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Prvni priznaky

Diagnéza

Lécba

Sledovani

Onemochéni

¢ Rané priznaky byvaji nespecifické. Mohou
zahrnovat potize pfi chlzi nebo béhu, ztuhlost
svall dolnich koncetin nebo potize s koordinaci
dolnich koncetin.

¢ Obtize mohou zacit v kterémkoli véku, ale
nejcastéji se objevuji bud v détstvi nebo mezi
30 a 50 lety véku.

Diagnéza HSP

e HSP zahrnuje mnoho rliznych podtypU. Bylo
identifikovano vice nez 90 typu a jejich pocet
kazdym rokem vzrlsta. RGzné typy HSP se lisi
typem dédic¢nosti, vékem nastupu, pfiznaky

a rychlosti progrese.

e Pacienti jsou ¢asto vedeni pod chybnou
diagndzou. HSP byva mylné diagnostikovana jako
détskd mozkova obrna, roztrousena sklerdza,
ataxie, artritida, svalova dystrofie, jiné typy
onemocnéni motoneuronu a mnoho dalSich
diagnoz.

Jiné neZ hybné ptiznaky

e Mezi dalsi béZné ptiznaky patti problémy
s mocenim nebo vyprazdniovanim, bolest,
deprese, Unava, kiece a kozni problémy.

e Mezi pfiznaky méné castych typt HSP mohou
patfit poruchy uceni, problémy s feci, sluchem ¢i
zrakem, demence, ataxie a postizeni hornich
koncetin.

e Dulezité mohou byt i jiné faktory nez samotné
pfiznaky HSP (deprese, izolace, osamélost atd.),
casto se o nich ale pfi stanoveni diagndzy ani pfi
pozdéjSich navstévdach u Iékare nemluvi.

¢ Pfiznaky obvykle v prlibéhu let pomalu postupuji
a ¢asem se mohou objevovat nové obtize. Kolisani

obtizi v pribéhu dne mize byt vyraznéjsi nez
meziro¢ni progrese onemocnéni.

¢ Dllezita je fyzioterapie a protahovani.

V zdvislosti na priznacich je k dispozici Iécba
spasticity, bolesti, problémU s mocenim

a deprese.

Lidé s HSP casto v pribéhu progrese onemocnéni
potiebuji rizné kompenzacni pomucky pro
zlepseni hybnosti.

e Zivot s HSP maze vyZadovat velké zmény
v zaméstnani nebo v domacnosti.

¢ Doma casto lidé s HSP potrebuji najezdové
rampy nebo madla. Lidé upoutani na invalidni
vozik mohou potrebovat Upravy koupelny,
pomucky pro prekonani schodd a pro usnadnéni
presunu mezi vozikem a lGzkem. Upravy kuchyné
mohou byt také zapotrebi.

e \/ praci mohou lidé s HSP postupné prestat byt
schopni vykonavat své funkce. Mohou
potrebovat Upravy pracovni ndplné nebo
prostiedi, aby mohli v praci pokracovat. Casem
mohou byt nuceni zménit pozici nebo kariéru.

Spektrum (nespecifickych) pfiznakt

¢ Mezi Casté priznaky, se kterymi se setkdvame

v ranych stadiich HSP, patfi obtize s ch(zi,
zakopavani nebo problémy s rovnovahou. Lidé s
HSP si mohou stéZovat na Unavu, bolest, problémy
s mocenim nebo Spatnou naladu, aniz by védéli, ze
mUze jit o pfiznaky HSP.

* Ke stanoveni diagndzy je tfeba provést vysetreni.

e Pfed stanovenim klinické diagnézy HSP je tfeba vyloucit fadu jinych onemocnéni. Diagnostika
zpravidla zahrnuje radu vySetfeni véetné magnetické rezonance mozku a michy.

e Geneticka diagnostika HSP je mozn4, ale vysledky mohou byt nepriikazné. Spolehlivé genetické
testy jsou dostupné pro vétSinu nejbéznéjsich typl HSP, avSak je zde rada Uskali. Nejcastéjsi

z nich jsou nasledujici:

- pro dany typ HSP nemusi existovat geneticky test
- nemusi byt jasné, zda je nalezena mutace pfri¢inou HSP
- v genetickém testovani existuje 30-40% diagnosticka mezera.

Individudlni Ié¢ba motorickych a nemotorickych
priznakt

e Pacienti s HSP by méli byt odeslani
k odbornik{im z rliznych obort podle
konkrétnich potreb a obtizi.

e Plan péce je nutné pribézné upravovat
podle toho, jak stav postupuje a obtize se
méni.

Individualni sledovani

¢ Ackoliv pro jednotlivé typy HSP ¢i vékové skupiny
existuji urcité typické vzorce progrese, je obtizné
predpovédét postup onemocnéni u konkrétniho
pacienta a odpovédét na otazku ,,Kdy budu
potrebovat vozik?”.

¢ Pravidelné kontroly jsou velmi uzite¢né a plan
péce by se mél pribézné prizplisobovat,
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V€asna a spolehliva diagnéza Lékari museji zvazovat i aspekty mimo svou odbornost Hledani léku Individualni podpora
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hledanim biomarkert, zkoumanim bunécénych
e Odesilani k rznym odbornikim podle potreb a pfiznakl pacienta by mélo byt rutinnim a zvitecich modell HSP, identifikaci potencidlnich  [e Tém, ktefi nechtéji planovat, miZe pomoci
postupem, aby byla péce o osoby s HSP dobfe koordinovana. Iékl a snahou o lepsi pochopeni HSP. psycholog, ktery jim pomuze s pfijetim jejich
diagndzy HSP - mohou pocitovat zarmutek nad
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Zpocatku se bude pravdépodobné jednat zejména o neurologa, genetika a radiologa (s ohledem
na MR a dalsi zobrazovaci metody). Po stanoveni diagnézy mohou lidé v pfipadé problému

s pohybem potrebovat fyzioterapeuta, ortotika, rehabilitaci, kompenzacni pomucky pro zlepseni

mobility nebo specialisty na pady a problémy s rovnovahou.

o Lékari by méli lidem s HSP pomoci porozumét informacim od odbornikl a interpretovat, co to

pro né znamena.

e Lidé s HSP casto musi znovu opakovat svij pribéh kazdému novému specialistovi. Pfenos
informaci mezijednotlivymi odborniky by se mél zlepsit.

tim, co v budoucnu nebudou schopni délat.

e Pro lidi s HSP, ktefi si preji zalozit rodinu, je
uzite¢na navstéva genetika, aby pochopili
rizika a zvazili moznosti umeélého oplodnéni
a/nebo prenatalniho testovani.




Cile

Informovanost a vzdélavani zdravotnikt o HSP (a podobnych neurologickychonemocnénich)

o Lékari by méli byt schopni diagnostikovat HSP nebo odeslat pacienta k pfislusSnému specialistovi. Méli by znat odborniky, ke kterym mohou lidi s HSP
poslat —tj. zejména neurolog, fyzioterapeut a ortotik. V pripadé vyskytu dalsich pfiznakl mohou byt zapotiebi i dalsi odbornici.

e Vzhledem k tomu, Ze HSP nelze vylécit, mGze byt pro lidi s HSP po stanoveni diagndzy dilezita psychologicka podpora.

e HSP je vzacné onemocnéni, pacient se proto muze citit izolovany a osamély, jako by byl jediny ¢lovék s HSP. Spojeni s komunitou osob s podobnym
onemocnénim muZze byt duleZité pro odbourani téchto pocita.

¢ Je obtiZné najit informace o HSP. Proto je dlleZité poskytnout lidem relevantni informace o moZnostech symptomatické lécby, poradenstvi a genetické
diagnostice.

Zivot s HSP

e Lidé s HSP mohou potrebovat pomoc se
sestavenim a udrZzovanim rutinniho rezimu
s vhodnym mnozstvim fyzické aktivity, tak aby
mohli Zit co nejkvalitnéjsi Zivot.

* Kromé zdravotni péce skladajici se z fyzioterapie
a lékd mohou rutinni rezimy zahrnovat aspekty
tykajici se celkové pohody, socialnich vazeb
a porozuméni SirsSimu svétu HSP.

Posileni postaveni pacienta

Informace o HSP mUze byt tézké najit.
Informovani pacientl o téchto oblastech jim
mUZe pomoci ziskat lepsi povédomi:

Informace o podpurnych sitich, diky
kterym mohou navazat kontakt s ostatnimi
lidmi s HSP. To mlZe pomoci s fesenim
kazdodennich problém( a omezit pocity
osaméni a izolace.

Porozuméni soucasné vyzkumné praci
mUZe pomoci vidét Sirsi souvislosti a ziskat
ujisténi, Ze na problematice HSP pracuje
mnoho odbornik.

Informace o registrech pacient( lidem
umozni Ucastnit se vyzkumnych projekt

a sledovat novinky tykajici se jejich typu
HSP.




