1. €o je muskularna dystrofia?

Doslovny preklad tohto povodne latinského a gréckeho slova znamena: ,sval* (muskul) a
~porucha vo vyZive organu" (dystrofia). V medicine sa oznacenie muskularna dystrofia
pouziva pre skupinu ochoreni, ktoré su zvac¢sa geneticky podmienené a ktoré spdsobuju
postupné ubtdanie svaloviny so sprievodnym znizovanim svalovej sily, ochabnutostou

a deformaciami.

2. Su tieto ochorenia nakazlivé?

Nie. SU geneticky podmienené, ¢o znamena, ze ich vznik treba hladat v chybe
prislusného génu rodicCov.

3. Ako sa nazyva rozsireny druh muskularnej dystrofie, ktory postihuje len
chlapcov?

Ide o progresivnu Duchennovu muskularnu dystrofiu (DMD), ktord prvykrat v roku 1861
opisal franclzsky lekar Duchenne. Zvycajne sa zacina prejavovat medzi druhym
a $tvrtym rokom Zivota dietata.

4. Aké su prvé klinické priznaky DMD?

Su to priznaky slabosti, ktoré sa prejavuju najprv tazkostami pri poskoku, vstavani zo
zeme a kolisavou , kacacou" choédzou.

5. Aké su neskorsie klinické priznaky slabosti DMD?

Su to tazkosti pri vstavani zo stoli¢ky, neschopnost ist po schodoch normalnym
sp6sobom, problémy s udrziavanim rovnovahy, ktoré vedu k chodzi s prehnutym
chrbtom, dopredu vystréenou panvou a nasiroko rozkro¢enymi nohami.

6. Ako sa prenasa muskularna dystrofia?

Tato choroba sa prendsa z rodi¢a (alebo rodi¢ov) na dieta postihnutym génom. Pri
dystrofii ramenného a panvového pletenca (MD typu Erb) maju takyto gén obaja rodicia,
hoci ani jeden z nich nie je dystrofik, ale ochoriet méZe syn i dcéra. Odborny termin na
oznalenie dedi¢nosti takéhoto druhu je autosomalna recesivna dediénost. Ochoriet
moze syn i dcéra. Pri Duchennovej MD je nositelkou chybného génu Zena a choroba sa
prendsa na dieta muzZského pohlavia - recesivna dediénost viazana na chromozém
X. U kazdého syna, ktory sa narodi takejto zene je 50%-né riziko, Ze bude prenasat
DMD. Treba pripomenut, ze o pohlavi dietata rozhoduje otcov gén.

7. Je kazda MD dedi¢na?

To sa nevie, Podla niektorych vyskumnikov tretina chlapcov s DMD su ,,0jedinelé
pripady", t.j. ochoreli v rodinach, kde sa inak MD nevyskytuje.

8. Aké vel'ké je riziko, Ze syn Zeny z rodiny, v ktorej nie je MD, bude touto
chorobou postihnuty?

Podla oficialnej Statistiky na DMD ochorie jeden zo Styritisic Zivotanarodenych chlapcov,
no moznost ojedinelého nededi¢ného ochorenia na DMD je 1:12000.

9. Mozno zistit, ¢i matka alebo sestra postihnutého je prenasatel’kou DMD?

Na zaklade testov, pri ktorych sa zistuje v krvi hladina svalového enzymu (bielkovinovej
latky, ktora ovplyvnuje urcité chemické reakcie v tele), ako aj na zaklade inych vysSetreni



(elektromyografie - EMG, svalovej biopsie, pohmatového vysSetrenia svalov, krvného
vySetrenia a. i.) mozno odhalit priblizne 70 az 80% prenasateliek DMD. Cim je Zena
mladsia, tym vadsia je moznost zistit & je alebo nie je prendsatelkou.

10.€o je klasifikacia prenasateliek DMD?

Urcitymi prenasatelkami su Zzeny, ktoré maju postihnutého nielen syna, ale aj brata,
stryka z matkinej strany, sestrinho syna alebo iného pribuzného muzského pohlavia,

u ktorého prichddza do Uvahy dediénost po matke. Istymi prenasatelkami su aj zeny,
ktoré maju dalSieho dystrofického syna s inym muzom, ktory nie je pokrvnym pribuznym
otca prvého postihnutého syna.

Pravdepodobnymi prenasatelkami su Zzeny, ktoré maju dvoch alebo viacerych synov s
DMD, hoci v ich rodinach uz nie je nijaky dalsi dystrofik. MoZnymi prenasatelkami su
matky, sestry ¢i iné pribuzné (napr. tety z matkinej strany) chlapca s ojedinelym
vyskytom Duchennovej MD v rodine.

11.Ak sa prenasatel’ka DMD rozhodne mat vlastné deti, mozno uz podas
tarchavosti zistit, ¢i sa narodia zdravé, alebo postihnuté?

Zatial niet spolahlivého spdsobu na zistenie skuto¢nosti, ¢i dieta bude postihnuté DMD,
alebo nie. V Sestnastom tyzdni tarchavosti vSak uz mozno zistit aspori pohlavie plodu
odobranim a analyzou vzorky plodovej vody - ak je to chlapec je tu 50%-né riziko, ze
bude postihnuty DMD. Sucastné badanie na baze genetického inzinierstva ndm v blizkej
buducnosti iste prinesie100%-nuU odpoved’ aj na tuto otazku.

12.Ak ma matka chlapca s DMD normalnu hladinu svalového enzymu
(kreatininfosfokinaza - CPK) v krvi, aké vel'ké je riziko, Ze jej dcéra, ktora
ma takisto normalnu hladinu CPK, bude mat syna postihnutého DMD?

Cim je dievéa starsie, tym nespolahlivejsia je normalna hladina CPK pri zistovani, ¢ je
alebo nie je prenasatelkou DMD. Preto treba, aby sa dievcéata podrobili tomuto testu v ¢o
najrannejSom veku. V spominanom pripade riziko, Ze dcérin syn bude mat DMD je
priblizne 1:52.

13.Ak matka chlapca s DMD ma zvysenu a jej dcéra normalnu hladinu CPK,
aké je riziko, Ze dcérin syn bude mat DMD?

Ak je matkina hladina CPK zvysSena, riziko, Ze dcérin syn bude postihnuty DMD je 1:16,
napriek tomu, Ze dcérina hladina CPK je normalna.

14.Existuje MD, ktora postihuje l'udi v starsom veku?
Ano, je to Beckerova MD, dost benigna (bez dalsieho vyvoja, pomaly postupujlica) forma
juvenilnej dystrofie so zaCiatkom medzi piatym az dvadsiatim piatym rokom Zivota
s pomerne dobrou prognézou.

15.Postihuje MD vyluc¢ne malé deti?
Nie. Napr. dystrofia panvového pletenca sa zvycajne zacina koncom dospievania,
dystrofia ramenného pletenca a myotonicka dystrofia sa prejavia az v dospelosti. Tieto
druhy MD postupuju pomalsSie a ich nasledky nie su az také vazne ako pri MD
zacinajucich v detskom veku.

16.Aké su prvé priznaky MD, ktoré postihuju l'udi az v dospelosti?

Prvym priznakom facioskapulohumeralnej MD je slaby ismev a neschopnost zo$pulit pery
a piskat. Mierna slabost ramien a bedier je zase ranym prejavom dystrofie ramenného



a panvového pletenca. Slabost ndh a rik a tazkosti s uvolfiovanim stisku ruky svedcia
o zaciatku myotonickej dystrofie.

17.Do akej miery je MD rozSirena?

Toto ochorenie postihuje asi 270 jedincov z milidona zivotanarodenych chlapcov. Napr.

v USA je asi 10 000 deti postihnutych DMD.

Myotonickou formou MD, najcastejSou dystrofiou, ktora postihuje dospelych, trpi 135
0os6b z milidna ludi oboch pohlavi. Vyskyt fascioskapulohumeralnej formy MD je dokonca
este zriedkavejsi.

18.V ktorej casti sveta je MD najrozsirenejsia?

.....

19.Kol'ko percent telesnej hmotnosti pripada na svalstvo a kol'ko svalového
tkaniva musi ubudnat, aby to zanechalo stopy na jeho funkcii?

Svaly tvoria 40% celkovej hmotnosti tela. Priblizne 33% svaloviny musi ubudnut, aby sa
narusila funkcia velkych kostrovych svalov.

20.Ktoré svaly MD postihuje najcastejsie?

Kazdy druh MD poskodzuje inl skupinu svalov. Postihnuty mdze byt hociktory zo 434
vOlou ovladanych svalov. Najcastejsie su vSak postihované chrbtové svaly a vsetky svaly,
ktoré patria do ramenného a panvového pletenca. Tieto byvaju poSkodené najsor

a najtazsie.

21.Kol'’ko je druhov MD?

Muskuldrnej dystrofie je v podstate devét druhov: (Duchennova, Steinertova, Erbova,
Backerova atd'.), ktoré su zaradené do skupiny priblizne 40 nervovosvalovych ochoreni,
medzi ktoré patria napr. spindlne svalové atrofie, polymyostidy, choroby periférneho
nervstva (Friederichova ataxia), myasthenia gravis, metabolické myopathia, endokrinné
myopathie, nemalinové myopathie a dalsie

22.Mozno diagnostikovat MD hned’ po narodeni?

Klinické priznaky MD (slabost a Ubytok svaloviny) zvycdajne badat az vtedy, ked ma dieta
niekolko rokov. Po narodeni mozno zistit len zvy$enu hladinu svalového enzymu v krvi,
ktord je varovnym signalom dlho predtym, nez sa prejavia symptomy ochorenia.

23.Mdze na DMD ochoriet aj dievéa?

Uviedli sme, Ze na DMD mdze ochoriet len chlapec, teoreticky je vSak mozné, aby
ochorelo aj dievca, a to v tychto pripadoch:

e Ak je normalny X chromozédm neaktivny (necinny) a ak dalsi X chromozém je
nositefom chybného génu,

e Ak ma dievéa chromozémovl anomaliu a namiesto dvoch X chromozémov ma len
jeden, na ktorom je umiestneny gén zodpovedny za MD,

e Ak by rodiémi dietata bola prenasatelka DMD a muz postihnuty DMD (velmi
nepravdepodobna moznost). Podrobny prieskum hlasenych pripadov DMD potvrdil
vyskyt tohto ochorenia u Zien len skutocne velmi zriedkavo. Dievcata, ktoré javia
mierne priznaky DMD, su zvycajne len prenasatelkami a ochorenie u nich dalej
nepostupuje.



24.Preco sa DMD nazyva aj pseudohypertroficka forma MD?

Pretoze mnohi pacienti s DMD maju po ¢ase namiesto lytkovych svalov tukové tkanivo,

.....

zvacSenie organu, spdsobené nie jeho vlastnym tkanivom, ale inym menejhodnotnym
tkanivom, najcastejsie tukom.

25.Ma dystrofik bolesti?
Pri MD sa zvyc¢ajne nepocituju bolesti.
26.Ma pacient s DMD dychacie a hltacie tazkosti?

Zvycajne nie. Az v pokrocilom stadiu ochorenia, ked najma oslabené dychanie robi
problémy.

27.Byva artritida siéastou MD?

Nie. Dystrofik vsak tak ako kazdy iny ¢lovek mo6ze ;rpiet’ aj inymi chorobami. Pacienti so
svalovymi ochoreniami mavaju aj artritidu (zapal klbov), najcastejsie bakterialneho
povodu.

28.Je MD iba choroba svalov, alebo su pri nej zasiahnuté aj nervy?

Muskularna dystrofia sa povazuje za primarnu myopatiu, t.j. za stav, ktory vyvolalo
ochorenie svalov. Ale niektoré vysledky vyskumu naznacuju, zZe su zrejme zasiahnuté aj
nervy.

29.Su pre MD zasiahnuté aj svaly rak - prstov?

Zvycajne nie natolko, aby im branili v normalnej funkcii. Ta je silne ovplyvnena az vo
velmi pokrocilom stadiu ochorenia.

30.Je pre MD zasiahnuté aj srdce?

Srdce je sval a jeho ochorenie sa méze pridruzit k véetkym formam MD. Je postihnuté pri
DMD a pri dystrofii ramenného a panvového pletenca i pri myotonickej dystrofii. Pri
faciskapulohumeralnej forme MD sa srdcové choroby vyskytuju ovela zriedkavejsie.

31.Sa pacienti s DMD postihnuti aj psychicky?

Hoci dost deti s DMD trpi aj neprogresivnou mentalnou retarddciou (nezhorsujlicou sa
dusevnou zaostalostou), vo vacsine pripadov je ich inteligencia Uplne normalna.

32.Co spdsobuje deformacie pri MD?

Deformacia je vysledok svalovej ochabnutosti, ktora vyvolava svalové kontraktury
(skratenie, stiahnutie) a postupnu stratu rovnovahy. Ako bolo uvedené, zmenSovanie
svalovej sily nie je rovnaké pre vSetky skupiny svalov a spdsobuje tak nepomer medzi
tymito skupinami svalov. Svaly, ktoré zostali silnej$imi, maju tendenciu skracovat sa -
ist do seba" a tato nerovnovéha vyustuje do chybnej polohy kibu, ktorym mé& ochabeny
sval pohybovat. Sval zostdva v tejto skratenej pozicii, nie je pruzny a nemdze spravne
pracovat a chybna poloha kibu je ¢asom natrvalo zafixovana. Tato deformécia kibu méa za
nasledok zvysenie nerovnovéhy svalovej sily s dalSou, este vyraznejSou chybnou poziciou
plbu.



33.S0 pri MD zasiahnuté aj ¢creva a mocovy mechar?

Pri svalovych ochoreniach je funkcia ¢riev malokedy ovplyvnenda. Funkcia mocového
mechura byva takisto normalna. Vozickari vSak niekedy trpia na zapchu, je to skor
dosledok dlhodobého sedenia na voziku nez samotného ochorenia.

34.Savisi vek, v ktorom clovek ochorel na MD s jej postupom?

VSeobecne mozno povedat, Ze &m je nizsi vek pacienta, v ktorom sa prejavia prvé
klinické priznaky choroby, tym rychlejSie MD postupuje.

35.M6zu byt v jednej rodine dva rozdielne druhy MD?
Nie, takyto pripad sa zatial' nezistil.

36.M6zu poruchy organov s vnatornym vyluéovanim zapricinit svalové
ochorenie?

Ano, a to hlavne hypertyreoidizmus (Gravesova choroba, hypertyredza, chorobny stav
vyvolany zvy$enou ¢innostou $titnej zlazy), hypotyreoidizmus (hypotyredza, chorobny
stav vyvolany zniZzenou alebo zaniknutou ¢innostou Stitnej Zlazy) a hyperparatyroidizmus
(hyperparatyre6za, chorobny stav vyvolany zvy$enou ¢innostou pristitnych teliesok).
Myopatie mbézu vzniknut aj ndsledkom poruchy vyluéovania adrenalnych kortikosteroidov
(nadobli¢kovych hormdnov).

37.Co je to myotonicka dystrofia?

Hoci sa mdze prejavit uz v detstve, myotonickd dystrofia je ochorenie, ktoré zvadésa
postihuje dospelych. Je pre fiu typicka stdle sa zvacsujica ochabnutost a neschopnost
uvolnit svaly po stahu (myotdnia), ako aj ubytok svalov predlaktia, ruky a tvare. M6ze sa
pri nej vyskytnut Sedy zékal, cukrovka, atrofia (zmensenie normalne vyvinutého organu
alebo jeho casti) pohlavnych Zliaz, zmeny osobnosti a mnoho dalSich systémovych
ochoreni. Hoci ochabnutost sa neda lie¢it, na myotonické priznaky, t.j. tonické kfée
svalstva, dobre pdsobi niekolko liekov. Myotonick( dystrofiu si neslobodno popliest

s Thomesenovou chorobou (myotdniou congenita, vrodenou myotdniou), dedi¢nym
svalovym ochorenim, pre ktoré je typické normalne stahovanie svalov a ich pomalé
uvolfiovanie, a ani s vrodenou paramyotoniou (nepravou, Ciasto¢nou myotdniou), pri
ktorej nastava stuhnutie svalstva tvare a koncatin pésobenim chladu.

38.Co je polymyozitida a dermatomatomyozitida?

Polymyozitida je zapalové ochorenie niekolkych svalov. MdZe byt ak(tna a chronicka.
Moze byt sprievodnym znakom cievnych ochoreni a ochoreni podporného tkaniva. Obcas
ju sprevadza i nadorové ochorenie. Ak sa pri nej objavi vyrazka, zaCervenanie koze
(Ubytok koznych adrex), hovorime o dermatomyozitide. Nie je dedi¢na. Ma podobné
symptdémy ako MD. Mozno ju Gcinne liecit kortikosteroidmi alebo latkami, ktoré potlac¢aju
imunne (obranné) reakcie tela. V niektorych pripadoch sa pri lie¢be osveddila
plazmoferéza, t.j. vymena krvnej plazmy.

39.Co je amyotroficka lateralna skler6za?

Pre tuto chorobu sa zauzivala skratka ALS. Je to rychlo postupujlice nervovosvalové
ochorenie dospelych, ktoré vyusti do ochabnutosti a kfcovitosti svalov, ¢o prinesie
tazkosti s hltanim, rozpravanim a dychanim. Pozndme viacero klinickych druhov ALS,
ktoré sa lisia podla toho, ktoré miesta mozgového kmena, miechy alebo nervového
systému boli napadnuté. ALS postihuje viac muzov ako Zeny. Hovori sa jej aj choroba
Charcotova.



40.Je Werdnigova-Hoffmannova choroba jedna z foriem MD?

Nie. Werdnigova-Hoffmannova choroba je jednou zo spinalnxch muskularnych atrofii.
Tieto miechové (spinalne) choroby druhotne zapricifiuju ubudanie svaloviny. Werdnigova-
Hoffmannova choroba prepukne zvycajne v rannom detstve, niekedy su jej priznaky
zjavné uz pri narodeni. Cim skoér sa spinalne svalové atrofie za¢nd, tym horsia je ich
progndza.

41.Co spoloéné s MD ma Kulbergova-Welanderovej choroba?

Aj Kulbergova-Welanderovej choroba je jedna z foriem spinalnych atrofii a zacina sa
neskér ako Werdingova-Hoffmannova choroba. Obyc¢ajne postihuje dospievajlcich

a mladsie vekové skupiny dospelych oboch pohlavi. Symptémami a rozmiestnenim
postihnutych svalov silne pripomina MD.

42.Co je peronealna muskularna atrofia?

Peronedlna (lytkova) muskularna atrofia, znamena aj ako Charcotova-Mariova-Toothova
choroba, je chronické ochorenie periférneho nervového systému. Vyznacuje sa
postupnym ubudanim svalov, najmé na dolnych koncatinach, deformaciami noéh

a ochabnutostou niektorych svalov rik. Zvyéajne sa objavi az v dospelosti, hoci su
znadme aj pripady ochorenia deti. TUto chorobu si nemozno pomylit s MD.

43.Je benigna kongenitalna hypoténia istym druhom MD?

Ano. Je to stav, ktory sa vyznacuje ochabnutostou uz pri narodeni, bez dalsich priznakov
klasickej MD. Stav pri benignej kongenitalnej hypotoénii (nepostupujucom vrodenom
napati svalov pri poskodeni centralneho nervového systému) sa zvycajne po rokoch
upravi.

44.Co s kongenitalne a metabolické myopatie?

Kongenitalne (vrodené) myopatie (svalové ochorenia blizSie neuréeného povodu) su
skupina chor6b vyznacujlcich sa ochabnutostou, ktora sa prejavuje bud hned' pri
narodeni, alebo zvycajne neskor, alebo zvycajne neskor v detstve. Vo vacsine pripadov
ma pozitivnu rodinnl anamnézu, t.j. v rodine sa vyskytuju aj dalSie pripady.
Diagnostikuje sa Specialnymi metédami, vratane elektrénovej mikroskopie. Medzi
kongenitalne myopatie patria, napr. nemalinova myopatia (ochorenie, pri ktorom pod
elektronovym mikroskopom vidno pritomnost ,tyciniek" nemalinu v postihnutych svaloch,
ktoré sa vSak v zdravych svaloch nevyskytuju), choroba centralnych jadier svalovych
vldkien, vyznacujlca sa loziskovym vypadkom histochemickej aktivity niektorych
enzymov vo svalovych vladknach viditelnych pri Specidlnom hidtochemickom vysetreni,
mitochondridlna choroba (mitochondria — hrudkovity alebo tycCinkovity Utvar v plazme
buniek, ktory riadi energeticky rezim bunky), myotubuldrna myopatia (ochorenie, pri
ktorom su svaly ,nezrelé" v podobe myotub, t.j. v stave jedného z vyvojovych stadii
svalovych vlakien, typickom pre ludsky plod. Do tejto skupiny ochoreni patri aj vrodena
disproporcia svalovych vlakien, teda vyrazna zmena pomeru medzi dvoma zakladnymi
typmi svalovych vildkien — medzi rychlym a pomalym.).

Metabolické myopatie (myopatie vyvolané poruchou latkovej premeny) zapricinuje
$pecifickd nedostatoénost uréitych enzymov, hromadenie abnormalnych produktov
metabolizmu. Patri sem napriklad nedostatok fosforylazy, kyslej maltazy, karnitin-
palmityltransfézy a periodicka paralyza, ktora vznika pri poruche metabolizmu draslika.

45.Co je distalna a ¢o oftalmoplegicka MD?



Distalna MD je zriedkavy druh MD, pri ktorom su v zaciatoCnom stadiu postihnuté najprv
drobné svaly rik - prstov. Oftalmoplegickda MD sa tyka ochrnutia okohybnych svalov a je
takisto velmi zriedkava. Zvycajne sa prejavi az v dospelosti a postupuje pomaly.
Postihuje aj svaly hitana.

46.Co je to myasthénia gravis?

Myasthénia gravis je autoimidnna porucha nervovo-svalového prenosu. Hoci sa tiez
vyznacduje svalovou ochabnutostou, nie je to prvotné svalové ochorenie. Medzi jej
priznaky patri zvySena Unava a ptéza (klesanie hornych viecok). Da sa priaznivo
ovplyvnit podavanim liekov, chirurgickym odstranenim thymu. V niektorych pripadoch sa
osvedcila aj plazmoferéza.

47.Je Friedreichova ataxia tiez svalové ochorenie?

Friedreichova ataxia (porucha simernosti a stladnosti pohybov) nie je na rozdiel od
muskularnej dystrofie prvotné svalové ochorenie. Je to pomaly postupujlice, dedi¢né
ochorenie mozgu a miechy, ktoré postihuje deti alebo mladsie vekové skupiny dospelych
ludi. Vyznaduje sa neistou chédzou, ochabnutostou, skrivenim chrbtice, deformaciami
noh a v ojedinelych pripadoch i degeneraciou o¢ného nervu.

48.Co je skler6za multiplex?

Je to demyeliniza¢né ochorenie, postihujice najma mladych ludi. Podkladom ochorenia je
rozpad myelinovych posiev prevazne v bielej hmote CNC (demyelinizacia) s naslednym
bujnenim glie a vyplnuje vzniknuté defekty nervového tkaniva. Je to mozgovo-miechové
ochorenie. Nepatri medzi svalové choroby.

49.D3a sa muskularna dystrofia, najrozsirenejsia z uvedenych chordéb lieéit?

Nevie sa, Co zapric¢ifiuje MD, a zatial' neexistuje sp6sob liecenia, ktory by odstranil
zakladnu patologicku pri¢inu tohto ochorenia a zastavil jej postup. A hoci pri
Duchennovej MD sa uz odhalilo chybné miestecko v ludskom géne zodpovedné za vznik
DMD, ani tu sa zatial nenasla ucinna liecba. VSetci odbornici vsak zhodne tvrdia, Ze hoci
sa svalova dystrofia teraz liecit neda, v buducnosti to uréite bude mozné. Pri DMD

i ostatnych MD vdasné urcenie génov vo vadésine pripadov znac¢ne predizia aj Zivot
pacienta. V tomto smere zohrava vyznamnu ulohu aj komplexna medikamentdzna,
kupelna a rehabilitacna liecba.

50.Preco sa hovori, Ze MD ma progresivny charakter?

MD je postupujlce ochorenie — proces ochabovania svalov je neprestajny. V niektorom
obdobi v detstve je normalny rast svalov a vyvoj organizmu rychlejsi ako postup
choroby, a vtedy sa pacientov stav zdanlivo zlepsi, no toto zlepsenie nie je trvalé.

I v dospelosti mbzu byt v uréitom ¢ase zdanlivé prestavky v postupe - progresivite, ale
neskor choroba znovu postupuje.

51.Preéo je nutné priebeh MD pravidelne kontrolovat?

Aby sa vcas zistili i tie najmensie priznaky, ktoré svedcia o postupe ochorenia ¢i vzniku
kontraktlr, a aby sa mohla zacat vhodna lieba, resp. protiopatrenia.

52.S0 nejaké netradi¢né sposoby liecby MD?
BezUspesne sa napr. skusalo psychické liecenie, detoxikacia tela pomocou vyplachu

tracnika (zbavenie Skodlivin z najvacse;j Casti hrubého creva) i precistovanie
prehanadlami. Uspechy neboli zistené ani pri lieCeni pomocou akupunktury ¢i elektrickych



stimulacii svalov (drazdenie svalov pomocou elektrického pridu). Masaz, vodoliecba,
Skotske streky alebo striedanie hortceho a studeného klpela pOsobia sice priaznivo na
organizmus, zlepsuju fyzicky stav postihnutého, ale na zakladny priebeh choroby nemaju
podstatny vplyv.

53.Uvazovalo sa v savislosti s MD s transplantaciou svalov?

Robili sa pokusy preniest zdravé svaly v tele do miesta ochabnutych, aby prevzali ich
funkciu. V niektorych inych pripadoch sa chirurgicky presmeroval nepostihnuty sval na
miesto ochabnutého svalu. Tieto experimenty su zlozité, no neprinasaju zelany efekt.

54.Aky vyznam ma pre dystrofika fyzikalna terapia?

V spojeni so spomenutou vodoliecbou zabranuje skracovaniu svalov, zlepsuje dychanie,
ulahcuje stoj a chodzu.

55.Je teda pri svalovych chorobach uzitoéné cviéit?

Velmi uzitocné, pretoze sa aktivizuju tie svalové partie, ktoré su este zdravé. Kazdy
pacient si vdak musi davat pozor, aby sa nepresilil. Cvi¢enie mdze byt aktivne, t.j.
funkcéné, ked' pacient cvici sdam, a pasivne, ked's pacientom cvici cvicitel alebo rodic. Pri
funkénom cviceni ide hlavne o velmi ddlezité vytahovanie cvic¢enia svalov a kibov,
ktorymi sa zabranuje vytvaraniu kontraktir a deformacii.

56.Preco niektoré deti s DMD chodia nasiroko rozkroc¢ené a prehnuté ako
luk?

Vinou ochabnutosti uréitych svalovych skupin vznika druhotné pretaZenie ostatnych
svalov. Tato nerovnovaha zapric¢ifiuje aj zmenu taziska. Preto ta typickad chddza
dystrofika.

57.Ktorym kontraktdram sliach treba zabranit?

Pri dystrofickom dietati treba zabrafiovat tomu, aby sa mu skracovali Achillove $lachy.
U dietata s DMD moZu skratené achilovky rozhodnut o tom &i bude alebo nebude chodit.

58.Ako mozno dietatu s DMD ul'ahdit chédzu?

Predov$etkym pasivnymi cvi¢eniami - vytahovanim kontraktur a polohovanim. Rodi¢ov to
nauci kazdy rehabilitacny pracovnik. Neskér prichddza do Gvahy chirurgické uvolnenie
skratenych svalov, ako aj nosenie fahkych plastickych podpornych aparatov, ktoré

u niektorych pacientov dost mdze predl|Zit obdobie samostatnej chddze. Ak je uz dieta,
resp. dospely priputany na invalidny vozik, chirurgicky zakrok alebo podporné aparaty
umoznia postihnutému znovu stat a chodit len v ojedinelych pripadoch.

59.Nie je chirurgicky zakrok u DMD nebezpecny?

Pacientovi s hroziacimi vaznymi kontraktirami a deformaciami sa odporuca podstupit
chirurgickd korekciu. Tento zakrok je dolezity, lebo i mensSie kontraktury kibov, ktoré su
potrebné na chddzu, mézu narusat rovnovahu tela a branit v chddzi.
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60.Preco je pre dystrofika nebezpeéné lezat dlhsi ¢as na 16zku?

U deti postihnutych DMD sa ochabnutost svalov rychlo zhorsuje, ked' lezia v posteli viac
ako jeden den. Preto by nemali ostavat na 16zku cely den bez prerusenia ani pri
obycajnej nadche, ani pri beznejsich detskych ochoreniach.



61.Cim mozno zlepsit dystrofikovi dychanie?

LepSou polohou pri sedeni, spravnym dychanim pomocou branice (naudi terapeut)
a nosenim korzetu.

62.Co je dychanie pomocou branice?

Je to tzv. dychanie ,do brucha“, pri ktorom sa pacient naudi vyuzivat branicu. Tento
spdsob dychania by si mali osvojit vsetci, ktori trpia na znizen( vitalnu kapacitu pltc.
V horsich pripadoch je mozné pouzivat prenosnu terapeutickl(l jednotku, ktord pomaha
pacientovi ventilovat plica a odstranit prieduskové hlieny.

63.Co je polohova drenaz?

Pri tejto drenazi (zaisteni odtoku sekrétov Skodlivych pre organizmus) sa pacient moze
v réznych polohach lahko zbavit hlienov v dychacich cestach. Naudi ho to rehabilitacny
pracovnik.

64.Co treba robit, aby dystrofik nedostal zapal pl'ac?

Vsetky ochorenia dychacich ciest znamenaju pre dystrofika velké nebezpecenstvo. Kazdé
prechladnutie a l'ah$ie ochorenie dychacich ciest treba starostlivo vyliecit. Vzduch v byte
musi byt dostatoéne vlhky. Nevahat véas nasadit antibiotika.

65.M6zu sa dystrofici oékovat proti beznym chorobam?

Pacienti s MD by sa mali dat o¢kovat proti beZnym chorobam, nielen proti chripke, ale
napr. aj proti tetanu, TBC, variole a i. Smu sa im podavat bezné lieky na rézne choroby,
mozno ich podrobit operacidm, ktoré nesuvisia s ich zakladnym ochorenim (ZI¢nik, slepé
érevo). Pri MD nie je kontraindikacia, na zdklade ktorej by sa nemohli pouzivat bezné
lieCebné metddy (aj chirurgické), nevyhnutné pri tom ktorom ochoreni.

66.Vyskytuja sa pri MD castejsie niektoré kozné choroby?

Dystrofické deti mavaju Casto seboroidné dermititidy (odlupovanie sa zrohovatenych
vrstiev pokozky zmieSanych s koznym mazom, pripominajuce lupiny vo vlasoch) a velmi
Casto aj tzv. ,kvinutie" koze.

67.Treba, aby dystrofik robil nejakd specialny diétu, alebo bral sistavne
vitaminy?

Nezistilo sa, Ze by nejaka Specidlna diéta pomahala pri liecbe MD. Vitaminy sa uzivaju
ako podporna terapia. Postihnutym sa odporuca, aby dodrZiavali zasady racionalnej
vyzivy, ktoré zabrania zbyto¢nej nadvahe.

68.Preco je tak vel'a dystrofikov pripatanych na vozik tu¢nych a ako mozno
tuénote predchadzat?

Tucnota vznika preto, ze prijem energie vo forme potravy ovela prevysuje vydaj. Na vine
je zvycajne prejedanie sa, ktoré je do urcitej miery podmienené psychicky ako
kompenzacia stavu Uzkosti. Postihnuty na voziku s minimalnym vydajom energie by mal
radikalne znizit prijem potravin.

69.Aku Glohu ma vychovna terapia v starostlivosti o dystrofické deti
a dospelych?



Vychovna terapia, nazyvana aj socialna rehabilitacia, ma velky vyznam pri celkovej
starostlivosti o dystrofikov. Naudi ich vyuzivat svoje sily a zvladnut véetky bezné
kazdodenné Ukony, poradit si pri zvolenej rekreacnej ¢innosti, ako aj pripravit sa na
budlce povolanie a vediet si ndjst svoje miesto v spolo¢nosti. Aj ked' sa pri¢ina MD neda
zatial’ odstranit a vaésina takto postihnutych uz nikdy nebude mdoct chodit, behat, skakat
¢i $portovat ako zdravi ludia, Zivot na voziku nijako nezniZzuje hodnoty ¢loveka, ale
ponuka mu nové horizonty, nové formy sebarealizacie.

70.Ak sa MD neda Gspesne liedit, pre€o treba, aby bola diagnostikovana?

Z mnohych dévodov. Po prvé, aby sa pacient mohol rehabilitovat a lie¢it zabehanymi
metddami. Po druhé, aby kompetentni pracovnici mohli uspokojovat jeho telesné,
dusevné a socidlne potreby. Po tretie, aby rodic¢ia a ostatné Zeny v rodine mohli dostat
v pripade choroby DMD odpoved’ odbornika na otazku, ¢ by mohlo byt postihnuté dalsie
potomstvo.

71.Mozno MD diagnostikovat pomocou réntgenu?

Nie, hoci druhotné znaky (napr. krehkost kosti a zvy$enie mnozstva mékkého tkaniva
v lytkach) s na rontgenovych snimkach viditelné. V poslednom case sa taktiez vyuziva
v diagnostike svalovych ochoreni pocitacova tomografia (CT), magneticka rezonancia

a ultrazvuk.

72.Nado je dobré zistovat hladinu svalovych enzymov v krvi pacientov s MD?

Zvysena hladina svalového enzymu (napr. CPK, aldolazy, lakat-dehydrogenazy) sveddi
o tom, Ze svalové bunky su poskodené. Pre kazdé svalové ochorenie, teda aj pre MD je
typické urcité zvysenie niektorého svalového enzymu.

73.€o je EMG?

Je to skratka pre elektromyograf, t.j. zdznam o Cinnosti svalovych pradov. Na jeho
ziskanie sa do vybranych svalov zavedu velmi tenké koncové ihly — elektrody, ktoré do
pristroja prendsaju informacie o intenzite elektrického pridu vznikajliceho v svale v Case
pokoja a pri praci, kontrakcii. Ziskané Gdaje potom vyhodnoti lekar. Pre kazdu svalovu
alebo nervovu chorobu su typické iné hodnoty.

74.Co je svalova biopsia?

Svalova biopsia je mensi chirurgicky zakrok, pri ktorom sa pri uspani pacienta alebo
miestnom umftveni odoberie zo svalu mala vzorka. Ta sa potom na Speciadlnom pristroji
nareze na tenucké platky, ktoré sa farbia rozlicnymi kontrastnymi latkami a skimaju sa
pod elektrénovym mikroskopom, aby sa zistili zmeny v tkanive, typické pre r6zne svalové
¢i nervové ochorenia.

75.]e pri MD postihnuty sluch, zrak a rec?

Pri myotonickej MD sa niekedy objavi katarakt (Sedy zakal o¢nej SoSovky). Inak zrak
nebyva zasiahnuty — aZz na pripady, ked' su postihnuté okohybné svaly. Sluch je
malokedy poruseny. Pri facioskapulohumeralnej dystrofii sa méze vyskytnut porucha redi,
a to v dosledku ochabnutosti tvarovych svalov, ktoré sa zlUcastnuju na tvorbe reci. Rec
byva narusena i pri Friedreichovej ataxii.

76.Kedy mozno odporuéit nosenie podpornych aparatov a kedy operaciu
dolnych koncatin?



Dieta s MD ma uz medzi deviatym az dvanastym rokom coraz véacsie tazkosti s chddzou.
Ak mu ju staZzuju skratené svaly na nohach, v niektorych pripadoch sa osved¢uje
pouzivanie podpornych aparatov alebo dlah. Pacient sa potom zaobide pri nenarocnych
kazdodennych ukonoch (napr. pri rannej toalete) bez cudzej pomoci. Z vyvySeného |6zka
alebo stolicky mdze vstavat tak, ze si aparaty nastavi napevno do priamej polohy a celé
dolné koncatiny pouzije ako paky, pomocou ktorych sa telo dostane do vzpriamenej
polohy. Je overené, ze chirurgicky zakrok, ktorym sa uvolnia kontraktiry dolnych
koncatin a ktorym sa zabrani nerovnovahe a deformacii v spojeni s nosenim podpornych
aparatov, moze predizit obdobie chédze o tri az pat rokov.

77.Padaju postihnuti s podpornymi aparatmi castejsie?

Nie. Ak sU aparaty starostlivo pripevnené, postihnuty spadne len zriedka. Ovela CastejSie
dystrofici padaju, ked' tvrdohlavo predlzuju obdobie chédze, ked' je uz nerovnovaha
svalov dost velka a chddza riskantnejsia. Vznika tu nebezpecenstvo zlomenin (s
naslednym dlhym znehybnenim na |6Zku). Mnoho padov a zlomenin prindsaju aj prvé
tyzdne na voziku, kedy postihnuty nevie dobre odhadn(t jeho stabilitu.

78.Je potrebné pouzivat palicu pri noseni aparatov?
Zvycajne nie, hoci mbze podporit stabilitu pacienta.
79.Aky vozik je vhodny pre dystrofikov?

Pri slabosti hornych koncatin je najvhodnejsi elektricky invalidny vozik. LahSie sa
pohybuje aj na mechanickom voziku, ktory ma velké kolesa vpredu. V podstate je vSak
dolezité, aby vozik mal pevné sedadlo a operadlo. Chrbtica a panva musia byt riadne
podopreté a zafixované v polohe, ktord by nenapomahala vychylovanie panvy

z normalnej polohy a nepodnecovala vznik krivenia chrbtice.

80.Zabrani korzet vytvoreniu skoliozy?

Nie, ale mdze jej prejavy udinne oddialit. Navys$e korzet drzi vo vzpriamenej pozicii
hrudnik, a tak napomaha spravnemu dychaniu. Stabilizovanie trupu korzetom ma aj tu
vyhodu, ze dystrofik sedi vo voziku pevne a mbze lepsie manipulovat v pohyblivych
podperach. Odporida sa pouzivat korzety skor, nez je skoliéza viditelna.

81.J)e skolioza casta pri MD?

U deti s MD sa skolidéza objavi zvyCajne az potom, ked’ su priputané na vozik. Plati to
najma o tych detoch, ktoré mali operaciou uvolnené skratené svaly dolnych koncatin
a nosili aparaty. Skoliéza mdze vzniknut aj u chodiacich deti s Beckerovou dystrofiou
a pri infantilnych (detskych) druhoch facioskapulohumeralnej a myotonickej dystrofii.

82.Maju dystrofici dekubity od dlhého sedenia na voziku?

Velmi zriedkavo, a uz vobec nie v takom rozsahu ako napr. ti postihnuti, ¢o maju znizenu
citlivost dolnych koncatin a sedacej ¢asti. U obéznych vozi¢karov sa da ratat skor so
zaparenim koze (intertrigo).

83.Aky odev a ak( obuv maja dystrofici nosit?

Dystrofik, a zvlast vozi¢kar, by mal byt obleéeny vzdy teplejSie ako ostatni. Pri vdéSom
Ubytku svalov jeho organizmus ,vyraba™ menej tepla, preto mu je stale chladno. Nemal
by nosit oblecenia zo syntetickych vldkien, lebo brani odparovaniu potu z povrchu a koza
sa stava nachylnou na vyrazky a plesne. Materialy s drsnym povrchom zase pokozku
drazdia odieranim. Najvhodnejsie su tkaniny z baviny, lahké a pracie. Tielka a spodna



bielizen maju byt z baviny a bez Svikov. Na voziku treba nosit pohodIné oblecenie, ktoré
nikde netahd a neobmedzuje v pohybe. Pozor treba davat na $viky v podpazusi

a rozkroku. Ochabnutie svalov na ramendach a rukach ¢oraz vaéémi stazuje obliekanie.
Kosele so zapinanim vpredu sa lahsie obliekaju ako svetre a pulévre. Pravda, zavisi to od
»metddy", aku si ten ktory dystrofik pri obliekani osvoji. Gombiky by sa mali nahradit
patentkami a pracky tzv. suchymi zipsami. Koele s predizenym zadnym dielom, ktory sa
tak lahko nevystréi z nohavic, zabranujd nachladnutiu obli¢iek. Nohavice by mali byt

z poddajného pracieho materidlu s pevnym opaskom, dlhsie, namiesto gombikov zips,
dost dlhy, aby sa postihnuty chlapec mohol pohodine vymo¢it. Co sa tyka obuvi, vhodné
su platené topanky (tenisky) s gumenou podosvou. Su lahké a neSmyka sa v nich.
Neskor, ked' dochadza s vytacaniu Spiciek nohy dovnutra a ¢lenkov von, pomozu
ortopedické vlozky, zvySenie podosvy z vonkajsej strany alebo ortopedicka obuv.

84.Existuja pomdcky ul'ahéujice starostlivost o dystrofickych pacientov?

Isteze. Existuje mnozZstvo kompenzacnych a rehabilitacnych pomoécok (KROP), ktoré
ulahCuju opateru dystrofika a prispievaju k zvySovaniu jeho samostatnosti. Vozik je
zakladnou pomdckou pre tych, ¢o stratili schopnost chddze, no zaroven im pred|Zi aktivny
pohyb po byte alebo aj po okoli. Voziky si pevné alebo skladacie, ktoré mozno pohodine
zUzit a vlozit do batoZinového priestoru automobilu. Su taktiez voziky elektrické (na
akumulator), ktoré su pre dystrofikov najvhodnejSie v pokrocilejSom Stadiu ochorenia. Je
cely rad dalsich pomécok, ktoré je mozné si kupit. Dnes je u nds mnoho vyrobcov

a distributorov kompenzacnych a rehabilitacnych pomocok pre postihnutych, o ktorych
prinasame informacie v bulletine OMD. Pre dystrofikov su vhodné najmé podavace
(noznicovy, Svédsky), drziak telefénneho slichadla, sklzova doska na posadenie atd.

K dispozicii st aj pombcky ulahcujdce osobnul hygienu, napr. umyvacia Spongia na tydi,
sedacka do vane, Uchytky a drzadla na WC a do vane, podpera okolo misy na WC,
nadstavec na misu WC, navlieka¢ pancuch, zapina¢ gombikov atd’. V neposlednom rade
su tu aj zdvihaky pre imobilnych, hydraulické alebo mechanické, ktorymi mozno
dystrofika premiestriovat, napr. z postele na vozik, na WC, do vane, do auta a pod.

85.Preco sa hovori, Ze pri MD je postihnuta cela rodina?

PretoZe touto chorobou s priamo alebo nepriamo postihnuty postihnuti vsetci ¢lenovia
rodiny, ktorych postoj voci dystrofickému pacientovi je pri jeho opatere rozhodujuci. Pre
zdravy psychicky a spoloCensky Zivot rodiny je nesmierne doblezité, aby sa jej ¢lenovia od
zaciatku divali na vzniknutu situdciu triezvo, bez nesplnitelnych nadeji, aby nekladli na
telesne postihnutého nesplnitelné naroky - na druhej strane, aby sa vyhli prehnanej
opatere a aby sa citové problémy kazdého ¢lena rodiny riesili nezaujato a otvorene. Zial,
mnohi postihnuti a ich rodicia si myslia, Ze ich Zivot sa dostal na mftvy bod, ked' ich dieta
priputa MD na vozik. Nemalo by to tak byt. Vozik sice neposkytuje ¢loveku taku slobodu,
aku by si prial, v Ziadnom pripade by vSak nemal sl(zit ako vyhovorka na uzavretie sa do
seba a vyhybanie sa spolocnosti. To je tragicka a nepotrebna reakcia, ktora vyrazne
obmedzuje zivotné sklsenosti TP a brani spoznavaniu druhych ludi, ¢o napokon vyuUsti

v samotarsky a egoisticky vztah myopata a jeho rodiny k okolitému svetu.

86.Mavaja rodicia postihnutého dietata éasto citové problémy?

Ano. Pretazenost vzhladom na ¢as a fyzicky vykon, ako aj normalne pocity hnevu a viny,
ktoré sa mbzu objavit, ¢asto zapric¢ifiuju citové a spolo¢enské problémy rodiov
postihnutého dietata. V sic¢asnosti sa treba zmierit s tym, ze muskuldrna dystrofia je
nevylieCitelna, ale nie neliecitelna. Spravnym vedenim postihnutého a jeho rodiny mozno
predchadzat réznym zbytocnym stresom a psychickym komplikaciam. Tieto vedlajsie
sprievodné znaky si nemenej dblezité ako zdravotny stav dystrofika a treba ich riesit
rovnako starostlivo. Zvadsa sa im da predchadzat.



87.Kto pomédze rodine dystrofika vyrovnat sa so vzniknutymi psychickymi
problémami?

Treba navstivit poradfiu a pohovorit si s psycholégom, odbornym socidlnym pracovnikom
alebo psychiatrom. Velmi uzito¢né byva nadviazanie kontaktov s viacerymi rodi¢mi
rovnako postihnutych deti. OMD v ramci moznosti uskutoc¢riuje socialnorehabilitacné
pobyty pre rodiny s postihnutymi detmi, aby sa medzi nimi nadviazali nielen kontakty,
ale aj priatelstva, a tak si pomahali navzajom prekonavat kritické obdobia vo svojich
rodinach.
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Zvycajne nie. AvSak aj ¢lovek s MD, tak ako zdravi ludia, pocituje niektory den vacésiu
slabost nez inokedy, aj on mava svoje dobré a zlé dni.

89.Md2u postihnuti so svalovou chorobou Zit sexualne a nemédze im to
uskodit?

Mnohi ludia so svalovymi chorobami ziju sexudlne a vébec im to neskodi. Skor naopak.
Primerany sexudlny zivot napomaha psychickl vyrovnanost, ¢o je nemaly vklad pre
celkovy zdravotny stav a pohodu.

90.Bude mat dystrofi¢ka tazkosti pri pérode?

Nemala by mat. Muskuldrna dystrofia nepostihuje svalstvo maternice, a tak dystroficky
zvycajne nemavaju pri pérode vacsie tazkosti ako ostatné Zeny.

91.Ako maja rodi¢ia odpovedat na otazky dietata, tykajice sa muskularnej
dystrofie?

Neraz sa dieta obrati na rodiCa a je zvedavé, preco z neho choroba robi Coraz vacsieho
invalida a ako obmedzi dlzku jeho Zivota. Rodi¢ia by mali odpovedat pravdivo, otvorene,
a pritom ¢o mozno najupokojujucejsie a najpovzbudivejsie. Je velmi dblezité, aby si
uvedomili, na ¢o sa dieta vlastne pyta, a aby mu poskytli jasnt odpoved a nedali pritom
najavo svoju vlastn( Uzkost a obavy.

92.Ako a kedy maji rodicia povedat detom, Ze ich sirodenec ma svalovi
dystrofiu?

Ak v rodine plati zdsada otvorenosti a Uprimnosti, predide sa tym mnohym problémom.
Surodenci by sa mali dozvediet o postihnuti svojho brata ¢i sestry a o tazkostiach, ktoré
tym v rodine vznikn(, hned ako st schopni to pochopit. Rodicia si musia uvedomit, Ze
nesmu zanedbavat telesny a duSevny rozvoj svojich zdravych deti a nezamerat vSetku
svoju starostlivost len na postihnuté dieta.

93.Mobze ist dieta s MD do letného tabora?

Pri dietati s DMD treba ¢o najviac vytazit z rokov medzi poznanim, Ze postihnuty ma
svalovl chorobu a medzi tym $tadiom choroby, ked' si musi sadnut na invalidny vozik.
Postihnuty ich ma prezit ¢o najviac v okolitom svete a v spolo¢nosti ludi. Je vyhodné, ak
dieta moze ist do letného tdbora medzi zdravé deti, musi byt, pravdaze, do velkej miery
samostatné a pohyblivé. Pracovnikov tabora treba vopred upozornit na jeho zdravotny
stav, aby od neho nepozadovali extrémne fyzické vykony. Ked' sa postupujlca
ochabnutost prejavuje vyraznejsie, moze sa z(castnit letnych tdborov pre oslabené deti
(konané SCK, charitami a inymi spolo¢enskymi organizaciami) alebo na
socialnorehabilitacnych pobytoch spolu s rodi¢mi, ktoré usporaddva OMD.



94.M62u dystrofici Sportovat?

Tato otdzka suvisi s predchadzajlcou: treba ¢o najviac vyuzit obdobie samostatného
pohybu a chédze. Do 10-12 rokov, kedy vacéSina DMD nepotrebuje vozik, treba dietatu
umoznit, aby vela Sportovalo. Sport, koni¢ky a spolo¢enské aktivity zapustia hiboké
korene v emocionalnom vyvoji dystrofika a prispievaju k jeho dusevnému rozvoju.
Neskér, ked' uz $portovat nebude méct, mnoho uspokojenia najde vo fandeni svojmu
klubu, ¢ tomu ktorému $portu. Koniec koncov, svoju tizbu sutazit a merat si schopnosti
mbze realizovat v Sachu, ktory sa dé hrat nielen prakticky, ale aj korenSpodencne.

95.Aké naroky mozno klast na dieta s DMD a na dospelych MD?

Aby 7zili tak produktivne a normalne, ako je to len mozné. Musia sa, samozrejme,
zohladnit obmedzenia zapri¢inené MD. V Ziadnom pripade sa nesmu podceriovat ich
schopnosti a sily. Stcasne vystrihame aj pred nadmernou pomocou. Treba nechat
postihnutého - tu mame na mysli hlavne dieta s DMD - aby vlastnymi silami zvladol
urcité Glohy a uchovaval si maximum samostatnosti. Povzbudzovat dieta k tomu, aby sa
samo o seba staralo ¢o najdlhsie, hoci mu tieto Cinnosti, ako napriklad jedenie,
obliekanie, umyvanie a pod., budu trvat dlhsie. A tdto snahu treba ocenit. ,,Drzanie vo
vati¢ke" by urcite ¢asom vyustilo do osamotenosti a zavislosti dietata. Ani dospely MD,
pokial nepracuje a zije v rodine, by nemal byt chovany ako ,sklenikova rastlinka“, ale
aktivne by sa mal ztc&astriovat drobnych prac v domacnosti, sledovat dianie okolo seba
a neutahovat sa od sveta.

96.Aka Skolu maja dystrofici navstevovat?

Dystrofické deti by mali chodit do normalnej Skoly, aby sa ¢o najdlhsie povazovali za
,hormalne". Je to uzitoéné pre obe strany: zdravé deti poznavaju, Ze zivot mbze byt
zlozZity a vypestuju si k postihnutym fudom prirodzeny vztah. Dieta s MD ma zase v&csiu
Sancu, Ze sa niekolko priatelstiev a zalub z tohto obdobia uchova aj do buducnosti. Je
totiz normalne, ako kazdé iné dieta - ibaze ma $pecifické fyzické problémy. Inak ma také
isté vlastnosti a zaujmy ako jeho zdravi rovesnici. Ak v mieste jeho bydliska nie su
podmienky na dochadzku do beznej zakladnej Skoly alebo ak je jeho zdravotny stav
natolko zhorseny, Ze by navstevovanie takejto skoly prindsalo mnoho problémov

a stresov, ucinnejsia je vyucba doma, treba ju dohodnut s vedenim $koly, aby k dietatu
posielalo uditela. V niektorych pripadoch je rozumnejsie vyuzit moznosti pobytu dietata
v Ustavnej internatnej skole. Pre lepsiu informovanost uverejfiujeme zoznam Ustavov
socialnej starostlivosti pre telesne postihnuté deti a mladez v SR:

e Materska sSkola pre telesne chybnych — Mokrohajska 3, Bratislava; Opatovska
cesta 136, Kosice

o Osobitnd materska $kola pre telesne chybnych — Nova Baria, Hrabiny, okr. Ziar
nad Hronom

o Zakladna $kola pre telesne chybnych - Mokrohajska 3, Bratislava; Svermova 292,

Humenné; Nova Baria, Hrabiny, okr. Ziar nad Hronom

Gymnazium pre telesne chybnych — Mokrohajska 3, Bratislava

Stredna ekonomicka Skola pre telesne chybnych - Opatovska cesta 136, Kosice

Ucnovska Skola pre telesne chybnych (byva pri Ustavoch pre telesne chybnych)

Osobitna ucnovska skola pre telesne chybnych - Brnianska 419, Bratislava;

Hurbanistov 10, PreSov

Do tychto skol sa zaraduju deti s periférnou obrnou, svalovymi chorobami, postihnutim
CNS, telesnym defektom. Zaraduju sa sem deti s normalnym i znizenym IQ s moznostou
vyucby v normalnych alebo osobitnych triedach. Vekova hranica je 3-18 rokov. Do
vSetkych Specialnych a osobitnych skol, ako aj Ustavov umiestnuje deti prislusny
diagnosticky Ustav. Dieta je v Ustave len na prechodny c¢as (4-8 tyzdriov), kym sa
nestanovi komplexna diagnéza (defektologicka a zdravotnd). Detské diagnostické Ustavy



eviduju vSetku defektnd mladez vo veku 1-18 rokov. Ak sa zdravotna a defektologicka
diagnoza urdcila spravne uz predtym, mbze byt dieta umiestnené do prislusnej skoly alebo
Ustavu aj bez pobytu v detskom diagnostickom Ustave.

Zoznam detskych diagnostickych Ustavov:
e Trnavka, Bratislava

J. Pajera 58, Kosice

Revoluc¢né namestie, Ruzomberok

Zahorska Bystrica (pre chlapcov)

Smeralova 19, Zilina

Pre potreby komplexnej dlhodobej starostlivosti o skupiny defektnych deti a mladeze sa
zriaduju denné a tyzdenné sanatéria. Su to osobitné druhy lieCebni, ktoré poskytuju
detom s narusenym zdravim potrebné oSetrenie a liecenie. Zabezpeduju aj vychovnu
starostlivost a vzdeldvanie. Zriaduju sa v sulade s koncepciou odborov lie¢ebno-
preventivnej starostlivosti v regionalnych okresnych mestach, pripadne v inych mestach.
Su urcené spravidla pre 1-6 ro¢né deti, podla potreby aj Skolopovinné deti, ktoré so
zretelom na svoje postihnutie vyzaduju dlhodobu lie¢ebno-preventivnu starostlivost,
vratane lie¢ebnej rehabilitdcie, vychovy a vzdeldvania, pripadne aj socidlnu starostlivost,
ak je potrebny denny kontakt s rodinami. Denné rehabilitacné sanatérium je napriklad

v Bratislave na Donnerovej ul., na Tehelnej ul., (pre dorast), na Kudlakovej ul., -
podporené nadaciou P. Dvorského a na Teslovej ul. Podobné sanatéria su aj v dalsich
mestach na Slovensku.

97.Aké studijné a pracovné vyhliadky ma dystrofické dieta?

Kazdé dieta, teda aj telesne postihnuté, ma pravo na vzdelanie, zvolené s prihliadnutim
na jeho intelektudlne schopnosti. Na ne sa bude méct spoliehat aj v budlcnosti pri
vybere zamestnania. Muskularna dystrofia je telesné postihnutie, a hoci niektoré deti
nedosiahnu priemerné dusevné schopnosti, IQ vacsiny z nich je priemerny alebo
nadpriemerny. V&ésina dystrofikov je schopna absolvovat strednt $kolu, mnohi len
strednu Skolu pri zmienenych Ustavoch. Pri niektorych druhoch MD - a ak to rodinné
pomery dovolia - je postihnuty schopny s Uspechom vys$tudovat vysok( $kolu (za fyzickej
pomoci rodiCov a sUrodencov). Po ukonceni Studia s mnohi dystrofici zamestnani.

No prave pri tejto chorobe sa musi vopred poéitat s tym, Ze svalova ochabnutost

a telesna bezvladnost sa budul ¢asom zvacsovat a zUzia vyber povolani. Napr. 15-ro¢ny
dystrofik s pomalou progresivitou choroby sa méze vyudit vhodné remeslo, ktoré sa mu
padi, no o 10 ¢ 15 rokov uZ sa bude musiet preorientovat na iné zamestnanie.

Pri vybere povolania sa musi prihliadat na stuper telesného poskodenia a intelektualne
schopnosti, na dostupnost $koly alebo vyuéného strediska, ale aj na moznosti dochadzky
dietata na pracovisko. V sucasnosti sa javia pre myopatov perspektivhe odbory
zamestnania v elektronike, v programovani na pocitacoch, v informatike, v oblasti
dusevnej prace - ako prekladatelia, korektori, vedecki pracovnic. Znovu vsak treba
zopakovat, ze vzdelanie rozhodne o tom, ¢o bude povolanim malého dystrofika, ako sa
bude v buddcnosti Zivit a ako bude realizovat svoje zaujmy.

98.Na ¢o ma myopat pravo, pokial’ ide o socialne zabezpecenie?

U myopatov je dlhodobo narusena pracovna schopnost, a tak sa na nich vztahuju
zakladné formy socialneho zabezpecenia: invalidné déchodky, zvysSenie déchodkov pre
bezvladnost; tym, ¢o nemohli pracovat, sa poskytuje invalidny déchodok k mladosti (po
dovfSeni 18 rokov), rodindm s MD detmi sa poskytuje rodicovsky prispevok, dalej je tu
prispevok pri starostlivosti o blizku osobu, je mozneé poziadat o vyhodové preukazy ZTP
alebo ZTP/S. O tychto moznostiach hovori vyhlaska MPSVaR v SR ¢. 590/90 Zb. a 259/92



Zb. Informacie mozete obdrzat na Obecnom Urade, kde Vam pozicaju Zbierku zakonov
alebo na Obvodnom Urade, oddeleni socidlnych veci podla miesta bydliska.

99.Preco vznikla organizacia muskularnych dystrofikov a aka je jej éinnost?

Zivot s MD prindsa kazdému postihnutému a jeho rodine mnozstvo zévaznych socialnych
a zdravotnych problémom. Myopat vSak nesmie rezignovat a prepadat beznadeji. Musi

v sebe nachadzat schopnosti, ktoré moéze nezavisle na svojej chorobe rozvijat a vyniknat
v nich. V tomto Usili je cenna skusenost a rada rovnako postihnutého.

Za tymto ucelom vznikla uz v roku 1968 organizacia myopatov v ramci byvalého Zvazu
invalidov. Od roku 1976 vyvijali v Cesko-slovensku Cinnosti dve ZO MD, jedna zdruZovala
MD v Cechach, druha na Slovensku. Po rozdeleni republik nasa ZO OMD patrila pod
Slovensky zvaz telesne postihnutych. V roku 1993 sme poziadali Ministerstvo vnutra SR
o registraciu organizacie a od SZTP sme sa osamostatnili.

Od roku 1994 vyvijame samostatnt ¢innost ako obcianske zdruZenie zdravotne
postihnutych. OMD v SR reprezentuje Specifické zaujmy svojich ¢lenov. Prostrednictvom
Clenského bulletinu Ozvena, ktory vychadza 4-krat roc¢ne sa usiluje o zvySovanie
zdravotného, socialneho a spolo¢enského uvedomovania svojich ¢lenov. Bulletin je
platformou pre vzajomnu vymenu skusenosti, rad, nazorov nielen postihnutych, ale aj
odbornikov, lekarov a ostatnych zdravotnickych pracovnikov. Poskytuje potrebné
informacie z oblasti vyskumu a lie¢by svalovej dystrofie, novinky zo socidlnej oblasti,
informacie o kompenzacnych a rehabilitacnych pomockach a iné zaujimavé informacie.

V spolupraci s vldadnymi i mimovladnymi institGiciami sa snazi riesit problémy
postihnutych vo vSetkych oblastiach Zivota. V rémci moznosti uskutocriuje pre svojich
¢lenov socidlnorehabilitacné pobyty, rekreacie, stretnutia a iné akcie.

Organizacie s podobnym zameranim, teSiace sa velkej podpore lekarov existuju vo
vacsine eurdpskych krajin, v Kanade, USA, Japonsku, Australii atd. Narodné zdruzenia
muskularnych dystrofikov a postihnutych inymi nervovo-svalovymi ochoreniami maju
v Eurdpe vlastnu alianciu - European Alliance of Muscular Dystrophy Associations
(EAMDA). Aliancia zdruzuje nielen postihnutych, ale aj lekarov a vyskumnikov, ktori

v Specializovanych timoch a pracoviskach postupne odhaluju tajomstvo dosial
nevyliecitelnych nervovosvalovych ochoreni. OMD v SR sa stala ¢lenom EAMDA v roku
1993.

100.Ako zabezpeduje ¢innost OMD v SR?

Cinnost OMD zabezpecuje sedemélenny vykonny vybor OMD, ktory je voleny na tri roky.
Je zloZzeny zo samotnych myopatov a lekarov - odbornikov. Pre styk s ¢lenmi slizi uz
spominany bulletin Ozvena. Jeho dopisovatelia a zostavovatelia patria vacSinou medzi
najtazsie postihnutych - st to myopati odkdzani na pouzivanie vozikov pre invalidov.

Touto brozarkou chceme poskytnat zakladné informacie postihnutym MD a ich
rodinam o tom, ako sa diagnostikuje, prognozuje a lie¢i muskularna dystrofia.
Poslizila nam na to rovhomenna publikacia vydana americkou organizaciou
muskularnych dystrofikov (MDAA), v ktorej na otazky odpovedal Dr. I. M.
Siegel, mimoriadny profesor na Lekarskej fakulte A. Lincolna Illinoiskej
univerzity v Chicagu.



