky
¢. 589/2004 Sh. si Vas dovoluji pozadat o predani této infor-
mace reviznim Iékariim s tim, aby v pfipadé zdravotnich indika-
ci podani této vakciny vyslovili souhlas s jeji thradou ze zdra-
votniho pojisténi. Soucasné bych Vas chtél informovat o tom, Ze
v pripravované novele vyhlasSky o oCkovani proti infekénim ne-
mocem, jejiz ucinnost bude navrZena k 1.1.2006, by ockovani
touto vakcinou a v téchto zdravotnich indikacich mélo byt nové
zahrnuto, tudiZ finanéni naklady ponese podle zakona
¢. 258/2000 Sb. stat.............. “

INDIKACE 0CKOVANI KONJUGOVANOU
PNEUMOKOKOVOU VAKCINOU U DETI

(déti od 2 mésicll véku)

B Primarni defekty imunity s klinickym projevem: poruchy
tvorby imunoglobulin, T lymfocyti, fagocytozy a komple-
mentu

Zavazné sekundarni imunodeficity (hemato-onkologicka
a onkologicka onemocnéni po CHT, transplantace organd,
HIV)

Asplenie funkéni i anatomické (déti mladsi 2 let)
Transplantace kmenovych hemopoetickych bunék
Chronicka plicni onemocnéni ( vrozené vady a porucha re-
spiracniho traktu, bronchopulmonaini dysplazie)
Recidivujici (pneumokokové) otitidy (4 ataky a vice/ rok)
Pacienti s kochlearnimi implantaty a likvoreou

MUDr. Hana Cabrnochova
predsedkyné Odborné spoleénosti praktickych
détskych Iékari CLS JEP
&lenka Komise pro preventabilni nékazy MZ CR

POZOR SOUTEZ

Vazeni kolegoveé,
upozoriiujeme Vas, Ze soutéz o ceny vyhlasena firmou Orion

Diagnostica o Nejlepsi kazuistiku spojenou s upfes-

nénim diagndzy stanovenim CRP v ordinaci praktického
|ékare pro déti a dorost, byla prodlouzena.
Své kazuistiky mizete posilat do 31.8.2005 na adresu:
SPLDD CR, U Hranic 16-18, 100 00 Praha 10.

Redakcni rada ¢asopisu VOX PEDIATRIAE
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Meéreni funkéni zdatnosti plic u klimatickych (lécebnych)
pobytd u déti na horach a v pfimorské oblasti

MUDr. L. Reznikova

Détskd ozdravovna Javornik na Sumavé

MUDr. J. Liska, CSc. a spol.

Détské klimatické pobyty, o.p.s. (dale DKP), Plzer

graf ¢. 1
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Grad 2: Primésnd peoceniudini zmina hodnol ukazatell funioce plic na konc pobyth v porownibin s zatatem potryth
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graf €. 2
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Ugelem studie bylo ovéfit dojem, zda déti
s onemocnénim dychacich cest a astmatem
vykazuji vyraznéjSi zlepSeni orientacnich
funkénich hodnot béhem lécebnych pobyti
v horském prostfedi oproti klimatickym é-
¢ebnym pobytlim u mofe. Proto v rdmci spo-

luprace jsme vySetfili celkem 277 déti
v ozdravovné Javornik, 104 déti na Istrii
a 105 déti v Nizkych Tatrach ve véku od 5ti do
18ti let, které se v poslednich letech zlcast-
nily téchto pobyti.

Lokalitami pro studii byla détska ozdra-

O [ sephend]
W [Bagw grdng)
O irmarkent)

graf ¢. 3

vovna Javornik s celoronim provozem, kterd
se nachéazi v centraini oblasti Sumavy v na-
dmofrské vysce 1004 m.n.m. a oblast Liptov-
ského Jana v Nizkych Tatrach, nachazejici se
v nadmorské vySce 720 m.n.m. K porovnani
bylo vySetfeno 61 chlapcil a 53 divek pfibliz-
né stejného vékového rozmezi, ktefi absolvo-
vali 1écebné piimofské pobyty na lIstrii
v Chorvatsku. Smyslem prace nebylo posu-
zovani atopickych ekzémd, pollinosis a dal-
Sich. Zaméili jsme se predevsim na posuzo-
vani vydechové rychlosti méfené pomoci
PEF. Pro zajimavost jeSté uvadime graf z hor-
skych pobytli v minulosti, kdy se pomoci
Spiromedu provadélo komplexni spirome-
trické vySetieni. | toto vySetfeni prokazalo jiz
tehdy vyrazné zlepSeni funkénich parametril
plic pfi pobytu na horach spojeném s inten-
zivni zatézi (graf ¢€. 2).

Méfeni maximalni vychové rychlosti PEF
(peak flowmetrem) se provadélo na zacatku
a na konci pobytl ve SR (Nizké Tatry, Liptov-
sky Jan) a Chorvatsku (Istrie). Z grafu €. 4 je
patrné vyrazné zlepSeni hodnot PEF% o |/min
pfi pobytu na horach. Déti pfi pobytech v Niz-
kych Tatrach byly vystavovany obdenni zaté7i
pfi vystupech kombinované s vyuzitim ter-
malniho koupalisté a rehabilitace, obdobné
jako na Javorniku, ale jen v ¢ervenci a srpnu.

Na podkladé naSich zkuSenosti jsme se
s vedenim ozdravovny Javornik, ktera se sice
nachazi ve vyssi nadmorské vysce, ale vy-
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Graf & 4: Mé&feni maximalni vydechové rychlosti PEF peak flowmetrem na za&atku a na konci pobytl ve SR a graf ¢.4 .
Chorvatsku - zlepeni oproti piijmovym hodnotam M. Emmerové,

5 horskg pobyt ministryné zdravotnictvi:
42 =l dvacetikorunou se prolomi bariéra“
07 Tlak na pfiplaceni za zdravotni péci sili. Ve hre
- je zvySeni spolulcasti -pridavani penéz do
systému, v némz je jich dost, ovSem subjekty,
E 30 které s nimi hospodafi, tak €ini Spatné. Obca-
%25 né opravnéné poukazuji na to, jaké spravni
£ phimolsky pobyt budovy si zdravotni pojistovny postavily, v ja-
‘.Ezu | 20 kych autech jezdi jejich vrcholni zaméstnanci.
g . ot syt A Ze se tak déje za prostredky z vefejného so-

&

lidarniho zdravotniho pojisténi.
Lidé také opravnéné poukazuji na drahotu
mnohych I€k0. A stejné tak opravnéné kritizu-
ji nejrliznéjsi ,sponzorské dary“, které v né-
kterych ordinacich a nemocnicich dnes mu-
dny pobytu 10.den seji davat, ackoliv takovou praxi Zadny zékon
neumoznuje.
Na druhé strané s sebou obéané nechavaji
docela snadno manipulovat. Treba vyroky
predsedy zdravotnickych odborli Jifiho
Schlangera nebo vykonného feditele Mezina-
rodni asociace farmaceutickych firem Pavola
Mazana a dalSich, ktefi si ve zdravotnictvi za-
fidili, mimo jiné, pfedevsim dobry byznys. Coz
by samo o sobé nakonec nebylo nic aZ tak
i Spatného, kdyby ovSem i pfi tom byznysu zi-
DB (beze sy stal v centru hlavni pozornosti pacient, a ni-
B (zrerianl) fn A n v
BA { epleni) koliv jen jeho penézenka.
Ale k éemu sméFuji dehonestujici vyroky jako
»Emmerova a jeji rudi bratfi ... chtéji zavadét
zdravotnictvi socialistického typu*, nebo fari-
zejské hanéni generickych 16k(?
oLy Ly Le PR LD Podobnych pfikladd bych pfitom uméla vzpo-
0 kS BN IWL. HG | HOD TR IS G906 1T 1ve menout na desitky. ProtoZe, je-li to treba,
i nsenzenl pouZije se proti mym zdmérdm, ale i proti mné
lplné vSechno. Nebot ja na ministerstvu re-
prezentuji proudy, které nejsou uréitym kru-

hodné obracena na jihovychod, coZ pfi pfe-  Také pfitomnost Iékafského dohledu se jevi | him ve zdravotnictvi prijemné.

graf €. 5
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vaZujicim zapadnim proud&ni zplsobuje tep-  jako optimalni. Takze k Cemu to vSechno sméfuje? Nenechte
lejsi mikroklimatické poméry. K vybaveni této Samoziejmé jsme si védomi toho, 7e na- | S€ Poplést - sméfuje to k Modré Sanci. K to-
IéCebny patii mimo jiné i kryty bazén a reha-  razova vySetfeni PEF pfi ambulantni kontrole mu, abyste platili, a to ¢im dal tim vic. Ony po-
bilitaéni télocviény, coz vytvafi srovnatelné  nedavaji vyGerpavajici obraz o onemocnéni | Platky, dnes tfeba z tripartity vzeslé pozadav-
podminky s DKP. Také v obou srovnavanych  a jeho Gasovém vyvoji. Pfesto jsme viak na | Ky na platby za ,hotelovou sluzbu® pfi pobytu
subjektech je mozny doprovod rodice. podkladé pavodné subjektivnich pozorovani | ¥ nemocnici, nebo platby za recept, vypadaji

Vysledky méfeni v ozdravovnd Javornik  a nyndjsi uzaviené srovnavaci studie dospgli | M0Zna docela nevinné. Ale ve skutecnosti jde

jsou znazorény v grafu €. 1,3 a 5.V grafu  k vysledkim, které opraviiujf k tvrzeni, 7 po- | 10 © Prolomeni psychologické bariéry. A jak-
&. 1 je primé&mé vékové rozmezi vySetfenych  byty na hordch, pokud jsou spojeny s inten- | Ml jednou platitzacnete, uz nikdy nepresta-
pacientl v dané ozdravovné. Ze znazornéni  zivni frakcionovanou zatézi i moznosti kou- nete. Naopak. Zf' chvili to rlebude QOVKC’ ale
v grafech 3 a 5 je patrné zlepseni orientaé-  pani zlepsuji PEF vice, neZ pobyty u mote, | StoVka, potom tieba 200 KC... a pak uz to bu-
ni zdatnosti plic (tj. zlepSeni o vice nez  zvlasté pokud tyto nejsou dopliovany spor- dou |nd|VJduaIn| V) .tak, iak je nanhUJoe

ODS. Z této praxe vzejde spousta obcanl,

20%) u velké vétsiny pacienti. Lze konsta-  tovnimi aktivitami. ktefi sl kvalitif & d | o
tovat, Ze toto zlepSeni je z valné Easti zpliso- [ | e :Q" VI E] (?stupnpu z favotpl PeC
prosté nebudou moci dovolit. TakZe se i v Ces-

beno zatézi ve velmi optimalnich klimatic- Literatura u autorii .. o .

. . L Lo ku nadéjeme socialni eutanazie po sloven-
kych podminkach, samoziejmé spojenych , W

. . e . p ském ,vzoru®.
s inhalacemi, rehabilitaci a pobyty v bazénu.
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Zajimavosti

v ¢lanku Klinické priibéhy u esenci-
alnich trombocytémii se autofi zamys-
leji nad nejrliznéjSimi variantami klinické
prezentace této diagndzy. Prakticti [ékaFi mu-
si na toto myslet nejen v novorozeneckém,
ale i v predSkolnim a Skolnim véku. Je prav-
dou, Ze se setkavaji spiSe s trombocytopeni-
emi, zvlasté po infektech. Na druhé strané
vlastni trombocytémie s hodnotami trombo-
cytl vice nez 400 tis. nejsou u déti zcela
vzacné. V uvedeném ¢lanku je analyzovan
pribéh nemoci u 12ti déti ve stafi mezi 5-16
lety. Tyto byly sledovany v priméru 60 mési-
cd. Ze subjektivnich pfiznakil si 7 pacient(
stéZovalo na synkopy, bolesti hlavy, bficha,
konCetin, poruchy koncentracni schopnosti
a soustfedéni a i lehké krvaceni do svald.
Objevovalo se vSak i krvaceni, které vychaze-
lo z destickové dysfunkce. Pacienti vSak mo-
hou mit i venézni a arteridIni trombdzu
a u 44% pacientl je uvadéna splenomegalie
a ve 22% hepatomegalie. Diagnéza byla sta-
novena vétSinou nahodné pii vySetfovani pro
infekci, alergii nebo v ramci pfedoperacniho
vySetieni. Poéty trombocytd se v souboru po-
hybovaly mezi 600tis. - 3mil. U 11ti z 12ti pa-
cientli provedend sterndlni punkce, ziskany
normalni nalezy. Esencialni trombocytopenie
je vlastné myeloproliferativni onemocnéni
s excesivni produkci trombocytl. Ani u jed-
noho pacienta se nevyvinula hemoblastdza.
V priibéhu sledovani u 5ti pacientl pokleslo
mnozstvi trombocytd pod 600tis. Z hlediska
IéCby jsou znalosti omezené, 1é¢ebné u 8mi
ze 12ti pacientll pouZita acetylosalicylova
kyselina.

(Klin. Péediatr. 2004, 216, 349-355)

% 3% %k

Pro praktické Iékafe je infekéni mononuk-
le6za (IM - infekce virem Epstein Barré) velmi
¢astou a mnohdy i komplikovanou diagnézou.
Proto predkladame informaci o komplikaci IM
ve smyslu Akutni cerebelitidy s herni-
aci tkané CNS a hydrocefalem. IM
miZe probihat pod nejrlzngjSimi klinickymi
a laboratornimi obrazy od lehké hepatopatie
po zavaznou leukopenii i trombocytopenii az
po léta trvajici poruchu imunity. U nékterych
pacientil probihd i pod obrazem chronického
Gnavového syndromu. VySe uvedena pomér-

ze svéta odborné literatury

né vzacna komplikace je vSak v nékterych
pracich popisovana az u 10% hospitalizova-
nych pacientl. Musime tedy pomyslet na to,
Ze v priibéhu IM vétsinou kolem 12tého dne
je nutné pfi zhorSeni klinického obrazu a i mi-
nimalnich pfiznacich ze strany CNS brat
v (vahu akutni cerebelitidu. Autofi z tohoto
priibéhu obvinuji virovou invazi s naslednym
uvolfiovanim cytokinl. Do popfedi klinického
obrazu jsou prezentovany bolesti hlavy, svét-
loplachost, diplopie a zvraceni. Také poruchy
védomi azZ po letargii, parézy mozkovych ner-
vil, rigidita a spavost. U uvadéné pacientky
se v priibéhu IM objevily meningdlni sympto-
my, cerebellarni ataxie. Na prvém CT popiso-
van nn. a na opakovaném jiz lehké zvétSeni
postranni a treti komory. Zakladni diagnos-
tickou jednotkou se jevila nuklearni magne-
tickd rezonance, kterd jiZz vykazala zdufeni
tkdné mozecku a herniaci mozeckovych he-
misfér. Pacientka nereagovala dobfe na kor-
tikoidy, zlepsila se aZ po antiedemové 1é¢bé
manitolem a furosemidem. Po 3 mésicich by-
la pacientka zcela bez neurologickych pfi-
znakil.

(Eur. J. Pediatr. 2004,163,689-691)

3% ok %k

Borelioza miize probihat pod nejriiznéjSimi
klinickymi obrazy. Kloubni komplikace jsou
vSeobecné znamy. Prace pojednavajici
o persistentni synovitidé u déti
s Lymskou boreliozou jsou vétsinou na-
padné nepfitomnosti erytéma migrans. Zvlas-
té pacienti s dobou onemocnéni vice nez dva-
nact mésicd jsou mnohdy postizeni
intrasynovialnim autoimunitnim procesem,
zvla$té kdyz spirochetalni DNA neni deteko-
vatelna v kloubni tekutiné. U obou sledova-
nych détskych pacientd byla nalezena erosiv-
ni artropatie, erose chrupavky a synovialni
hypertrofie. Z hlediska diagnostiky patfi prvé
misto nuklearni magnetické rezonanci. U uve-
denych dvou pacientl se jednalo o dva r(izné
priibéhy. U prvého, vedeného ve stafi dvou let
pro juvenilni revmatoidni artritis, z hlediska
boreliosis negativniho, 1é¢eného naproxe-
nem, vymizely zakladni symptomy ve 3 letech,
[éCba byla ukonCena. Za dva roky se u paci-
enta objevilo erytéma migrans, byla deteko-
vana Lymska borelioza a i pfes antibiotickou

IéCbu doSlo k recidivé artritidy. Tato vymizela
az po 18 mésicni dobé v obdobi, kdy byl paci-
ent IéCen naproxenem. Druhy desetilety paci-
ent po letni Skole mél klinicky obraz postiZeni
obou kolen, laboratorni vysledky potvrdily
Lymskou boreliozu. K naproxenu byl pridan
ampicilin pozdé&ji ceftriaxon. PFi vySetfovani
nukledrni magnetickou rezonanci pro nels-
pésnou léEbu byly nalezeny chrupavcité eroze
i synoviaIni hypertrofie. Zadny ukazatel akutni
infekce nebyl nalezen. Zanétlivy kloubni infilt-
rat ale byl velmi polymorfni. Podle literarnich
zkuSenosti se autofi domnivaji, Ze optimalni
z hlediska |écby je kurativni synovektomie.
Na druhé strané nelécena Lymska artritida né-
kdy béhem 4 let spontanné vymizi. Nadale je
nutné studovat patogenezu tohoto onemocné-
ni a autoimunni dysbalance. Lze také pfedpo-
kladat, Ze u nékterych pacientl dojde pfi elimi-
naci antigenu ke zklidnéni procesu.
(Pediatr.2004.,163,646-650.)

% 3% %k

Dal$im zajimavym sdélenim je porovnava-
ni detekce hyperbilirubinemie pfFi
Zloutence terminovych novorozencu
oc¢ima nebo bilirubinometrem. Uge-
lem této studie bylo srovnat hyperbilirubiné-
mii o¢ima zkuSenych l|ékafid, dale vyuZitim
dvou bilirubinometri a kontrolnimi serologic-
kymi néabéry. Je zddraziovano ohodnoceni
cefalokaudalni progrese Zloutenky |ékafi
i oSetfovatelkami s vytipovanim péti dermal-
nich zén pro tuto cefalokaudalni progresi ik-
teru. Lze predpokladat, Zze korespondenci
i v paté zoné vétsinou znadi vysSi hodnoty nez
250umol/I. Odchylky pfi bilirubinometrech
od serologickych hodnot se pohybovaly mezi
50-60 umol/I a pfi o€nim pozorovani kolem
75 umol/I. Je nutné vSak podotknout, Ze se
jednalo o zralé donoSené novorozence. Musi-
me si uvédomit, Ze transkutanni bilirubino-
metr je zavisly na svétle, pfi kterém je méreni
provadéno. Celkové je vSak mozné konstato-
vat, Ze nebylo extrémnich rozdild pfi detekci
témito zpdsoby.

(Eur. J. Pediatr 2004,163,722-727)

Zpracoval: MUDr. J. Liska
ve spolupraci s firmou MUCOS
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|

Preockovani na TBC ma skongéit
Na doporuceni svétovych zdravotnikii ministerstvo zvazuje, 7e zrusi po-
vinné pfeockovani
Tézkou formu plicni tuberkuldzy objevili 1€kafi u patnactiletého chlapce
z Rokycan. V Cesku jde o jeden z ojedinélych pfipadii vyskytu détské tu-
berkul6zy. Ceské déti jsou totiz proti TBC ockovany. Prvni dévku ockova-
ci latky dostavaji hned po narozeni, druhou v 11 letech. O¢kovani jim za-
jistuje imunitu vzdy na deset let.
U nemocného chlapce ale prevence selhala. V porodnici nebyl ockovan
kvili jinému onemocnéni, a protoZe pochazi z problémové komunity, ne-
podafilo se Iékafim pfimét rodice, aby dité nechali naockovat pozdéji.
Nakonec se nakazil od starSich pfibuznych.
Cesti |ékaFi na o&kovani trvaiji
Pro odborniky je jeho pfipad dlikazem, Ze je nutné dal trvat na povinném
ockovani a posléze pfeockovani déti na TBC.
Ministerstvo zdravotnictvi totiz na zékladé doporuceni Svétové zdravot-
nické organizace (WHO) uvaZuje, ze povinné preockovéani v 11 letech
zru$i a nahradi dobrovolnym. Dlivodem jsou statistickéa data, ktera uva-

,Citime snahu ukolébat vefejnost, Ze ockovani proti tuberkuldze ztraci
s ohledem na nizky vyskyt pfipadii v nasi zemi na vyznamu. Tento pfipad
naznacuje, jaké by to pak mohlo mit disledky,” fika plicni Iékafka Pavla
Nykodymova.

Ministerstvo zdravotnictvi uklidiiuje: ruSeni zavedené praxe pry neni ak-
tudlni. ,Je to jen podnét k diskusi, ktery vychazi z doporuéeni WHO. Ze by
na zakladé vjbornych dlouhodobych statistik nemuselo Cesko povinné
preockovani provadét. | v jinych statech Evropské unie se od néj ustu-
puje,“ poukazuje hlavni hygienik CR Michael Vit.

Proti ndvrhu se ale ostfe stavi odborna spole¢nost. ,Rozhodné nesou-
hlasime. Pfeockovani ma své opodstatnéni. Pravé diky nému je promo-
fenost détské populace TBC tak nizka,“ tvrdi predseda Ceské pneumo-
logické a ftizeologické spolecnosti Stanislav Kos. O¢kovanim projde 98
procent déti.

Rizikem jsou imigranti

Odbornici poukazuji napfiklad na fakt, 7e se Cesko stalo jednou z naraz-
nikovych zemi pro imigranty z vychodni Evropy a Asie, kde jsou poCty ne-
mocnych tuberkul6zou stéle velmi vysoké. Tomu odpovida i vysoké pro-
cento nemocnych mezi 7adateli o azyl v Cesku. ,Pokud by bylo
pfeockovani jen dobrovolné, ztratilo by smysl. Populace musi byt chra-
néna celd,” soudi Nykodymova.

Ministerstvo se podle Vita nechce s odborniky pfit. ,Dali jsme jim to ja-
ko ndmét na zvaZeni. Budeme jejich nazor respektovat,” slibuje hlavni
hygienik Vit.

|
Zakon o nelékarskych povolanich
vyvolava radu nejasnosti

Mgr. Dana Juraskova - predsedkyn& kreditni komise Ceské asociace
sester

Kdy mohu pracovat bez odborného dohledu jako dentalni hygienistka
po studiu VZS$? Kolik kreditnich bodii je za jednu prednasku? Mohu
absolvovat prednasky pro stomatology, nap¥. parodontology? Budou
se mi tyto body zapocitavat? Pro dentalni hygienistky je velmi malo

vzdélavacich akci, spousta zajimavych témat i pro nas je ale urcena
pro zubni Iékare.

Dentalni hygienistka, ktera ziskala odbornou zpisobilost absolvovanim
tfiletého studia diplomovana dentélni hygienistka, mlze vykonavat své
povolani bez odborného dohledu aZ po tfech letech vykonu povolani
dentalni hygienistky. U absolventek bakalafského studijniho programu
toto omezeni neni a mohou pozadat o osvédcéeni ihned po absolutoriu.
Kreditni body jsou pfidélovany riznym Skolicim akcim v rdmci celozZivot-
niho vzdélavani podle platné vyhlasky. Vy se jisté miZete icastnit i Sko-
licich akci spolecné se stomatology, ale kreditni bodydostanete pouze
na zékladé posouzeni tématu a spinéni podminek vyhlasky odbornou
spolecnosti, ktera vasi profesi zastupuje. Pozor, pro zapoéteni do celozi-
votniho vzdélavani nemiZete pouZit poCty kreditnich bodil pfidélenych
takovym akcim stomatologickou komorou.

Mam 11 let praxe na operacnim sale, z toho tfi roky jako stanicni
a specializaci instrumentovani na operaénim sale. Pravé jsem patym
rokem na mateiské dovolené a planuji dalsi dité, takZe jesté néjakou
dobu ziistanu doma. Kdyz si udélam registraci do 1. 4. 2006, mam
Sest let na nashirani 40 krediti, coZ je téméf nemozné, pokud odec-
tu par let, které stravim jesté doma. PFipada mi nefér, Ze budu muset
skladat zkousSku na ministerstvu a neexistuje vyjimka, ktera by nenu-
tila matky na materské shirat kredity, ale nechat je zacit shirat aZ po
jejich nastupu zpét do prace.

Preruseni vykonu povolani na 6 let (standardni délka registracniho ob-
dobi od 1. 4. 2006) je padnym ddvodem k provéfeni znalosti. To je je-
den z divod( kontinualniho vzdélavani. Samoziejmé Ze zakon nefesi di-
vod preruSeni vykonu povolani. Chépu, Ze to mulzZete citit jako
nespravedinost, ale Zddnd vyjimka v tomto pfipadé neexistuje. Pokud
nesplnite poZadavky k vydani osvédéeni k vykonu povolani bez odbor-
ného dohledu, mate stale dvé moznosti. Bud' sloZit zkousku, anebo pra-
covat néjaky ¢as, nez poZadavky splnite, pod odbornym dohledem.
Jsem vystudovany diplomovany zdravotnicky zachranar. Vztahuji se
i na mé tii roky prace pod dohledem? V soucasné dobé jiZ pracuji 2
roky na ZZS.

V zdkoné €. 96/2004 Sh. je uveden § 18, ktery se tyka ziskavani zpliso-
bilosti zdravotnického zdchranare. Paragraf hovofi o tom, Ze zdravotnic-
ky zdchranéf, ktery ziskal odbornou zplsobilost absolvovanim stfedni
zdravotnické Skoly v oboru zdravotnicky zachranar, mliZe vykonavat své
povolani bez odborného dohledu aZ po tfech letech vykonu povoléni
zdravotnického zachranafe. Znamend to tedy, ze absolventi bakalaf-
skych studijnich program(i pro pfipravu zdravotnickych zachranafi nebo
absolventi studijnich program( diplomovany zdravotnicky zachranaf na
vysSich zdravotnickych Skolach toto omezeni nemaiji.

Prosim o radu, kde hledat informace o Skolicich akcich pro détské
sestry?

Inzerce o akcich pro détské sestry je jisté na webovych strankach Na-
rodniho centra oSetfovatelstvi a nelékafskych zdravotnickych obori
v Brné -www.nconzo.cz; jisté najdete tyto informace také v ¢asopisu
Sestra, déle na webovych strankach CAS www.cnna.cz.

Jak postupovat pii registraci détské sestry, ktera je zaméstnana
v soukromém zdravotnickém zafizeni? Je postup stejny jako u vSeo-
becné sestry?

Ano, postup ziskani osvédéeni k vykonu povolani détské sestry je totoz-
ny a pouzivaji se dokonce stejné formulafe uvedené na internetu.
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Mam SZS a Gtyfletou praxi u lizka. Nyni pracuji ve Francii, bo-
huZel zatim jako oSetfFovatelka. Jak mohu ziskat kreditni body,
kdyZ jsem ve Francii? Kdybych se vratila za par let zpét do CR,
budu muset délat zkousky, nebo budu muset pracovat pod od-
bornym dohledem? Jak je to s uznavanim SZS v Evropské unii,
konkrétné ve Francii?

Navrhuji polofit tento dotaz pfimo MZ CR, odboru védy, vzd&lava-
ni a oSetrovatelstvi. Dostanete kvalifikovany vyklad pro vasi speci-
fickou situaci. V té bude jisté podstatné, zda budete nakonec ve
Francii pracovat jako vSeobecna sestra. Kreditni body podle mého
nazoru dostat mlZete, ale musite vSechny aktivity patficné doloZit.
Vétsina SZP ve vécech tohoto zakona naprosto tape. Jsem vse-
obecna zdravotni sestra, maturita 1994, jeden rok povinny na
chirurgii v nemochnici, poté od roku 1995 jako SZP v soukromé
ordinaci mého otce, Iékare. Mam VS, titul Bc. oSetiovatelstvi.
Potiebuji mit, jak se nyni vSude piSe, do 1. 4. 2006 jakési
osvédceni podle tohoto zdkona, kdyZ vlastné stale pracuji pod
dozorem zkuseného Iékare, ktery sam ma osvédceni dle Smér-
nice EHS a dle zak. ¢. 95/2004 Sh., jako IékaF se specializova-
nou zpusobilosti pro obor ORL?

Z uvedenych informaci vyplyva, Ze jste v ordinaci lékare specialis-
ty zafazena jako vSeobecnd sestra. Bohuzel z téchto informaci jiz
neni patrné, zda jsou ve vasi naplni prace uvedeny Cinnosti, které
jsou ve vyhlasce ¢. 424/2004 Sb. vazény na kompetenci vykonu
povolani vSeobecné sestry bez odborného dohledu. Obavam se,
Ze takové ¢innosti ve vasi naplni prace uvedeny budou, osvédceni
k vykonu povoléani bez odborného dohledu tedy podle mého nézo-
ru nejspis budete potrebovat. Informace, jak postupovat, najdete
na webovych strdnkdch ministerstva zdravotnictvi (www.mzcr.cz)
nebo Narodniho centra oSetfovatelstvi a nelékarskych zdravotnic-
kych obor(i (www.nconzo.cz).

Zajimalo by mne, jestli mohu Zadat o registraci, kdyZ pracuiji ja-
ko asistentka revizniho lékare VZP. Jsem zdravotni sestra.
Nemam dostatek informaci, abych vdm odpovédéla. Vychazim
vSak z toho, Ze vSechny vSeobecné sestry, které ziskaly zplisobilost
podle zdkona ¢. 96/2004 Sb. mohou v tuto chvili vyuZit § 96 za-
kona, a pokud jim to zdkon nezakazuje, pozadat o vydani osvéd-
ceni. Predpokladam, Ze miZete ziskat osvédéeni minimalné na
Ctyfi roky.

Pocitaji se v dobé mateiské dovolené néjaké dny jako praxe,
nebo celou tuto dobu - tedy 4 roky - budu bez praxe?

V § 4 odst. 2 zdkona ¢. 96/2004 Sh. je uvedeno, Ze: ,Do doby vy-
konu povolani se zapoCita doba pracovni neschopnosti a doba ro-
dicovské dovolené, nejvySe vSak 14 tydnl v kalendafnim roce.”
Nejste tedy v priibéhu matefské dovolené (pIné bez praxe.

Mohu Zadat o vydani zpiisobilosti k vykonu povolani bez odbor-
ného dohledu v oboru vSeobecné sestry? Jsem absolventka ba-
kalarského studia, nyni studuji magisterské dalkové studium.
Pracuiji jako tifednice ve zdravotnictvi, v éervnu to budou tfi ro-
ky, kdy nepracuji jako zdravotni sestra. Ve Skolnim roce 2003-
2004 jsem vsak pracovala jako ucitelka odbornych predméti
na SZ$ (vedlejsi pracovni pomér). Zapo¢itava se vedlejsi pra-
covni pomér do praxe v Zadosti o vydani zpiisobilosti k vykonu
povolani bez odborného dohledu v oboru vSeobecné sestry?
Zakon esi délku praxe v § 4 odst. 4, cituji: ,Pokud tento zakon sta-
novi poZadavky na délku vykonu zdravotnického povolani, rozumi
se tim vykon povolani v rozsahu stanovené tydenni pracovni doby.
Pokud zdravotnicky pracovnik nebo jiny odborny pracovnik vykona-
va povolani v nizSim nez v rozsahu stanovené tydenni pracovni do-
by, potfebnéa délka vykonu povolani se imérné prodluzuje.”
Maturovala jsem v roce 2003 na SZS a chtéla bych se zeptat,
zda jsem vSeobecna sestra, nebo, jak tvrdi média, jsem pouha
osetfovatelka? Také bych se chtéla zeptat, jestli musim poza-
dat o osvédceni aZ po 3 letech praxe, a tudiz i o registraci? Ta-
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Masozeleninovy Sunarek je plny zdravi a chuti.
Navic bez pridani cukru, soli a umélych latek.

Stejné jako kazdé mamince, zalezii nam na zdravém a spokojeném
rustu nasich miminek. Proto obsahuje masozeleninovy Sunarek
jen Cisté prirodni slozky, spoustu vitaminl a dalSich dulezitych
prvkl, ptispivajicich ke zdravému vyvoji a sile vaseho ditéte.
Vybrat mlzete ze 7 lahodnych chuti. Dat détatku to nejlepsi je pro
Sunarek hracka.

7 diivodii pro masozeleninovy Sunarek:

Obsahuji plnohodnotné Zivocisné bilkoviny, navic s dvojitou
porci masa u vybranych variant.

Jsem zpracovan sterilizaci (maximalni uchovani nutriénich
hodnot).

Neobsahuji aromatické a konzervaéni latky ani uméla barviva.
Jsem bez pridavku cukru a soli.
Vyrabi mé v certifikované kvalité dle normy ISO 9001.

Obsahuji pouze ptirodni suroviny.

R oeBRO B O

Obsahuji kousky pro podporu kousani a zdravy vyvoj zoubkd.

Sunar

Pro zdravi a tsmév nasich déti

evropském trhu détské vyzivy. Pro vice informaci volejte zdarma
800 201 102 nebo navstivte www.sunarek.cz
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Zdrave riist, \fﬁ A

zdravé Zit.

Q,j Predni $vycarska potravinafska spole¢nost s vyznamnou pozici na
s

P A OV S A W A Y LA OY & A W A eSO & a4




VOX PEDIATRIAE

ké bych chtéla védét, zda body, které ziskam, aniz bych byla registro-
vana, mi budou po¢itany, nebo ne?

Maturita na SZS v oboru vieobecna sestra v roce 2003 vam nepochyb-
né zajistila ze zdkona zpGsobilost k vykonu povolani vSeobecnd sestra.
Neni tedy pravda, ze pokud méate ,jen“ maturitu, nejste sestrou. Co se
tyée kompetenci k vykonu povolani vSeobecné sestry bez odborného do-
mate povinnost ziskat 3 roky praxe predtim, nez si podate Zadost. Ziska-
né kreditni body se pocitaji zpétné i tehdy, pokud nemate osvédéeni, ne-
musite mit tedy obavu, Ze o né prijdete.

Pracuji u Zdravotnické zachranné sluzby jako sestra jiz 14. rokem.
Mam vystudovanou SZS, obor vSeobecna sestra, a k tomu specializa-
ci ARIP. Budu se k 1. 4. 2006 registrovat jako vSeobecna sestra, ne-
bo jako zdravotnicky zachranar s tim, Ze vyuZiji § 96 odst. 1 ,Pie-
chodna ustanoveni“ zakona 96/2004 Sh.?

Obavam se, Ze mate odbornou zpUsobilost k vykonu povolani véeobec-
na sestra a specializovanou zp(isobilost k vykonu povolani sestra pro in-
tenzivni pééi, nikoli tedy zdchranare. VyuZit § 96 zdkona ¢. 96/2004 Sb.
samoziejmé miZete.

|

Nanocastice odhaluji nadory
Oznadit rakovinnou bunku kontrastni latkou a tak ji Iépe rozpoznat dovo-
luji nové vyvinuté nanocastice. Metoda umozni zvysit citlivost vySetfova-
cich metod.
Nanocastice specialné vytvofené pro potfeby Iékafl by v dohledné dobé
mohly pomoci pfi vyhledavani nékterych zhoubnych nadori ve velmi ra-
nych stadiich vyvoje. Tim by se znacné zvysily nadéje pacientli na Us-
pésnou Iécbu. Koncem dubna s touto zpravou pfisli vyzkumnici z Was-
hington University School of Medicine v americkém St. Louis.
,Jedna z velkych vyhod vyuZiti ndmi vyvinutych nanocastic spociva
v tom, Ze diky nim Ize pfi hledani nador( pouZivat dnes bézné vybaveni
pro vySetfeni pomoci magnetické rezonance, jaké se pouZiva pfi dia-
gnostice mozku nebo srdce. Pfitom je ale rozliSovaci schopnost vétsi nez
u dosavadnich metod,“ uved! jeden z autor(i Gregory Lanza.

,Véfime proto, Ze tuto technologii bude mozné zacit pouzivat v klinické
praxi velmi brzy.“ Pfesvéd€iva ukazka Védci demonstrovali vysledky své-
ho vyzkumu na pokusné mysi, u niZ pfedtim vyvolali vznik velmi malého
kozniho nadoru.

Mys nejdrive vySetfili pomoci magnetické rezonance, zhoubné bujeni ale
nezaznamenali. Pak ji injekéni stiikackou vstfikli do krevniho obéhu roz-
tok obsahujici nanocastice. UZ pll hodiny po aplikaci se pfi skenovani
pomoci magnetické rezonance nador zfetelné prozradil.

Podle Gregoryho Lanzy a jeho spolupracovnika Samuela Wicklineho
jsou pouZzité nanocastice nékoliktisickrat mensi nez tecka nad ,,i“ v béz-
ném textu. Kazda z nich mlze dopravovat asi sto tisic molekul kontrast-
ni latky.

Tvar nano€astic je navrZen tak, aby se diky jakymsi ,hac¢kim“ na svém
povrchu zachytavaly v novych cévach, které si nador vytvari pro své za-
sobovani zivinami. Tak Ize odhalit i melanomy o rozmérech pouhych né-
kolika milimetr(i. Autofi navic véfi, Ze jejich metodu ptijde dal vylepSo-
vat. Podle Lanzy by se napfiklad daly nanoCastice upravit tak, aby malé
nadory zviditeliovaly i pfi pouZiti jeSté levnéjsi a rozSitenéjsi vySetfovaci
metody, nez je magnetickd rezonance. Treba pro poéitacovou tomogra-
fii nebo pro sonografii (vySetreni ultrazvukem). Postaéi méné chemote-
rapeutik Nemusi ale zlistat jen u diagnostiky. ,KdyZz mohou naSe nano-
¢astice dopravovat kontrastni latky, mohou stejné dobre poslouzit jako
nakladak pro chemoterapeutika,” navrhuje Lanza. KdyZ se Ié¢iva dosta-
nou pfimo do rostouciho nadoru, aniz by zasahla zdravé buriky, bude

mozné snizit davkovani G¢inné latky - Lanza pfedpoklada, Ze na troven
o celé rady nizsi, nez je tomu dnes. LéCba se tak stane pro pacienta
mnohem Setrnéjsi a v neposledni fadé také o dost levngjsi.

| kdyzZ je tento vyzkum v soucCasné fazi zaméren na melanomy, védci vé-
fi, Ze metodu pljde v budoucnu aplikovat i pro nékteré dalsi typy nado-
rii s podobnym mechanismem krevniho zasobovani. Do praxe by nano-
castice mohly pfijit po klinickych testech trvajicich jeden aZ pildruhého
roku.

|

Odbornici vytvorili miniaturni ¢astice,

které umozni Setrnéjsi Iécbu rakoviny
Jak rychle odhalit nédor
Uspésnost 6cby rakoviny kiZe vjznamné zvy3i objev vyzkumnikd z uni-
verzity v americkém St. Louis. Pomoci nanocastic je moZné melanom
,0znacit“ a béznymi metodami rozpoznat jiz v poc¢atecnim stadiu.
Pro¢ pravé melanom je tak nebezpecny
Melanom je obzvlast obavany zhoubny koZni nador. V pfipadé, Ze neni
véas odhalen, rychle metastazuje predevsim do plic. Jeho vyskyt v po-
sledni dobé dramaticky vzrostl diky oblibé slunéni a Gbytku ochranné
o0zonové vrstvy v zemské atmosfére.
Védci specializovani na boj s rakovinou pomoci nano¢astic maji i dalsi
dlivody, proc se zamérili pravé na tento typ nadoru. Melanom totiz ma
dvé faze riistu. V prvni se Sifi kizi horizontalné, zatimco v druhé - verti-
kélni - zacne rychle prorlstat do hlubSich vrstev a metastazuje. Nejvetsi
nadéje na vylééeni je v horizontalni fazi. Melanom ale ¢asto prejde do
vertikalni faze jesté dfiv, neZ se da dnes béZnymi metodami odhalit.
Diky vyhledavani pomoci nanocastic bude mozné objevit nebezpecny
zérodek nadoru uz v pocatecnim stadiu. Pokud navic pdjde dopravovat
chemoterapeutika pfimo k nadorovym bunkam, plijde o zvrat v IéCbé

|

Nadéje pro miliony alergiku
Vylécit pokusnou mys z alergie na kocky dokazali védci z kalifornské uni-
verzity. ProC by tedy nékterym lidem nemobhli vratit radost z pohledu na
kvetouci bez €i bfizy.
Lécha alergie trva obvykle okolo tfi let. Védci nyni dali alergikiim nadéji,
Ze se choroby zbavi spiSe béhem nékolika mésicy.
Podstatou alergie je boufliva reakce imunitniho systému na latky, které
jsou télu vlastné neskodné, jako jsou pyly. Postizenym miize zpisobit
v8e od kychani po smrtelné komplikace.
V Gasopise Nature nyni tym vedeny profesorem Andrew Saxonem z Kali-
fornské university v Los Angeles informoval o zcela pfevratném zpiisobu
Iécby. Terapie by se diky tomu mohla podstatné zkrati.
TrojSti koné a chiméry
Védci pouzili proti alergiim metodu trojského koné: ,unesli“ jednu z mo-
lekul vlastniho lidského imunitniho systému.
Bilkovinu zvanou IgG, ktera tlumi reakci imunitniho systému spojili s ko-
Cici bilkovinou, jeZ alergickou reakci spousti.
Pokud mame pochopit, pro¢ to udélali, méli bychom si trochu blize
osvétlit obvykly priibéh alergické reakce. Alergen, napfiklad ¢astecky
koCicich chlupd, se vdechnutim dostane do plicnich sklipkl. Odtud je
krvi odnesen k imunitnim receptorim, které vyvolaji vypousténi protila-
tek. V pfipadé koCici alergie pfedevsim histaminu. Tyto latky zapficinuji
vSechny komplikace od zanétd, otok( po rymu, od bolesti hlavy po smr-
telny anafylakticky Sok.
Védci slozena molekula mé dva ,konce”: jeden koéici, tedy alergen, a je-
den lidsky, jiZ zminénou molekulu IgG. Proto se ji také fika ,chiméricka*“,
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podle monstra z antické mytologie s hlavami nékolika riiznych zvi-
fat.

Jeji Gcinky jsou stejné nesourodé jako ona sama: vyvola alergic-
kou reakci a zaroven ji vyrazné tlumi, jak se ovéfilo na vzorcich lid-
skych imunitnich bunék.

Lidstvim nakaZené mysi

Vyzkumnici s davku humoru ,nakazili lidskou alergii na kocky sku-
pinu mysi. Objevili se u nich stejné pfiznaky jako u lidskych alergi-
ki, ty ovSem ,chimérickad“ molekula potlacila, a tento stav vydrzel
i delSi dobu po ockovani.

Elegance celého feSeni tkvi ve dvojim G¢inku ,chimérické“ mole-
kuly, kterd, jak fekl A. Saxon BBC, ,dokaze zabranit tomu, aby se
vam pfi vystaveni alergenu udélalo Spatné a zéroven dokéaZe
v dlouhodobé&jsi perspektivé pretrénovat imunitni systém®.

Tedy dovést télo k tomu, aby alergen nevnimalo jako hrozbu.
A protoze télo a pacient pfitomnosti alergenu netrpi, Ize kiru zkra-
tit odhadem na dobu tfi mésica.

Vyzkum se rychle bliZi k zavéru a latka proti alergii na kocky by mo-
hla byt dostupna za tfi roky.

Rozhodujici je nédpad

Vyhodou postupu je, Ze ho Ize bez vétSich potizi pouZit i u jinych ty-
pl alergie.

Vétsinu alergend ovSem stejné jako ve zkoumaném pfipadé tvofi
bilkoviny, a jedna se tedy vlastné o jakousi jednoduchou zdménu
vyrobnich komponenti. A diky omezeni reakce ji Ize pouZit i u téch
u kterych je ,ockovani“ alergeny pfili§ nebezpecné.
Perspektivnich pacienti je velké mnoZstvi. Siteni alergie patrné
souvisi i s modernimi civilizagnimi trendy. Zivot mimo pfirodu ma
podle nékterych védci za nasledek, Ze naSe télo si na alergeny ne-
zvyka. Pridejme k tomu fakt, Ze alergie je dédicna, a je jisté, Ze na-
pad Andrew Saxona a jeho tymu zcela jisté nezapadne. | kdyz se
jim ve védecké komunité objevuje konkurence napiiklad z jinych
laboratofi.

|

Alergikum opét zac¢ala sezona
P¥i vzniku onemocnéni hraje dileZitou roli nejen dédiénost, ale i
psychika a stres
Leto$ni dlouhd zima a pretrvavajici snéhova pokryvka byly milo-
srdné k pylovym alergikdim. Zatimco vloni se prvni pacienti objevi-
li v ordinacich jiz v poloviné tnora, letos to bylo aZ po Velikono-
cich.
Jen malokdo dnes miiZe fici, Ze se ho problém zvany alergie nety-
kd. Ve srovnani s obdobim pfed 20 aZ 30 lety se totiZ poCty posti-
Zenych lidi zvysily zhruba o sto procent. Jen v nasi nevelké repub-
lice Zije na 2,5 milionu alergikd. ,M(iZe za to kombinace vlivl
dédicnosti, znecisténého ovzdusi, nékdy zbytecné Iécby antibioti-
ky a také zména Zivotniho stylu, vysvétluje docent Vit Petri, ve-
douci Iékaf Centra alergologie a klinické imunologie prazské Ne-
mocnice Na Homolce.
,Prevainé sedavé zaméstnani, napfiklad u pocitace, nedostatek
télesné aktivity znamenaji mensi podporu pro imunitni systém.
A télo se pak hife brani riiznym Skodlivindm véetné alergend.”
Nebezpecna zrnka
Pyly z kvétl riiznych rostlin predstavuji vjznamnou skupinu vde-
chovanych alergend. Jejich pfitomnost v ovzdusi je sezénni a zavi-
si na dobé kvétu jednotlivych rostlin. V predjafi je to postupné pre-
devsim liska, vrba, olSe, javor, jirovec, bfiza, habr, jasan, ofeSak,
topol, dub, buk a jilm. V kvétnu rozkvétaji traviny. Doba kvétu je si-
ce pro vSechny druhy stejnd, avSak je proménlivd podle pocasi.
V nizSich a stfednich polohach konéi v prvni poloviné cervence.
Pacienti obvykle reaguji jen na urcité pyly, a nastup jejich potizi
proto fidi pfiroda tim, kdy dovoli jednotlivym rostlindm rozkvést.
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N bez pfidani cukru*, soli a umélych latek.
b Stejné jako kazdé mamince, zalezii nam na zdravém a spokojeném
rustu nasich miminek. Proto obsahuje ovocny Sunérek jen &isté
A ptirodni slozky a spoustu vitamin(, pfispivajicich ke zdravému
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Jsem zpracovan pasterizaci (zachovani vitamin, minerald
‘ a prirozené chuti).
| ' Mam vyvazenou lahodnou chut (dosazeno vybérem plodd
i a zplisobem zpracovani).
\
@ Jsem bez pridavku cukru* a soli.
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»Ackoli je ke kontaktu s pyly vice pfileZitosti na venkové, pylovou alergii
trpi vice méstska populace,” fikd docent Petrd. ,Je otdzkou, zda neexis-
tuje pfirozena hyposenzibilizace - tedy sniZeni precitlivélosti - u lidi na
venkové, dana pobytem v prostredi s vice pyly.“
V kaZzdém pfipadé je prokazano, ze vyfukové plyny, kterych je vice ve
méstech, zhorSuji kvalitu pylovych zr. Ta se stavaji agresivnéjsi, snaze
drézdi sliznice, a tim vyvolavaji alergické potize. Zivot ve méstech je ta-
ké vice napInén stresem a psychika hraje nezanedbatelnou roli pfi vzni-
ku alergie. O tom, co pravé kvete, informuje pylové zpravodajstvi. Na-
jdeme ho také na internetu www.csaki.cz nebo www.pylovasluzba.cz.

Nemoc z precitlivélosti

Alergie je nemoc z precitlivélosti a Ize ji definovat jako stav nepfimérené

obranné reakce organismu na cizorody podnét, tedy na alergen. Tato re-

akce organismus nechrani, ale naopak jej poSkozuije.

Alergeny mohou byt rizné -od vdechovanych, potravinovych, pfes kon-

taktni, bakterialni a virové aZ po Iékové a hmyzi.

Jak se s ni vypofadame

- Lidé s téZkou pylovou alergii by neméli vysazovat I1éCbu ani v zimé a mé-
li by pravidelné dochéazet na aplikace vakein.

- Ten, kdo v zimé Casto pobyval na zdravém horském vzduchu, ma vyho-
du. Podpofil svou imunitu a nepodlehne tak snadno béznym nemocem
z nachlazeni, které alergii dale zhorsuji.

- Nejidealnéjsim mistem pro pobyt v jarni pfirodé je pro pylové alergiky
les. Nejlepsi je prochazka podél lesniho potoka. Diky velké vihkosti
vzduchu a pfirozené ochrané proti vznasejicim se pylim ve vzduchu
maji tady alergici nejméné potizi.

- Je ale stejné lepsi si na prochazku s sebou vzit Iéky (kapky, sprej), kte-
ré zabrani projeviim alergické rymy ¢i podrazdéni oéi.

- Pokud vime o potizich s pyly, méli bychom zacit 14 dni pfed ofekdava-
nym pfichodem pylové sezény uZivat preventivné antihistaminikum
v tabletkach ¢i kapkach.

Co fikaji Cisla

V Ceské republice Zije:

- 35 % atopikd, tedy 3,5 milidnu lidi (maji zvySené hladiny alergickych
protilatek, ale nemusi mit projevy alergie);

- 25 % alergik(, tedy 2,5 miliénu lidi (maji zjevné projevy alergie);

- 8 % astmatikd, tedy 800 tisic lidi;

- 12 % lidi s alergickou rymou;

- 10 % ekzematikdl.

|

Cesky objev v Nature: jak vznika nador
0 objevu &eskych védcl na poli nddorového vyzkumu piSe jeden z jeho
autord, Jifi Bartek
VSeobecné se soudi, Ze nddory nds postihuji az presprili§ ¢asto. Pro Cte-
nafe bude tedy asi pfekvapenim, Ze védci zabyvajici se vyzkumem nado-
rll si jiz fadu let I&mou hlavu otazkou zcela opacnou: Jak to, Ze nadort
neni jeSté mnohem vice a nepostihnou kazdého z nas a jiz v mladi?
Lidské télo obsahuje asi 1014 bunék. Kazdy z naSich genli mlize doznat
nahodnou genetickou zménu (mutaci) pfiblizné v jedné z 107 bunék pfi
kazdém bunécném déleni. A genl, jejichz mutace mohou pfispét ke
vzniku nadoru, jsou v genomu kazdé bunky desitky aZ stovky. Kdyz toto
uvazime, je ziejmé, ze se nasSe bunky dokazou néjakymvelmi Géinnym
zplisobem branit tomu, aby se navzdory takovym nebezpeénym muta-
cim zvrhly v buriky agresivniho nadoru.
0 objasnéni molekularni podstaty takové vnitfni bunécné protinadorové
bariéry se jiz dlouho pokouseji stovky laboratofi na celém svété. Toto
Gsili postupné vedlo k objeviim nékolika takzvanych nddorovych supre-
sordl, bilkovin, které pomahaji nddoriim pfedchazet nebo vznikajici na-

dor potlaéit napfiklad tim, Ze brzdi déleni takovych nebezpecnych bu-
nék, nebo dokonce vyvolaji jejich smrt (zpdsobi bunéénou sebevrazdu
pro zachranu celého organismu). Stéle vSak nebylo jasné, jak nase bufi-
ky dokazou udélat svou vlastni diagn6zu a rozpoznat, Ze jsou na cesté
zvrhnout se v bufiky nadorové. Tajemstvim rovnéz zlistavalo, jakym me-
chanismem na takovou sebediagndézu odpovidaji, jinymi slovy, jak
o vzniklém nebezpedi dokaZou informovat své dfimajici nddorové supre-
sory a probudit je k akci ve snaze pocinajici nador zastavit nebo zcela
zZnicit.

A pravé na tyto dvé dilezité a spolu lzce souvisejici otazky se ndm nyni
podafrilo odpovédét - tedy tymu Ceskych védcl a jejich spolupracovniki,
ktefi pracuji v Danském centru pro vyzkum rakoviny v Kodani.

0 vyznamu tohoto objevu svéd¢i nejen to, Ze ¢lanek popisujici nase vy-
ale i skutecnost, Ze pro maximalni rozsiteni téchto novych poznatkil je
toto Cislo Gasopisu vytiSténo ve vice kopiich a poskytovano Gcastnikiim
nejvétsi letosni konference se zaméfenim na vyzkum nadord, kterd pra-
vé zacdina v kalifornském Anaheimu.

Bunécny dozor

Hlavni pfinos této nové studie tedy spociva v objevu bunécné a moleku-
larni podstaty procesu, ktery lidské buriky aktivuji jako odpovéd proti
svym vlastnim pocinajicim nadorovym zménam. Jde tedy o jakysi vnitfni
dozor a obranu, kdy se takova prenddorova burnka snazi vyporadat sama
se sebou. Tim se liSi napfiklad od imunologické odpovédi, kde na anti-
geny (vyvolavajici tvorbu protilatek) odpovidaji bufiky jiné. Clanek rov-
néZ doklada, Ze tento mechanismus je zmobilizovan u €asnych stadii na-
dorli vSech hlavnich typ(, jako je napfiklad karcinom prsu, tlustého
streva, plic nebo mocového méchyfe. Jde tedy bud o mechanismus uni-
verzalni, nebo témér univerzalni pro rizné typy bunék a tkani.

Jak tedy buriky poznaji, Ze jim hrozi nebezpeci pfemény v buiiky naddoro-
vé? Zda se, zZe tim velmi citlivym ukazatelem pocinajici nddorové pre-
mény je stav aparatu, ktery je béhem kazdého bunécného déleni odpo-
védny za bezchybné okopirovani (replikaci) celého genomu, tj. néjakych
tfi miliard genetickych ,pismen“ tvoficich dvoufetézcové molekuly DNA.
U normalnich bunék probihda proces replikace DNA pod pfisnou kontro-
lou a pfipadné drobné chyby jsou ihned opraveny, takze neni tfeba
spoustét Zadny poplach. Naproti tomu u po€inajicich nddorovych bunék
(pfestoze se ani nemusi délit rychleji nez nékteré typy bunék normal-
nich) probihd kopirovani genomu ponékud pfekotné, nekoordinované
a vznikaji pfi tom Castéjsi chyby, dokonce i ve formé zlomu molekul DNA.
A pravé tyto chyby, poSkozeni DNA u poéinajici nddorové burky, jsou tim
signalem, ktery burika rozpozna a na ktery pak odpovi. Odpovédi je ak-
tivace celé sité dfimajicich bunéénych bilkovin, z nichZ nékteré se speci-
alizuji na rozpoznani poskozené DNA, jiné rychle rozsifi tuto poplasnou
zpravu do vSech koutd bunécéného jadra a aktivuji dalsi bilkoviny, které
se pak snaZi zabrzdit déleni takové abnormalni buriky nebo ji zabit.
ProC selhdva sebeobrana?

Jestlize naSe bufiky maji k dispozici takovy (€inny nastroj sebeobrany,
pro€ nakonec v fadé pfipad( tato bariéra selhdva a nékteré pocinajici
nadory se pfece jen vyvinou v agresivni, Zivot ohroZujici onemocnéni?
Cely proces postupného vyvoje nadoru je velmi dlouhy, trva €asto léta
a nékdy i desetileti. Je to takovy miniaturni darwinovsky evolucni boj
0 preZiti, jenze misto Zivocisnych druhli zde o preZiti bojuji jednotlivé
buriky skupiny bunék (tzv. bunécné klony). Aby prenadorové burky pfe-
Zily tlak aktivované buné¢né obrany, ktery je nuti bud spachat sebevraz-
du, nebo ziistat ve stavu, kdy se nemohou délit, musi néjakym zpUso-
bem onu probuzenou protinddorovou bariéru obejit nebo ji ,vypnout”. To
vyZaduje trpélivost, drZet se zuby nehty éekat na ndhodnou genetickou
zménu, mutaci, ktera dfive nebo pozdéji mizZe zasdhnout nékterou z dii-
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leZitych soucasti té obranné sité.

U nékterych nadorl dojde napfiklad k mutaci, ktera vyfadi z ¢innosti vy-
Se zminény detektor poSkozeni DNA, nebo k mutaci zneSkodnujici pre-
naSec toho alarmujiciho signalu. Vysledkem je stale jeSté predrakovin-
na burika se zvySenou frekvenci chyb v DNA, ale nyni jiz osvobozena od
stalého tlaku protinddorové bariéry. Bariéra je ochromena a bud chyby
DNA jiz neregistruje, nebo o jejich existenci nedokaze informovat peri-
ferni, vykonné soucasti obranné sité. Podobné miZe dojit k mutaci v té
¢asti obranného systému, kterd normalné vyvola bunéénou smrt, a ta-
kova Gasné nadorova buika pak nemU(Ze byt v€as zniena. Takové mu-
tace tedy mohou obranu oslepit nebo ochromit, a tim poskytuji vznikaji-
cimu nadoru vyhodu preziti.

Postupné tak mlze dojit k vybéru téch ,nejschopnéjSich”, bunééné po-
pulace (klonu) nejlépe adaptované a schopné nejen preZit, ale také rlist
a nakonec vytvofit zhoubny néador.

Jak se objev projevi v I6¢bé

KdyzZ se tedy podafilo Iépe pochopit bunééné mechanismy obrany proti
vznikajicim nadorlim a mechanismy, jimiz naopak nadorové burnky ony
nastrahy bunécné obrany prekonavaji, bude tyto nové poznatky mozné
néjak vyuZit v diagnostice nebo Iécbé nadorovych onemocnéni? Dilezi-
té je nejprve si uvédomit, Ze jak IéCebné ionizujici zafeni, tak mnohé
z pouzivanych chemoterapeutik plisobi na bufiky pravé tim, Ze poSkozu-
ji DNA. A odpovéd bunky na takové poSkozeni DNA vnéjSimi vlivy zavisi
pravé na stavu oné bunécné regulacni sité, ktera chyby v DNA rozpozna
a reaguje na né, vétSinou zpomalenim bunécného déleni a aktivaci
opravy poSkozené DNA, pfi velkém poSkozeni vSak i bunéénou smrti. Ji-
nymi slovy, ona vnitfni bariéra proti vznikajicim nadorGim vyuZiva stejnou
molekularni masinerii, jakou bufiky odpovidaji na bézné uzivané metody
Iécby. Je tedy mozné, Ze alespon nékteré pfipady rezistence nadori na
IéCbu odraZeji onu evoluéni adaptaci vznikajiciho nadoru, schopnost vy-
hnout se odpovédi na poSkozeni DNA.

V budoucnu bude pravdépodobné mozné tyto nové poznatky vyuzit
k pfedpovédi reakce jednotlivych pacientli na 1é¢bu zafenim nebo che-
moterapii a k volbé optimalni kombinace nebo Ié¢ebné davky. Nadory
totiZ svou schopnosti vypnout nékteré prvky obrany sice zvySuji svou
schopnost prezit, ale zaroven tim odhaluji svou Achillovu patu. Zatimco
normalni buiky maji k dispozici cely arzenadl bunééného obranného
systému a snadnéji se s takovym poSkozenim DNA (zplisobenym napfi-
klad 1é¢bou) vypoFadaji, u nador( je obrana oslabena a dal$i poSkozeni
DNA (napfiklad ozafenim) vede pak k tomu, Ze buiika zcela selze a zpra-
vidla zanikne. Do budoucna se tedy nabizi mozZnost téchto biologickych
rozdild 1épe vyuZit pro 1éEbu Sitou na miru kaZzdého pacienta. Bude asi
mozné u kazdého nadoru zjistit, které ¢asti vnitfniho obranného systému
jsou jesté funkéni, a cilené je oslabit. Piedbézné laboratorni pokusy na-
znacuji, Ze by tak bylo mozné selektivné jesté vice zvysit citlivost nadori
na léébu poSkozujici DNA.

Aby prenadorové bunky preZily tlak probuzené bunécné obrany, musi ji
obejit i ,vypnout“. To vyZaduje trpélivost, drZet se zuby nehty a ¢ekat na
nahodnou mutaci, ktera dfiv nebo pozdéji zasahne klicovou ¢ast obran-
né sité.

Objev Eeskych védcil

V Danském centru pro vyzkum rakoviny v Kodani trvale pisobi tfi vyni-
kajici Cesti védci: Jifina Bartkova, Jifi Bartek a Jifi Lukas.

Na préci, kterd objasnuje podstatu vnitini bunééné protinadorové obra-
ny se kromé& nich podilela i postgraduéini studentka z Ustavu molekular-
ni genetiky AV CR Zuzana Hotejsi. Jejich objev ve &tvrtek zvefejnil reno-
movany védecky Casopis Nature jako hlavni téma ¢isla s nazvem Cancer
Checkpoint.

INZERCE

V této rubrice je moZno otisknout
poZadavky na zastupy, Iékare na dovolenou,
mozZnost zaméstnani asistenta,
lektory, pronajmy mistnosti apod.

Pro ¢cleny SPLDD a OSPDL ZDARMA.
Opakované zverejnéni po predchozi dohodé.

Pfenecham praxi

Prenecham zavedenou praxi PLDD v Praze, popfipadné jeji €ast.
Tel.: 737 413 564.

Piijeme détského Iékafe
Nestéatni zdravotni stfedisko Pernink na Karlovarsku pfijme détského Iékare.

Nabizime: vjhodné platové a pracovni podminky, byt 2+1 k dispozici, horské
turistické centrum. Kontakt - tel. 607 244 730.

Hledam pediatra na zastup

Soukromy PLDD z Pelhfimova hleda pediatra s licenci na ob&asné zastupy
v dobé nemoci, dovolené &i lazni, mozné i jako asistent na 0,2 (vazku.
Tel.: 565 326 179 €i 723 433 778 v ordinaéni dobé, pozdéji: 723 666 156.

Hledam misto asistenta v ordinaci PLDD

Lékarka, 36 let, s 1. atestaci a pediatrickou licenci, t.¢. na rodicovské
dovolené, hleda misto asistenta v ordinaci PLDD v Praze. Nastup mozny
na ¢astecny Uvazek od zafi ¢i fijna 2005. Tel.: 604 839 882

Pfenecham zavedenou praxi

Prenecham zavedenou praxi PLDD v Praze, popfipadné jeji ¢ast.
Tel.: 737 314 564.

ALMEDA pfijme lékafFe - pediatra

ALMEDA, a.s., provozovatel Méstské nemocnice v Neratovicich pfijme na za-
jisténi sluZeb sekundarniho |ékafe s I. atestaci z pediatrie nebo v pfipravé na
ni na novorozenecké oddéleni. Nastup ihned nebo dle dohody.

Kontakty: telefon: 315 637 111 - Gstfedna,

315 637 337 - persondlni oddélent, fax: 315 684 212,

e-mail: nemocnice@almeda.cz

Nabizim misto asistenta v ordinaci PLDD

Nabizim misto asistenta do ordinace PLDD v Tabore na poliklinice.
Prenechdni ordinace a prodej podild mozny. Telefon: 381 253 220

Hledam pediatrickou praxi

Hledam pediatrickou praxi s moznosti odkoupeni v Praze. Tel.: 732 942 882.

Odkoupim zavedenou ordinaci PLDD

Lékarka - pediatr, dlouholetd praxe, licence, Il. atestace, odkoupi zavedenou
ordinaci PLDD v Praze. Zn: Osobni jednani, tel.: 603 293 584
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