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Neni nadéje - zbyvad laska

Spoleénost  pro  mukopolysacharidosu  vznikla na  pfelomu  roku 1994
a 1995 jako prvni narodni Spole¢nost v byvalych vychodnich zemich. Od pocatku €innosti
spolupracuje s obdobnymi organizacemi v zahraniéi. V Ceské republice navazuje na &innost
lékafli VSeobecné fakultni nemocnice v Praze, zejména spoluprace s Prof. MUDr. Jifi
Zemanem. DrSc.

Hlavnim cilem je ulehit zivot téZzce zkouSenym détem a jejich rodinam. Spole¢nost ve své
¢innosti napliiuje motto svétového spoleCenstvi takto nemocnych déti — ,Neni nadéje, zbyva
laska“. V podminkach CR rozviji narodni program pomoci ,Pomozme jim Zit a zemfit doma*,
kterym naplfiuje zékladni cil existence a Cinnosti naSeho spoleCenstvi. A to i pfesto, Ze cca
od roku 2008 existuje (izka skupina déti, kterym jiz je podavan 1ék. Cinnost Spolecnosti se
tak zaméfila na dvé skupiny déti: bez moznosti IéCby a ty co mohou vyuZit lék.

Mukopolysacharidosa je vrozené onemocnéni latkové vymény, které je zpusobeno
chybénim Zivotné duleZitého enzymu. Nasledkem toho dochazi k hromadéni produktu
metabolismu, jeZ se usazuji ve tkanich Cetnych organl (jatra, slezina, srdce, mozek ap.)
s nasledujici poruchou jejich funkce. ZpoCatku se vétSinou déti vyvijeji normainé,
k nastupu obtizi dochézi az v dalSim vyvoji, pfiemz rozvoj a intenzita pfiznakd mohou
byt velmi rozdilné. Existuje nékolik typld mukopolysacharidosy, které se liSi prab&hem
a dasledky.

Obecné v8ak plati, ze vlivem narustajiciho hromadéni ,Skodlivin“ dochazi k neustale
postupujicimu poskozovani bunék napadenych organu. Projevy onemocnéni narUstaji
s postupujicim vékem. Dité jakoby se vracelo ve vyvoji zpét. Intelekt se postupné
shizuje, dité je inkontinentni, poruchy hybnosti je odkazou na invalidni vozik, dochazi
k poruse a ztraté polykaciho reflexu, porucham dychacim ap. A nasledné ke smrti.
Bohuzel, ucinna lécba pro déti, které jsou starSiho véku - neexistuje, a¢ vyzkum
pokraCuje stale dopfedu. A u déti, u nichZ je diagndza urCena v poslednich letech je
mozno uvazovat o léché — tyka se nékterych déti s typem I, II., IV. a VI., které jsou
léCeny podavanim pfislusného enzymu.




Podékovani prof. MUDry. Jifimu Zemanowvi, DrSc.

Prof. MUDr. Jifi Zeman, DrSc., pfednosta Kliniky détského a dorostového lékafstvi 1. LF UK a VFN pfedal v roce 2017 vedeni Kliniky détského a dorostového lékafstvi VFN Praha.
Pii této pfileZitosti obdrZel zlatou pamétni medaili Univerzity Karlovy. Od vzniku Spole¢nosti pro mukopolysacharidosu Uzce spolupracovat s jejim zakladatelem, poskytoval odborné
poradenstvi a zastitu pro fadu aktivit Spole¢nosti.

Pan profesor nadale zlistava na postu odborného Iékarfe VFN Praha a nadale bude pomahat desitkam détskych pacientl, zejména, s metabolickymi onemocnénimi.

Je absolventem Fakulty détského Iékafstvi UK v Praze, od roku 1979 pracuje na Klinice détského a dorostového lékafstvi 1. LF UK. Vé&decka Cinnost prof. Zemana je zaméfena na
dédicné poruchy metabolismu. Je hlavnim autorem ¢i spoluautorem 150 publikaci véetné nékolika monografii, poget citaci (bez autocitaci) dosahl 1152, Hirschliv index je 20. Se svymi
spolupracovniky se podilel na objevu ¢ty novych nemoci, mezi které patfi periferni porucha 6-pyruvoyl tetrahydrobiopterinsyntazy, homozygotni forma porfyria variegata, neonatalni
mitochondrialni encefalo-kardiomyopatie a porucha prenyltransferazy, ktera zplisobuje novou poruchu glykosylace protein(i. Podilel se i na objevu genu pro mukopolysacharidozu typ
Il C a genu pro jednu z kostnich dysplazii. Za védeckou praci ziskal nékolik prestiznich cen. Je ¢lenem fady odbornych spole¢nosti a redakénich rad odbornych ¢asopist domécich i
zahranicnich

Vyznamna ocenéni:

rok 1993 Cena ministra zdravotnictvi CR za védu

rok 2000 Cena ministra zdravotnictvi CR za védu

rok 1995 Cena Ceské Neurologické spole&nosti za
nejlepsi publikaci

rok 1997 Cena Ceské Pediatrické spolecnosti za
nejlepsi publikaci

Spoleénost pro mukopolysacharidosu dékuje panu profesorovi za dosavadni podporu a tési se na spolupraci v dalSich letech.



Pomozme jim Zit a zemiit doma...

V roce 2017 Spole¢nost pokracovala vrealizaci svého pilotniho projektu — ,Pomozme jim zit a zemfit doma®, ktery
sestava s nasledujicich podprojektt, zaméfenych na jednotlivé oblasti Zzivota rodin s détmi nemocnymi
mukopolysacharidosou. V roce 2017 probéhlo za finanéni podpory donator(i a poradajiciho hotelového zafizeni
jedno celostatni setkani rodin déti nemocnych MPS. Spoleénost poskytla zakladni socialné-pravni poradenstvi 19
rodinam, v péti rodinach se jednalo o dlouhodobou podporu a fedeni sloZitych socialnich situaci. Tisfova linka
Spoleénosti zaznamenala vice nez 200 telefonatl rodin.

Stejné tak v roce 2017 Spole¢nost pokracovala ve spolupraci se sdruzenim Zivot détem (www.zivotdetem.cz).

Z prostredk( podpory od tohoto donatora byly pofizeny rehabilitaéni a kompenzaéni pomUcky pro déti nemocné
MPS dle aktualnich potfeb rodin. Pokraovala podpora Nadace Sirius, ktera zasadné podpofila projekt ,Centrum
provazeni 2018“. Nadace Sanafriends firmy Sanaplasma, ktera opét vyrazné podpofila konani Narodniho setkani.
V roce 2016 jsme také ziskali podporu vyznamnych partnert jako Shire Czech, s.r.o., Quadtrans, s.r.o., a dalSich
donéatorti. Mezi nimi i desitek fyzickych osob. Provozni naklady jsme hradili z dotace Utadu viady CR. V&echny
prostiedky jsou pouzivany na néktery z nasledujicich programa:

Projekty podpory v roce 2017:
24 hodinova linka pomoci

poradenstvi v socialné pravni a zdravotnické oblasti vychazejici ze znalosti problematiky MPS
zastupovani pfi jednani s Urady, poskytovateli socialnich a vzdélavacich sluzeb

konference, kde si rodiny a odbornici mohou sdélovat své zkusenosti

zdroje informaci - brozury o zvlastnostech MPS a zpravodaje pfinadSejici poznatky ze svéta
praktickou pomoc, programy osobni asistence a vyména a ziskavani technickych pomucek
rehabilitacné-terapeutické vikendové pobyty pro rodiny nemocnych déti

spolupréaci se specializovanym lékarskym pracovistém VSeobecné fakultni nemocnice v Praze
ucast v mezinarodni skupiné organizaci MPS

provoz dvou stfedisek Centra provazeni (VFN Praha a FN Brno)
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http://www.zivotdetem.cz/

XXIII. setkani Spolecnosti pro MPS

Dvacéaté druhé Narodni setkani probéhlo v éervnu 2017 v hotelu Jehla ve Zdaru n. Sazavou. Misto bylo zvoleno diky dobré dopravni dostupnosti pro rodiny, které jsou z celé CR. Jiz
tradi¢né jsme poridili spole¢nou fotografii, na niZ je mozné vidét jak nové pfichozi rodiny, tak i rodiny, které se u€astni setkani jiz od roku 1995.
Setkani znovu potvrdilo nezastupitelnou roli Spoleénosti v Zivoté rodin s ditéte se vzacnym onemocnénim. Setkani je jako kaZzdym rokem mistem, kde rodiny mohou vzajemné sdilet své
zkuSenosti, dllezita je vzajemna podpora a ujisténi, Ze na to nejsou sami. Setkani spinilo svij Gcel a potvrdilo pfinos a vyznam Spoleénosti pro vSechny déti a rodiny.
V roce 2017 konani setkéni podpofili donatofi Nadace sanafriends a Shire Czech, s.r.o. Podékovani firmé Lidl, a.s. je za celoroéni podporu sociélni (pomdcky) podpory nemocnych déti.




Nejvétsi podporujici organizace:

Nadace Sirius

Ugelem Nadace Sirius je véestranné pfispivat ke zlepSovani kvality Zivota déti.
Zaméfuje se na pomoc a podporu détem ohrozenym, tak jak jsou
definovany v Umluvé o pravech ditéte.

Motto Nadace Sirius a jeho odraz v ¢innosti nadace:

Pomahame détem, které nemély v Zivoté Stésti.

Stastné dité je ditg, jehoz potfeby jsou uspokojovany.

Potfeby ditéte jsou uspokojeny ve funkéni rodiné.

Dité Zijici ve funkéni rodiné je St'astné dité.

Cilem aktivit Nadace Sirius je funk¢ni rodina (biologicka nebo nahradni).

\C
NADACE

SIRIUS

Prispévek Nadace Sirius ve vysi 1 168 975 K¢ je cely
urc¢en na provoz Centra Provazeni 2018.
Vice na www.centrumprovazeni.cz.

Zivot détem, o.p.s.

Zivot détem 0.p.s. pomaha od roku 2000.

Poslanim obecné prospésné spolednosti Zivot détem je pomoc nemocnym,
handicapovanym a opusténym détem v ramci celé Ceské republiky, které se
ocitnou v obtizné Zivotni situaci a potfebuji odbornou pomoc a podporu svého
okoli. Pomoc je uréena a na spolecnost Zivot détem se mohou obratit:

Rodice (zakonni zastupci) nemocnych déti do 18 let (ve vyjime€nych pfipadech
mohou byt i starsi), pro podporu pfi Uhradé zdravotnich pomucek, lécby,
rehabilitatnich a ozdravnych pobytl. Nemocnice, které potfebuji pomoci se
zakoupenim pfistrojové techniky a dalSiho potfebného vybaveni pro JIRP,
Kardiocentra a dalSi oddéleni, ktera pecuji o nemocné déti. Détska zafizeni, ke
kterym patfi détské domovy, ustavy pro handicapované déti ad.

Prispévek o.p.s. Zivot détem ve vysi 1 585 906 K¢ byl cely
uréen a vycerpan na koupi zdravotnich, rehabilitacnich
a kompenzaénich pomtcek pro nemocné déti.



http://www.nadacesirius.cz/soubory/ke-stazeni/umluva-o-pravech-ditete.pdf
http://www.centrumprovazeni.cz/

Hospodareni a sponzorské dary v roce 2017

Prijmy — neprojektové (mimo CP a Zivot détem a VUA) Dary prévnickych osob v roce 2017

Dary 794 482 Industry control , s.r.o. 30 000,-

Granty, dotace 0 Lukrom, s.r.o. 10 000, -

Uroky nezdanéné —z TV 727,48 Gelur, s.r.o. 41 000,-

Uroky nezch?néné -B 14,25 Nadaéni fond Wine for H. 20 000,-

CELKEM PRUMY 795 223,73 Sanaplasma — Sanafriends 203 200,-
Shire Czech Republic 150 000,-
Quadtrans, s.r.o. 20 000,-
Drevo-spektrum, s.r.o. 5 000,-

Vydaje — neprojektové (mimo CP a Zivot détem) Remmers, s.r.0. 15 000,-

Nakup materidlu, drobny majetek 13 453 Celkem 494 000

Mzdy + dohody (v€. asistent) 25293

Zdravotni a socialni pojisténi 11817

Cestovné 40 187 Projektové dotace v roce 2017 *

Postovne 2 867 Nadace Sirius (Centrum provazeni) 1168 975,-

Sluzby spojd, internet 18 686 Ufad vlady, dotace VUA 2017

Poplatky banka 0 (organizacné administrativni servis MPS) 144 180,-

Naklady na narodni setkani 243 000 Zivot détem, o.p.s.

Clenské piispévky 0 (podpora nemocnych déti a rodin) 1 585 906,-

Prispévky détem a rodinam 346 800 Nadace rozvoje obcéanské spolecnosti

CELKEM VYDAJE 683 417 (pobocka Centra provazeni pti FN Brno) 298 024,-
Celkem 3197 085,-

*POZN. PRIJMY SE ROVNAJI | VYDAJE, VSECHNY PRIDELENE PROSTREDKY BYLY
VYCERPANY V SOULADU SE SCHVALENYM PROJEKTEM CI DAROVACI SMLOUVOU.



Spolecnost pro mukopolysacharidosu - spolecenstvi lasky a pomoci nevylécitelné nemocnym

Sponzorské dary fyzickych osob v roce 2017

Benesova Véra, Mgr. 10000 2 20 000,-
Bezdékova Silvie, Ing. 2 000 1 2 000,-
Duskova Dana, Mgr. 300 12 3 600,-
Dana Horeli¢anov3, Ing. 5000 1 5 000,-
Pavel Hubacek 20 000 1 20 000,-
Kralova Augustina 500 1 500,-
Lechova lvana 200 12 2 400,-
Niesytova Blanka 350 1 350,-
Polacek Lukas prohddkovy Pomerant 126 000 1 126 000,-
Rehaéek Martin 500 | 12 6 000,-
Svacinova Veronika 5000 1 5 000,-
Zavesky Martin 50 12 600,-
i 1000 12
Zemanova Barbora 64 832 1 76 832,-
3500 1
Jan Konecny, Ing. 4 000 1 11 000,-
3500 1
. ; 1700 1
Jan Michalik 50000 1 21 700,-
Celkem 300 982,-

Dékujeme vsem ddrciim za rok 2017 a jsme velmi rdadi, Ze pomdhdte détem nemocnym mukopolysacharidosou.




