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Zameéreno na Hunterlv syndrom

Zajimavé fotografie lidi s Hunterovym syndromem od slavného
amerického fotografa Ricka Guidottiho jsou k vidéni

na prazském Jungmannové namésti od 15. kvétna, na ktery
pfipada Mezinarodni den mukopolysacharidéz (MPS Day).

Smyslem a cilem oteviené vystavy je in-
formovat $irokou i odbornou vefejnost
o onemocnéni, jehoz véasna diagnostika
muze vyznamné prispét k lepsi progno-
ze postizenych. Jde o zcela neobvykly
projekt, na némz se podileli nejen sa-
motni pacienti z mnoha rtiznych zemi,
ale i jejich rodiny, neziskova organizace
Positive Exposure a farmaceutickd spo-
le¢nost Shire.

Jedinecné lidské bytosti

Putovni fotografickd vystava ,Zaméte-
no na Huntertv syndrom® zachycuje pa-
cienty jako jedine¢né lidské bytosti, niko-
li jako postizené, kteri kazdy den svadéji
boj s vycerpavajici chorobou. Poprvé byla
uvedena na podzim 2012 ve Spojenych
statech americkych, posléze v Némecku
a Polsku. Po Ceské republice bude letos
prezentovana téz v Madarsku, Rumun-
sku, Rusku a Svycarsku a na dalsich mis-
tech v Polsku a USA.

Upozoriiovat, vysvétlovat
a edukovat
»Hunterv syndrom patti do skupiny dé-
di¢né podminénych onemocnéni,“ vy-
svétluje prof. MUDr. Jifi Zeman, DrSc.,
prednosta Kliniky détského a dorostového
lékatstvi 1. LF UKa VEN.,V téle postize-
nych se hromadi vysokomolekularni latky,
které postizend osoba na rozdil od zdra-
vych nemuiZe ze svych bunék a tkani od-
bouravat a odstranovat. Prvotni pfizna-
ky onemocnéni byvaji ¢asto zaménovany
s béznymi détskymi nemocemi. Dusled-
kem pak je pozdni stanoveni diagnozy.”
»Jednd se o vzacné onemocnéni,
na celém svété Zzije jen priblizné 2 500
lidi s Hunterovym syndromem, z nich

zhruba desitka u nas,” zdiraziuje
doc. Mgr. PaedDr. Jan Michalik, Ph.D,,
predseda Spolecnosti pro mukopolysa-
charidézu v Ceské republice. ,,Zhruba
po trech letech, kdy se dité vyviji normal-
né, nastavd zména. Proto rodiné nezby-
va nic jiného, nez se nemoci prizptisobit
anaucit se s ni zit.“ Vice informaci ziska-
ji zdjemci na portalu www.mukopoly.cz.

Prakticky pediatr je

v nezastupitelné roli

Miuzete rozpoznat Huntertiv syndrom
(MPS 1II) dfive neZ ostatni — nabada
edukac¢ni material spole¢nosti Shire. Pti-
znaky se obvykle objevuji ve véku dvou
az ¢tyt let a mohou se u jednotlivych
pacientt znacné lisit. Podezieni by u 1é-
kare mél vzbudit celkovy vzhled (hrubé
rysy v oblieji, vpaceny nos, velka hla-
va), tuhé klouby a kontraktury, drapovi-
té ruce, dysfunkce plic, obstrukce dycha-
cich cest a spankova apnoe, usni infekce
a ztrata sluchu, chronicka rinorea, hepa-
tosplenomegalie a pupecni i t¥iselné kyly,
zvétSeni myokardu a dysfunkce chlopni,
opozdéné vyvojové mezniky, hyperakti-
vita, agrese aj. Na problém je tfeba nahli-
zetkomplexné. Huntertv syndrom (MPS
II) je progresivni a zavazné onemocné-
ni a u postizeného ditéte mitize postup-
né dojit k nenapravitelnému poskoze-
ni mnoha orgdna a systému. V tézkych
ptipadech pacient umird do véku 19 let;
v mirnéjsich se mohou pacienti dozit
vice nez 50 az 60 let.

Nevahejte a kontaktujte
konzultacni stredisko

K metodam screeningu patfi méfeni gly-
kosaminoglykant (GAG) v mo¢i. Defi-

nitivni diagnoézu stanovi specialista mé-
fenim aktivity iduronat-2-sulfatazy (12S)
v séru, bilych krvinkach nebo fibroblas-
tech ziskanych biopticky z ktize. Ptislus-
né dité, u kterého ma pediatr podezteni,
by mél neprodlené poslat do konzultac-
niho stfediska, kde stanovi definitivni
diagnézu. V Ceské republice je jim Me-
tabolicka ambulance Vseobecné fakult-
ni nemocnice v Praze 2, Ke Karlovu 2,
tel. 224 967 669/670.

Hunter(iv syndrom vylécit nelze

V poslednich 5 letech je pro 1é¢bu Hun-
terova syndromu dostupnd enzymova
substitucni terapie. Pacientovi je doda-
van enzym (idunorat-2-sulfataza (12S),
jez mu chybi, formou pravidelnych in-
fuzi. Péce o pacienty s Hunterovym syn-
dromem musi byt komplexni a zahrnu-
je celou fadu podpurnych terapii, které

Pozitivni listy: USetfi pacienti,

Pozitivni listy VZP, tedy seznamy doporucenych ék{

evvs

s nejnizsi cenou, znamenaji prinos pro pojistovnu, zdravot-
nicka zafizeni i pacienty. Po pravu se z nich proto stalo jedno
z nejsledovanéjsich témat poslednich tydn(. Méné pocho-
pitelné je, Ze néktefi [ékafi pozitivni listy kritizuji s tim, ze

je pojistovna bude nutit predepisovat léky, které by oni pro
pacienty nezvolili. ,Pozitivni list pojistovny ma doporucu-

jici charakter. Nikdy nebudeme |ékare nutit, aby predepisoval
stoprocentné jen zlevnéné léky z tohoto seznamu,” vysvét-
luje ndméstek VZP a odbornik na lékovou politiku Petr Honék.

I Jak dlouho se projekt pozitivnich lis-
th chystal a kdy ho VZP naostro spus-
tila?

»V ramci snahy o racionalni preskripci
pripravovala pojiStovna pozitivnilisty jiz
od roku 2009 a rozebéhly se od leto$ni-
ho bfezna. Pozitivni list obsahuje ve sta-
novené terapeutické skupiné vzdy 1 az
2 pripravky, jejichz vyrobce pojistovné
nabidl slevu 15 az 30 procent z oficidl-
ni ceny, takze pro VZP se tyto léky vy-
razné zlevni. Od brezna to byly nejprve
celkem tfi ptipravky, v dubnu pak pfi-
byly dalsi dva.“

I Co znameng, Ze vyrazné zlevni? Uz
mate néjaka cisla?

»Jen u prvnich ti ptipravka, které se
na pozitivni list dostaly hned od zacat-
ku bfezna, dosahla VZP tuspory 250 mi-
liont korun. Jelikoz ale tyto slevy dojed-
nala VZP nejen pro sebe, ale pro v§echny

pojistovny, celkova uspora z prostredki
vetejného zdravotniho pojisténi ¢ini pri-
blizné 375 miliont korun v ro¢nich na-
kladech na uvedené léky. Postupné ale
samoziejmé pokracuje ptidavani dal$ich
ptipravkd na pozitivni list.

I Pojistovny tedy usetfi. Co to pfine-
se pacientim?

»Kromé toho, ze usetfené penize je moz-
né nasledné pouzit na financovani na-
kladné modernilécby zavaznych chorob,
jsou a budou vsechny léky z pozitivni-
ho listu pro pacienty v lékarnach vzdy
bez doplatku.*

I A pfinos pro zdravotnicka zafizeni
a lékare?

»VZP pravdépodobné pfistoupi k jedna-
ni s jednotlivymi nemocnicemi, kterym
by mohla ponechat ¢ast usetfenych pe-
néz za to, ze se 1ékari budou pozitivnim

listem fidit na prikaz feditele. To by pro
nemocnice znamenalo pfimy ekonomic-
ky ptinos a bylo by na jejich vedeni, zda
by ¢ast z toho $la naptiklad na mzdové
naklady. U ambulantnich lékar, ktefi
budou pfi preskripci postupovat v sou-
ladu s pozitivnimi listy, to VZP zohled-
ni pii vyporadavani pripadnych srazek
za piekroceni nédkladi.“

I Nepfipada vam to jako ekonomicky
natlak na lékare?

»Vibec ne. VZP nezastira, ze chce 1éka-
fe vést k tomu, aby v maximalni mozné
mife predepisovali levnéjsi varianty léku.
Samoziejmé ale vime, Ze néktefi pacienti
mohou napriklad hire snaSet pomocné
latky v rtiznych pripravcich. Proto i na-
dale ztstane jednozna¢né na lékari, aby
zvazil, kdy mtize 1€k z pozitivniho listu
predepsat a kdy musi sahnout po jiném.
Odborné hledisko musi mit vzdy pred-
nost. Pokud bude mit lékat pro predepsa-
ni léku neuvedeného na pozitivnim listu
medicinsky diivod, bude ve v poradku.®

IV kolika procentech pfipadl by se
méli lékafi pozitivnim listem Fidit?
Nebo jinak - kolik procent mohou podle
vas tvorit vyjimky, kdy nebude moiné
pozitivni list akceptovat? Pét procent?
Deset procent?

»Byli bychom radi, kdyby se lékati ridili
pozitivnimi listy v praméru zhruba v 80
procentech ptipadi. Zbylych 20 procent

vevy

by podle naseho nazoru na nejriznéjsi

Zleva: doc. Mgr. PaedDr. Jan Michalik, Ph.D., MUDr. Moni-
ka Némcova a prof. MUDr. Jifi Zeman, DrSc., s pacientem
a jeho maminkou pred vystavou fotografii Nicka Guidottiho

» MY YR .

pomihaji zvladat symptomy a kompli-
kace onemocnéni.

V lidské rozmanitosti vidim krasu
Jak spolu souvisi Huntertiv syndrom
a umélecka fotografie? Nékdejsi mod-
ni fotograf Rick Guidotti, ktery ziskal
fadu ocenéni v USA i po celém svéte,
dospél ve svém zivoté k nazoru, ze krasa
je vlidské rozmanitosti. Snazi se zachy-
tit vnitfni bohatstvi u lidi rizného véku,

,,,,,,

s genetickymi, fyzickymi ¢i kognitivné
behavioralnimi poruchami. Poslednich
patnact let spolupracuje s neziskovymi
organizacemi a sdruzenimi, jeZ prosa-
zuji prava lidi postizenych genetickou
chorobou, a dile s 1ékarskymi fakulta-
mi, univerzitami a dal$imi vzdélavaci-
mi institucemi. Je autorem fotografii, jez

| |

byly publikovany v nejriiznéjsich novi-
nach a ¢asopisech jako naptiklad Elle,
American Journal of Medical Genetics,
The Lancet, Spirituality and Health aj.
Rick Guidotti zalozil a fidi neziskovou
organizaci Positive Exposure zaméfenou
na inovativni uméni, vzdélavani a prosa-
zovani zajmu postizenych. Positive Expo-
sure také tésné spolupracuje se samotny-
mi pacienty. Prostfednictvim vizualniho
uméni se snazi vyznamné ovlivnit ob-

lasti genetiky, duSevniho zdravi a lid-
skych prav. Positive Exposure déva pii-
lezitost pohlizet na lidi s genetickymi
odli$nostmi v prvni fadé jako na lidské
bytosti, které eli svym vlastnim problé-
miim, a nevnimat je pouze jako piipa-
dy se specifickou diagnézou a subjekt
lékarské péce.

Lenka Sdmalova

lékafi i cely systém

vyjimky mélo stacit. Neboli - v primé-
ru by kazdy paty pacient mohl byt “vyji-
mecny . Ale ani tato ¢isla nejsou dogma.
Kdyz se ukéze, Ze s tim jsou problémy,
budeme je s lékari fesit.”

I Jak budete lékare o aktudlni podo-
bé pozitivnich listd informovat? To jim
pfibude dalsi ufedni posta a obézniky
od VZPpP?

»Zijeme ve 21. stoleti, takze vie fungu-
je samoziejmé elektronicky. VZP upo-
zornuje na lék z pozitivniho listu pro-
stfednictvim softwaru, kterym disponuje
vétsina zdravotnickych zafizeni s pocita-
¢ovym vybavenim a internetem. Lékafi se
ukdze seznam lé¢iv, kde je preparat z po-
zitivniho listu oznacen ikonkou VZP.“

I Nedava zavadéni pozitivnich lis-
th prostor pro to, aby farmafirmy ko-
rumpovaly pojistovnu s cilem dostat
na seznam své léky? Mluvi se o tom,

Doposud je na pozitivnim
listu VZP pét pripravka:

I Helicid 90x 20 mg

I Amaryl 30x 2 mg nebo 3 mg

I Osagrand 1x nebo 3x 150 mg
I Fokusin 30x nebo 90x 0,4 mg
I Penester 90x 5 mg

ze smlouvy o slevach mezi VZP a far-
mafirmami jsou tajné...

»Slevy u vech pripravkd, které jsou za-
fazeny na pozitivni list VZP, jsou vefej-
né respektive vefejné dohledatelné. U pii-
pravki, kde je sleva 15 %, jsou smlouvy
zvefejnény na webu SUKL. Tam, kde jsou
slevy 30 %, sice nejsou smlouvy zvetejné-
ny, ale slevu lze velice snadno zjistit po-
rovnanim ceny léku zvefejnéné v sezna-
mu SUKL a redlné niz$i ceny v 1ékdrné.
Kritéria pro vybér dodavatele jsou napros-
nost nasytit trh, tedy zajistit dostupnost
pripravku. Po Sesti mésicich se navic mtize
kdokoliv prtihlasit s nizsi cenou. Do bu-
doucna by bylo idealni, kdyby vse bylo
upraveno legislativné. VSeobecna zdravot-
ni pojistovna nyni ve spolupraci s minis-
terstvem zdravotnictvi pracuje na legisla-
tivnim navrhu. Jeho cilem je samoziejmé
co nejveétsi transparentnost a neoddisku-
tovatelny ptinos pro pacienty.

I Kolik lékti by se na pozitivni list
mobhlo vyhledové dostat?

,»V idealnim pripadé by mély byt zastou-
peny véechny terapeutické skupiny, kde jiz
existuje velka konkurence mezi generic-
kymi firmami. Aleikdyz to bude podstat-
né méné, udetfi tim pacienti i cely zdra-
votni systém obrovské ¢astky. Stiizlivy
odhad uspor pti ukotveni pozitivnich lis-
tt do zdkona je 1-2 miliardy korun v na-
kladech na léky ro¢né, které je mozné
nasledné pouzit jinde ve zdravotnictvi.“
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