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Nové modernizovana spankova laboratof ve VFN se zaméruje na poruchy
spanku pacientid se vzacnymi nervosvalovymi chorobami

BéZné nemoci, jako je spankova apnoe, namésicnictvi, porucha chovani v REM spanku, syndrom neklidnych
nohou, a vzacné nemoci, jako jsou narkolepsie, idiopaticka hypersomnie a vybrana nervosvalova onemocnéni
(napfiklad Duchennova svalova dystrofie, myasthenia gravis). Na poruchy spanku a na poruchy dychani ve
spanku u (¢i na zakladé) nervosvalovych onemocnéni se specializuje Centrum pro poruchy spanku a bdéni na
Neurologické klinice 1. LF UK a VFN. Unikatni pracovisté proslo nedavno modernizaci a diky novym pfistrojim
a komplexni péci ,,pod jednou stiechou” se Iékarim dafi dospélym pacientlim s nervosvalovymi chorobami
prodluZovat Zivot a zvySovat jeho kvalitu.

Vzacna neurologickd onemocnéni (onemocni jimi pfiblizné pét z deseti tisic osob) pfedstavuji vyznamny problém
kvuli sloZitosti diagnostiky a specifickym terapeutickym moZnostem. Patfi sem velka cast nervosvalovych
onemocnéni. Nékterd z nich vedou postupné k dechové nedostatecnosti. Ta se nejdfive projevi ve spanku a jiz
v tomto stadiu je vhodné tento problém |écit neinvazivni ventilaéni podporou v dobé spanku. Pfi progresi nemoci
se rozsifuje nutnost neinvazivni ventilace i do denni doby. Centrum pro poruchy spanku a bdéni VFN poskytuje
diagnostiku poruch dychani a spanku u téchto nemoci a nastavuje dychaci podplrnou lé¢bu, kterou nemocni
pouZivaji ve svém domdcim prostredi.

Nemoci se zvySenou spavosti

Dalsi skupinou vzacnych neurologickych nemoci jsou centralni hypersomnie (nemoci se zvySenou spavosti),
kterym se Centrum vénuje od poloviny minulého stoleti. Do této skupiny patfi narkolepsie, kterd ma ctyti klasické
symptomy: nahlé usinani, kataplexie (ndhla ztrata kosterniho svalstva), spankova paralyza a spankové halucinace.
Druha nemoc z této skupiny je idiopaticka hypersomnie, charakterizovand velmi dlouhym nocnim spankem
s obtiznym probouzenim. Idiopatickou hypersomnii jako prvni popsal ¢esky neurolog, docent neurologické kliniky
a zakladatel jejiho spankového pracovisté Bedrich Roth.

Centrum vysetfuje také nemoci s poruchou pohybu, jako je Parkinsonova nemoc a jeji prodromalni stadium,
poruchu chovani v REM spanku a problémy souvisejici se spankem u téchto chorob. ,Jsem rdd, Ze diky neddvné
modernizaci prostor Centra pro poruchy spdnku a bdéni miuZeme nyni zajistit diagnostické pobyty i zcela
imobilnim pacientim, ktefi vyZaduji sprdvné nastaveni dychaci podpory. Nase klinika totiZ patfi mezi tfi pracoviste
v Cesku, kterd jsou soucdsti evropské sité pro vzdcnd neurologickd zafizeni se zamérenim na komplexni
diagnostiku a Iécbu poruch fizeni pohybu, “ konstatuje prednosta Neurologické kliniky 1. LF UK a VFN prof. MUDr.
Robert Jech, Ph.D.

Modernizace spankové laboratore zvysila komfort pacientli a moznosti Iékafu

Stavebni Upravy, kterymi pracovisté proslo od dubna do cervna letoSniho roku, vedly ke zvétSeni jednoho
pacientského pokoje a modernizaci koupelny s toaletou. Prostory nyni odpovidaji sou¢asnym pozadavkim na
zdravotnické zatizeni, jsou snadno pfistupné pro invalidni vozik i transportni lehdtko. V pacientském pokoji je
nyni dostatek mista i pro doprovod nemocného, co? je z pohledu pacientd, ktefi se zpravidla bez asistence
pecujiciho neobejdou, obrovsky posun a zvyseni komfortu.

Nejvétsi podil poruch spanku tvofi obstrukéni spankova apnoe

Centrum se zabyva nemocemi s nadmérnou denni spavosti, vySetfuje nemocné s nekvalitnim no¢nim spankem
rdzné priciny, napfiklad s periodickymi pohyby konéetinami ve spanku a se syndromem neklidnych nohou. Lékafi
zde také pecuji o nemocné s parasomniemi, jako je no¢ni dés a somnabulismus. Zabyvaji se také poruchou
chovani v REM spanku. Nejvétsi podil poruch spanku pak tvofi obstrukéni spankova apnoe a roste pocet
nemocnych s nervosvalovymi chorobami.
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Nervosvalova onemocnéni: Postupna ztrata hybnosti

Nervosvalové choroby zahrnuji rozsahlou $kdlu onemocnéni, jejichz nejvyraznéjSim projevem je zhorseni
hybnosti riizného stupné — od lehkého postiZzeni az po témér kompletni ztratu pohybu. DalSimi pfiznaky jsou
obtize pfi polykani, mluveni, dychani, nékdy i omezeni mentdlnich funkci, zadchvaty a poruchy spanku. Nemoci
mohou byt vrozené, dédicné podminéné nebo ziskané. VétSina dédiénych nervosvalovych nemoci je
progresivnich a Casto se projevuje jiz v détském véku narusenim normalniho pohybového vyvoje ditéte.
,Prevratnym krokem bylo zavedeni genové terapie u spindini svalové atrofie a novorozeneckého screeningu této
choroby, “ vysvétluje doc. MUDr. Iva Pfihodova, Ph.D., a dodava: ,,U Duchennovy svalové dystrofie a jinych typi
dystrofii se terapeutické cesty zastavujici progresi choroby zatim hledaji. Soustredujeme se na co nejdelsi udrZzeni
aktivni hybnosti, odddleni respiracniho selhdvadni, prevenci srde¢niho a dalsiho pridruZeného postiZeni.”

Dédi¢né vazané dystrofie mohou vznikat i v dospélém véku. Z dalSich nervosvalovych onemocnéni dospélého
véku, které neurologicka klinika fesi, patfi myasthenia gravis — lécitelné autoimunitni onemocnéni. To vede
vétsinou ke slabosti pouze nékterych svalovych skupin (ocnich, Zvykacich, polykacich), ale mize ohrozit pacienty
akutni dechovou nedostateénosti.

Vcasna diagnostika poruch dychani je zcela klicova

Péce o pacienty s nervosvalovymi onemocnénimi vyzaduje multioborovou spolupraci. Do tymu zdravotnich
specialist patfi nejen neurolog, ale také somnolog (spankovy specialista). ,,Hlavnim divodem je, Ze respiracni
nedostatecnost, kterd postihuje pacienty se slabosti dychacich svald, se objevi nejprve ve spdnku, a to konkrétné
v REM spdnku, “ upozorriuje as. MUDr. Simona Dostalova a doplriuje: ,, Pro pacienty je dileZitd véasnad diagnostika
pomoci nocni registrace dychdni idedlné formou polysomnografie véetné analyzy krevnich plynd. Pak ndsleduje
lé¢ba spocivajici zejména ve ventilacni podpore k zajisténi kompenzace poruchy dychani.” Pravé tato ventilacni
podpora (neinvazivni plicni ventilace) je poskytovana v centru VFN. Nejprve v no¢ni dobé v priibéhu spanku a pfi
progresi onemocnéni i v denni dobé za bdélosti. Nemocny s nastavenou lécbou Zije pak v domacim prostredi za
periodického dohledu v Centru.

Nové pfistroje vyrazné zlepsuji kvalitu Zivota

Néktefi pacienti jsou na Iécbé zavisli a potrebuji ji témér 24 hodin. Nové pfistroje, hrazené zdravotnimi
pojistovnami, diky baterii a upevnéni na elektricky vozik umoZiuji takovym pacientim mobilitu a fungovani mimo
domov. A to i bez pripojeni do elektrické sité, coz jim nové dava jistou miru svobody a vyrazné zvysuje kvalitu
Zivota. VymoZenosti moderni doby je také telemetrické sledovéni, diky kterému mulzZze mit lékaf prehled
0 pouZzivani pfistroje pacientem i bez jeho pfitomnosti ve zdravotnickém zatizeni.

Komplexni péce o pacienty: Srdce, polykani, dychani, fidnuti kosti

Centrum pro nervosvalovd onemocnéni funguje ve VFN jiz desitky let a Uzce spolupracuje s Centrem pro poruchy
spanku a bdéni. V soucasnosti hraje kli¢ovou roli pro zajisténi komplexni péce u dospélych pacient( s dystrofii.
Toto onemocnéni je sice primarné neurologické, ale vyzaduje pé¢i mnoha odbornosti, jelikoZ dochazi k postizeni
rdznych orgdnovych soustav. Zaroven se pacienti doZivaji ¢im dal vys$siho véku a je tfeba fesit fadu novych
komplikaci nemoci, kterych se dfive zpravidla nedozili. ,Jsme velice rddi, Ze se i za pomoci sponzorskych dard
pacientské organizace Parent Project Ci Asociace muskuldrnich dystrofik( dari centrum pro tyto pacienty ve VFN
postupné budovat,” fikd MUDr. Karolina Podolskd ze IV. interni kliniky 1. LF UK a VFN a vypocitava:
K neurologické klinice se v pribéhu let pridali v péci o pacienty i specialisté z Il. interni kliniky s kardiologickou
péci, ze lll. interni kliniky s osteologickou péci a ze IV. interni kliniky s péci nutricni a gastroenterologickou.” P¥i
planované operaci pacient( s dystrofii ¢i v akutnich stavech se dafi rozvijet spolupraci také s I. chirurgickou
klinikou, KARIM ¢i klinikou paliativni mediciny. VSeobecné fakultni nemocnici se z fad pacientd s nervosvalovym
onemocnénim dostalo jiz dvou ocenéni, jedno v uplynulych letech obdrzZel od organizace Parent Project pravé
tym Neurologické kliniky VFN a druhé obdrzel pred dvéma lety tym nutri¢ni ambulance IV. interni kliniky. V obou
pripadech $lo o ocenéni nejvétiiho pFinosu pacientdim v oblasti zdravotni péce. , Takto komplexni zdzemi je v CR
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jedinec¢né a spolu s neurologickou klinikou se budeme i naddle usilovné snaZit péci rozvijet a zdokonalovat,
dodava MUDr. Podolska.

O Vseobecné fakultni nemocnici v Praze

Vieobecna fakultni nemocnice v Praze (VFN) patii mezi nejvétsi nemocnice v CR. Poskytuje zakladni, specializovanou, a zvlasté
specializovanou léCebnou, osetfovatelskou, ambulantni a diagnostickou péci détem i dospélym ve vsech zakladnich oborech.
Zajistuje také komplexni Iékarenskou péci, véetné technologicky naro¢nych ptiprav cytostatik nebo sterilnich l1é¢ivych
pripravkd. Je zaroven hlavni vyukovou zakladnou 1. lékafské fakulty Univerzity Karlovy v Praze a nejvétsim vyzkumnym
medicinskym pracovistém v CR.

www.vfn.cz

O 1. lékarské fakulté Univerzity Karlovy

1. lékafska fakulta Univerzity Karlovy je nejvétsi z Ceskych |ékarskych fakult — navstévuje ji pres 4500 studentd. Zakladnimi
studijnimi programy jsou vseobecné a zubni |ékafstvi, kromé nich nabizi fakulta studium dalSich zdravotnickych obord,
specializa¢ni a celozivotni vzdélavani a fadu doktorskych program(. Kazdoroc¢né absolvuje 1. LF UK vice nez 300 novych |ékara
www.lfl.cuni.cz

Pro dalsi informace: Mgr. Marie Hefmankova, tiskova mluvci VFN v Praze, e-mail: marie.hermankova@vfn.cz, tel.:
224 962 074
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