mi zacal
ublizovat

uz v détstvi

Vysoky cholesterol namérili Markété
Fejfarové uz v détstvi. Kvuli jeho
skodlivym ndsledkum dokonce musela
podstoupit operaci srdce. Stejnou
nemoc podedil i jeji bratr.

7 jako mald jsem méla vice nez pétkrat

vyssi hladinu cholesterolu ve srovnani

s béznou normou. Lékari mi zjistili,
Ze trpim familidrni hypercholesterolemii,
dédi¢nou metabolickou chorobou, pro kterou
jsou charakteristické pravé extrémné vysoké
hladiny cholesterolu. Musela jsem brat
1éky a dodrZovat nizkocholesterolovou
dietu,“ vypravi Markéta. Zlom pak nastal
v dospélosti, kdy se u ni nahle objevily
zavazné srdecni obtize.

Prilis mladi na infarkt

Jak se na jeji nemoc prislo? V 8 letech
se Markété vyrojily na rukou i po téle
drobné ,bradavicky“. Détské lékaice

v Ji¢ing, kterou tehdy spolu

s maminkou navstivila, se je
nedarilo odstranit, a tak pro
jistotu jesté odebrala malé
pacientce krev. Diky tomu
odhalila, ze ma ponékud
neuvéritelnou hladinu
cholesterolu 27 mmol/1. Tedy
hodnotu, jaka se jen méalokdy
objevuje i u dospélych s velmi
$patnou Zivotospravou. Bezpe¢né
hladiny cholesterolu se totiz pohybuji
priblizné okolo 4-5 mmol/1. Po fadé vySetieni se
pak Markéta ocitla v prazské motolské nemocnici.
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A pravé tam se jeji rodice poprvé
dozvédéli, ze deera trpi familiarni
hypercholesterolemii, a to v jeji
nejzdvaznéjsi formé.

»Pacienti s touto nemoci nemaji

v jaternich burkach specifické
receptory, které umi z krve u¢inné
odklizet LDL ¢astice, lidové takzvany

mnohym lékaitim, ktefi ji i dalsi
¢leny rodiny dodnes o$etiuji,

neslo na rozum, jak je to mozné.
»Markétini predci tézce fyzicky
pracovali a pravé fyzickd namaha

je mozna zachranila pfed casnymi
infarkty,“ vyslovuje domnénku
docent Pitha. ,Toto tvrzeni neptimo

Vtakto postizenych rodindch obvykle nejsou Zddnou

vyjimkou prredéasnd umrti na infarkt & jing

srdecénécévni onemocnént.

zly cholesterol,“ uvadi vedouci
Laboratofe pro vyzkum aterosklerdzy
IKEM v Praze doc. MUDr. Jan
Pitha, CSc. ,Tyto ¢astice pak maji

na svédomi vznik aterosklerotickych
platd a nasledné srdeénich infarktd.*
Podle jeho slov je zdsadni odhalit
nemoc diiv, nez dojde k néjaké
nebezpecéné prihodé.

Rodinna zahada

Nejéastéji déti dispozice k familiarni
hypercholesterolemii podédi jen

od jednoho z rodi¢t. Markéta v§ak
méla smulu v tom, Ze si z pomyslného
osudi vytdhla hned dvojndsobnou
dévku ,$patnych gent. Podobné
pripady se stavaji ptiblizné jen
jednomu ¢lovéku z milionu. Jeji
rodi¢e pfitom az do chvile, kdy
podstoupili genetické testy, vibec
neméli zdani, Ze touto dédi¢nou
metabolickou chorobou trpi. A rovnéz
netusili, Ze kromé jejich dcery ma
stejnou nemoc i nejstarsi syn Zdenék.
V takto postizenych rodindch
obvykle nejsou zadnou vyjimkou
pred¢asna imrti na infarkt ¢i jina
srde¢nécévni onemocnéni. ,,Jenze

v nasi rodiné se nic takového nikdy
neprihodilo,“ fika Markéta. Také

potvrzuje i nélez nizozemskych
autoru, ktefi byli schopni po staleti
dokumentovat osud nékolika generaci
rodin, v nichZ se vyskytla familidrni
hypercholesterolemie. Ukazalo se, Ze
v dobé, kdy vétsina lidi tézce fyzicky
pracovala a jedla skromnéjsi dietu,
infarkty v mladém véku nedostévali,
dodava odbornik. Hodné totiz zalezi
nejen na dostate¢né pohybové
aktivité, ale i na vhodném jidelnicku.
Pred vice nez 20 lety, kdy se Markétina
maminka dozvédéla o nemoci,

ktera se tak nahle objevila v jejich

U této choroby se nékdy
objevi jiz zminéné
vyristky podobné
bradavi¢ckdm na o¢nich
vickach, pripadné tukové
krouzky kolem zornic.
Zcela specifickym
nalezem je také zesileni
Achillovych Slach,
pfipadné slach na hrbetu
rukou. Pomérné casto
v$ak nemoc probiha
skryté, bez jakychkoli
pFiznaka.

rodiné, nebylo viibec snadné sehnat
vhodné potraviny. Nastésti dostala

od dietni sestry par tipt, kde je

mozné si objednat pohanku nebo
sdjové maso. Kromé toho si koupila
inizkocholesterolovou kuchaiku

a celkem rychle se podle ni naucila
varit. ,Maso mi nikdy moc nechutnalo,
atak jsem zménu jidelni¢ku docela
uvitala,“libuje si Markéta. Muzska ¢dst
rodiny zvykld na oblibené pochoutky
ze zabijac¢ek na tom ov§em podle ni
byla podstatné huf.

Srdce obkli¢ené nemoci
Poprvé si Markéta svou nemoc

vice pFipustila az ve 14 letech, kdy
zacala dojizdét do Hradce Kralové,
kde tehdy jako jedini nabizeli
lipoproteinovou aferézu - metodu, pfi
niz se pacienttim z krve odstranuje
,»zly“ cholesterol. Jeho hladinu se
totiz v jejim pripadé stale nedafilo
zKrotit, piestoze peclivé dodrzovala
v$echna doporuceni. Naplno si

ovsem zakefnost svého onemocnéni
uvédomila az v dobé, kdy pracovala
jako stani¢ni sestra v prazské Ustiedni
vojenské nemocnici. ,Na internim

Vrozené predpoklady odhali testy

Détem, které dostanou do vinku nespravné geny, se tepny
za¢nou poskozovat uz od narozeni, tedy mnohem dfive nez
dospélym, ktefi si na aterosklerézu zakladaji nespravnou
zivotospravou. Infarkty je tak mohou dostihnout uz ve 20-30
letech véku, pfiblizné o desetileti dfiv, nez zacnou ohrozovat

béZnou populaci.
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Markéta :8.@&:0& méla
dost ¢asu premyslet
o tom, jak bude ve svych

30 letech Zit § umeélou
chlopni.

oddéleni tehdy zorganizovali
sportovni den a lakali mé, at si s nimi
jdu zahrat fotbal,“ vzpomind Markéta
na okamziky, které ji zménily Zivot.
,Rozbéhla jsem se pies hfisté a vtom
se mi udélalo ¢erno pied o¢ima.“

Na urgentnim pfijmu si lékafti zprvu
mysleli, Ze je pouze vyCerpana

a dehydratovand. Ve chvili, kdy se
jim svéfila s tim, jakou nemoci trpi

nejen ona, ale i jeji nejblizsi, ovsem
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rychle zménili nazor. Obzvlast kdyz
se dozveédéli, Ze jeji bratr prodélal
infarkt uz ve 28 letech. Ultrazvuk
srdce pak jasné potvrdil, Ze nejde
»jen“ o pouhé vycerpani. Ukdzalo se
totiz, ze Markéta ma zvipenatélou
nejen srde¢ni chlopen, ale i ¢ést
aorty a korondrnich tepen, které
zasobuji srdce. Jedinym fesenim
byla rychld operace. S odstupem
¢asu pFiznava, ze praveé tehdy si
uvédomila, jak kratky je lidsky zivot.
Profesor Pirk z prazského IKEMu,
ktery ji mél operovat, ani nezastiral,
ze pujde o vaznou a tézkou operaci.
,,Kdyby mi podobnou véc ekl
nékdo jiny, tak se asi sesypu,“ soudi
Markéta. ,Diky vnitinimu klidu, se
kterym mi to pan profesor fikal, jsem
ale prakticky hned uvérila tomu, Ze
to musi dobie dopadnout.“

Cerné
myslenky nani
paradoxné dolehly
az po uspeésné
operaci, kdyji

z nemocnice prevezli

do Ldzni Podébrady.

Najednou méla dost ¢asu premyslet

o tom, jak bude ve svych 30 letech Zit
s umélou chlopni. A jestli se viibec
jesté nékdy vrati k praci zdravotni
sestFicky, kterou méla vzdycky

moc rada. Jako zdravotnice si navic
uméla celkem dobte piedstavit, jaké
komplikace mohou po zakroku nastat.

vedouci Laboratore pro vyzkum aterosklerézy IKEM v Praze

doc. MUDr. Jan Pitha, CSc.

3 otdazky pro...

doc. MUDr. Jana Pithu, CSc., vedouciho
Laboratofe pro vyzkum aterosklerézy
IKEM v Praze

Mhnozi pacienti s familidrni
hypercholesterolemii se o své diagnéze dozvi
az prilis pozdé. Nemohl by situaci zlepsit
celoplosny screening?

O celoplo$ném screeningu populace se
neustale diskutuje, ale myslim, Ze tato metoda
neni dostatecné efektivni. Napfiklad nemUGzete
pfinutit vSechny rodice, aby se svymi détmi
pFisli na odbéry. Jeden z navrht byl dokonce
odebirat krev vSem détem z pupecniku hned
po narozeni. Nicméné dle mého nazoru je

v soucCasné dobé mnohem ucinnéjsi soustredit
pozornost na rodiny, v nichz nékdo zemrel

na infarkt pred 60. rokem véku, a zcela jisté,
doslo-li k tomu ve véku 30 az 45 let. Potomky
a dalsi blizké pribuzné z téchto rodin je pak
tfeba co nejrychleji vysetiit. V Ceské republice
se to docela dafi. V zachytu téchto onemocnéni
patfime k nejvzornéjsim v Evropé diky
programu MedPed, coz je zkratka anglického
hesla ,Make early diagnosis to prevent early
deaths” (Rychle stanov diagndzu, abys zabranil
pred¢asnym umrtim).

Lidé, kteri berou léky na sniZovdni cholesterolu,
takzvané statiny, maji dost éasto obavy

v

znezddoucich iéinkii. Jsou
tyto obavy opodstatnéné?
Statiny jsou podle

mého stéle jedny

z nejuzasnéjsich lékd, jaké
se v poslednich triceti
letech objevily. Jejich
objev je skoro srovnatelny s objevem antibiotik.
Pravdou ovsem je, ze kazdy ucinny lék maze
mit vedlejsi u¢inky. U statinC jsou to zejména
bolesti svall, ale ty se vyskytuji maximalné

u 5 az 10 procent pacientl. S oblibou ukazuji
tabulku, ze které vyplyva, ze Acylpyrin je asi
500krat nebezpecnéjsi nez statiny.

0

Neddvno se u nds objevily nové léky pro pacienty
s familidrni hypercholesterolemii. Nakolik by
mohly pomoci pacientiim, jako je Markéta?
Myslim, Ze jsou to po dlouhé dobé Iéky, které
by vedle statin mohly zdsadné zménit osud

, jako je Markéta. Podavaji se jednou za 2

az 4 tydny ve formé podkozni injekce a maji
ohromny efekt na snizeni LDL cholesterolu,
tedy poctu nebezpecénych LDL ¢astic. Dokdzou
snizit LDL cholesterol o 60 az 80 procent. Jsou
vs$ak finanéné mnohem narocnéjsi nez statiny

a Ceské zdravotni pojistovny je zatim proplaceji
pouze vyjimecné, na navrh revizniho Iékare,
napriklad pacientdm ve velmi vysokém riziku,
kteti statiny netoleruji. Markéta zminéné léky
dostavala v Hradci Kralové, ted bychom je

pro ni chtéli vyjednat i u nds v IKEMu.

Kdyz bylo nejhtif, musela vyhledat

i pomoc psychoterapeutky. Kromé
rodiny ji hodné pomohl partner

Mira, ktery pracuje rovnéz jako
zdravotni bratr v prazské vinohradské
nemocnici. Pravé on ji v pravou chvili
dokazal uklidnit a povzbudit.
Zivot se v§im, co prinasi
Rok po operaci uz Markétu ¢erné
myslenky rozhodné tak ¢asto
nepiepadaji. Bere 1éky snizujici
cholesterol tak jako dfiv. Protoze
pracuje v Praze, dochézi na ¢isténi
krve do prazského IKEMu, kde
nedavno otevreli druhé centrum
lipoproteinové aferézy v Ceské
republice. Znovu zacala pracovat,
tentokrat ve stejné nemocnici jako
jeji pritel. Vice nez pacientiim se

sice vénuje administrativé, ale je

celkem spokojend. Dost ji zaméstndva
také prace pro spolek Diagnéza FH,
ktery sdruzuje pacienty s podobnou
diagndzou, jakou mad ona. A celkem
dobte uz zvladla i dvoji vateni - jedno
dietni pro sebe a druhé pro Miru,
ktery je pry velky gurman.

,Kviili umélé chlopni musim

brat warfarin na fedéni krve

ataké dodrzovat dietu, kterd je
vlecéems Gplné opaénd nez ta
nizkocholesterolova,“ zmini se
Markéta. ,,Zpoc¢atku jsem s tim méla
docela problémy, ale ted'uz si prosté
vezmu jen poloviéni porci potravin,
s nimiz bych to neméla zrovna
prehanét.“ Narozdil od maminky je
uz nemusi pracné shanét. Na fotbal
s kolegynémi by si sice jesté jit
netroufala, ale zacala uz pfemyslet
0 jéze nebo pilates. Uplné nejvic ale

v posledni dobé mysli na to, jak si
jednou s pritelem postavi domecek
kousek za Prahou. A také na miminko,
které by ur¢ité jednou chtéla.

»Jsem opatrny optimista,“ ¥ika jeji
osetfujici Iékar Jan Pitha, kdyz se
dozvi o jejich planech. ,.V zahrani¢ni
literatufe jsem uz sice Cetl o Zenach

s podobnou diagnézou, jako ma
Markéta, kterym se narodilo zdravé
dité, ale...“ Ur¢ité bude podle jeho slov
tieba téhotenstvi dobfe naplanovat,
budouci maminku peclivé hlidat a také
spolupracovat s dal$imi specialisty.

S oblibou ik, Ze 1ékafi, ktefi tyto
pacienty 18¢i, se tak trochu vzdycky
snazi prelstit geny. Tézko ovsem
predem predvidat, kdy, jak a nakolik

se jim to podaii, &

Ivana Matydsovd
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