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Vydavatel této publikace, Spole¢nost pro pomoc pii Hun-
tingtonové chorobé, z. s., velice dékuje viem autorim,
spoluautorim a dal$im odbornikim, kteti se podileli
na jejim vzniku. Jejich bohaté odborné zkugenosti a jejich
znalost diagnézy Huntingtonova choroba daly vzniknout
publikaci, diky které lze 1épe zvlddat problémy s vyZivou
u pacientd. Spravné nastavend péce je pro pacienta veli-
ce dilezitd a v mnoha pfipadech je zajisténi dostate¢né
a hlavné vhodné vyzivy otédzkou Zivota a smrti.

V publikaci naleznete mnoho vysvétleni, rad a infor-
maci, jak zvlidat komplikace spojené s polykdnim, vol-
bou vhodné stravy a potravin pro zvlé$tni lékatské ucely
pro zaji$téni dostate¢né vyzivy pacientd s HCH. Publika-
ce je urdena nejen samotnym pacientiim, ale i rodindm
a blizkym pacienta, peovatelim, studentim ¢ odbor-
nikdam, ktef{ se s Huntingtonovou chorobou setkdvaji.

Pokud budeme znat vSechna specifika diagnozy
a budeme mit snahu pochopit a porozumét, pak do-
kdZeme najit spravny pfistup a zpusob, jak pacien-
tam i rodinAm pomahat.

Spole¢nost pro pomoc pti Huntingtonové chorobé,
z. s., vznikla roku 1991 s cilem informovat a poskytovat
viestrannou pomoc a podporu pacientim s Huntingto-
novou chorobou, jejich rodindm, blizkym, pe¢ovatelim,
osobdm v riziku, ale také odbornikim 1 laikéim, ktefi
s touto diagnézou ptichdzeji do styku.

Vice o organizaci naleznete na www.huntington.cz.
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My vsichni, kdo pracujeme v pomdhajicich profesich,
chceme navracet zdravi nemocnym lidem. Pro kazdého
z nds je bolestné a tézké ptihliZzet postupnému horSeni
télesného a dusevniho stavu naSich pacientti, ktefi trpi
takovou nevyléitelnou nemoci, jako je Huntingtonova
nemoc.

Nebyt schopen zcela vylécit & alespori zpomalit vyvoj
nemoci v§ak neznamend, Ze jsme zcela bezmocni. Pokud
nachdzime smysl na$i price i v podminkdch, které neu-
mozn{ ndvrat zdravi, miZeme G¢inné pomdahat nemoc-
nym 1 jejich rodindm v mnoha smérech.

Pro skute¢né vyznamnou pomoc u Huntingtonovy
nemoci je vSak zapotiebi vybudovat tym mnoha specia-
list. Potfebujeme v ném genetika, neurologa, psychiatra,
psychologa, logopeda, fyzioterapeuta, ergoterapeuta, nut-
ricionistu a socidlnfho pracovnika.

Mim velkou radost, Ze jsem se mohl podilet na vzni-
ku takového tymu a rozsifovat jeho zabér. Jesté vetsi ra-
dost mdm, Ze se tento tym stile rozristd, novi ¢lenové
pfindseji a ziskdvaji nové znalosti a zkuSenosti.

Tato kniha se vénuje velmi dtlezitému aspektu Hun-
tingtonovy nemoci, a tou je vyZiva. Soucdsti nemoci je
ubytek télesné hmotnosti, ztrita svalové hmoty, fyzické
kondice a nasledné oslabeni imunity. Pro¢ k tomu do-
chdzi, vime pouze z¢4sti, pfesto jsme pravé zde schopni
u¢inné pomadhat, a to 1 v dlouhodobém horizontu vyvoje
onemocnéni.

Problematika vyzivy je piikladem toho, jak nutni je
mezioborovd spoluprdce. Soucasné viak vyzaduje pii-
tomnost cilevédomého a systematicky se vzdéldvajici-



ho a inspirujiciho ,spiritus movens“. Touto osobnosti
se v nafem tymu stal doc. MUDr. Jifi Klempif, PhD.
Jeho dlouhodoby z4jem o problematiku vyzivy vedl k vy-
znamnému pokroku péle v této oblasti.

Docent Klempif navazal pied nékolika lety spolupraci
s MUDr. Alzbetou Mithlbick, kterd se vénuje proble-
matice Huntingtonovy nemoci v Némecku. Jednim z vy-
sledku jejich spoluprice, za ptispéni dalsich ¢lend tymu,
podilejicich se na péci o nase pacienty, je tento text.

Pevné doufim, Ze informace obsazené v knize piine-
sou pomoc nemocnym a jejich rodindm. Co je vSak pro
mé neméné dulezité, aby se tato kniha dostala do rukou
i tém lékaim, ktei{ maji o vyZivé pouze obecné znalosti
a neznaji konkrétni a dostupné moznosti péce.

prof. MUDr. Jan Roth, CSc.

neurolog

Centrum extrapyramidovych onemocnéni,
Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
1. 1ékaiska fakulta, Univerzita Karlova

a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze



VyZiva a jeji ptijem jsou nezbytnou souddsti kvality Zivo-
ta. Ve viech zndmych kulturdch je jidlo zdrojem radosti,
poté&Seni a oslavy. Spole¢né jidlo je dileZitym spoleen-
skym pojitkem. Jen stézi si dovedeme ptedstavit Zivot
bez potéleni plynouctho z pfijmu potravy. Avsak pro
lidi postizené Huntingtonovou nemoci muze byt jidlo
spojené s velkym stresem a beznadéji.

Pted 20 lety jsem byla svédkem toho, jak moje matka
zépasila s piijmem potravy, kdyZ jeji nemoc pokrodila.
Nyni je v pokrodilém stadiu Huntingtonovy nemoci
moje sestra. Diky pokroku v pozndni zdsad sprdvné vy-
zivy u Huntingtonovy nemoci jeji pecovatelé védi, jak
spravné stravu pfipravit, a jak ji pfi jidle pomdhat. Proto
si jidlo mdZe uZivat 1 v tomto stavu.

Tato kniha poskytuje pacientiim a jejich pecovatelim
fadu rad, jak mohou pfizplisobit stravovini a pokrmy
zménénym potfebdm lidi v prabéhu Huntingtonovy ne-
moci. Zvladdni zmén souvisejicich s pfiznaky onemocné-
ni a znalost, jak podle nich nastavit pé¢i je kli¢ovou po-
moci. Cilem je co nejdéle udrzet, pokud mozno nejlepsi
zivotni podminky nemocnych.

Doporuduji tuto knihu pacientim a vSem lidem, kte-
rych se pée o lidi s Huntingtonovou nemoci tyka. Je
velmi piehledné uspofddand a pro vSechny napsand sro-
zumitelnym jazykem.

Astri Arnesen
prezidentka Evropské huntingtonské asociace



Dobri4 klinickd praxe znamend uplatiiovat vie co funguje
a pfispiva tak ke zvySeni kvality kazdodenniho Zivota.
Huntingtonova nemoc pfindsi celou fadu tézkosti, které
jsou vyzvou jak pro nemocné, tak pro pecujici a vyzaduje
spolupréci celého tymu odbornikt, ktefi se zaméfuji na
rlizné ptiznaky této nemoci.

Vyznamny prakticky pfinos ma zprostfedkovini sou-
Casnych znalosti a praktickych rad zku$enych odborniky,
pfehlednym pro Sirokou vefejnost srozumitelnym zpt-
sobem tak, aby se usnadnila komunikace mezi pacienty,
pecovateli a profesiondly. Naudit se piizptisobit promén-
livym ptiznakim je zdsadni pro udrZeni kvality Zivota
v pribéhu Huntingtonovy nemoci.

Proto bych pi#dl knize Jittho Klempife a Alzbety
Miihlbick dobré piijeti, roz$iteni k mnoha ¢tendium
a pravidelnd aktualizovand vyddni zachycujici novy vyvoj
ve zlepSeni péce o lidi s HN.

prof. MUDr. G. Bernhard Landwehrmeyer,
FRCP - HD Center Ulm, Germany,
hlavni investigitor Enroll-HD
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Duchennova muskularni dystrofie

S POLECNE Parkinsonova choroba

Alzheimerova choroba

ménime budoucnost’

Huntingtonova choroba
neuromyelitis optica a NMOSD

2019+ o spinalni muskularni atrofie

SPOLECNE
pecujeme o pacienty :
se zavaznymi 2018 0 roztrouena skleréza
onemocnénimi’ :
o 1975 0 Parkinsonova choroba®
SP lQLVECNE 1963 @ izkost
oV zvnu]eme : 5
osudy nemocnych > 1961 i deprese
00000 1933 @ myasthenia gravis*
qmﬁmm 1912 o epilepsie
1909 ° nespavost, léc¢bha bolesti

V Seznamu zdkladnich léciv WHO je uvedeno
30 lécivych pripravkii vyvinutych spolecnosti Roche. >

Pozn.: NMOSD - Neuromyelitis Optica Spectrum Disorder, WHO - Svétova zdravotnickd organizace

REFERENGE: 1. https:// www roche.com; abouty history.htm (posledni pFistup 19. 3. 2019). 2. 20" WHO Essential Medicines List (March 2017). Dostupné
na https://www.who.int/ medicines/ publications/essentialmedicines/en/ (posledni pfistup 19. 3. 2019).3. https://www.roche.com/
sustainability/ access-to-healthcare/ath_who.htm (posledni pristup 19. 3. 2019). 4. Aeschliman, John A, U.S. Patent 1905930 (1933).
5. https://en.wikipedia.org/wiki/ Amitriptyline (posledni pfistup 5. 4. 2019). 8. Hauser, R. A. (2009). "Levodopa: past, present, and future." Eur Neurol
82(1): 1-8. 7. Roche Product Development Portfolio (stav k 31. 1. 2019, https:/ /www.roche.com/de/research _and_development/who_
we_are_how_ we_ work/ pipeline.htm, poslednipFistup 19.3.2019).

Roche s.r.0., Futurama Business Park Bld F
Sokolovska 685/ 136, 186 00 Praha 8
tel.; +420 220 382 111, www.roche.cz CZ/NEUR/0519/0021
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1. UVOD
JIRI KLEMPIR, ALZBETA MUHLBACK

Huntingtonova nemoc je neurodegenerativni onemocnéni, které se projevuje poru-
chami hybnosti a zménami psychickych funkei. Nékteré ptiznaky nemoci je mozné
zmirnit, ale dosud neexistuje 1é¢ba, kterd by dovedla onemocnéni zpomalit nebo za-
stavit.

Huntingtonova nemoc nepostihuje jen nervovy systém, ale riznou mérou 1 jiné tka-
né v téle. U vSech nemocnych se diive ¢i pozdéji objevi problémy s pi{jmem potravy
anebo dbytkem télesné hmotnosti. Vysledky védeckych studii ukazuji, Ze nizkd hmot-
nost nebo nechtény pokles télesné hmotnosti na pocatku nemoci jsou spojeny
s nepfiznivéj§im prabéhem nemoci.

Kazdy organismus pro zachovéni Zivotnich funkei potiebuje pfijimat a zpracovévat
energii a ziviny v dostate¢ném mnozstvi. Pokud nejsou dlouhodobé tyto néroky dosta-
te¢né uspokojeny dochdzi k rozvoji podvyzivy (malnutrice). U malnutrice chronicky
nemocnych se ve srovndni s prostym hladovénim ndroky na spotfebu energie a Zivin
zvy$uji. Nemocni v malnutrici jsou vice unaveni a slabi, nichylni k infekcim a dal$im
zdravotnim komplikacim. Nemocni nemohou rehabilitovat a ani dostate¢né profitovat
z jakékoliv 1é¢by v porovnini s osobami, které nemaji problémy s vyzivou. Vasné
rozpoznani a sprévnd opatfeni v prevenci nebo 1é¢bé malnutrice mohou z4sadnim
zptisobem zlepsit kvalitu Zivota u nevylécitelnych onemocnéni.

Cilem této publikace je shrnout v§echny podstatné praktické informace umoztiujic
v¢asné rozpoznani poruch vyZivy a poskytnout doporuéent, jak v takovych pitipadech
postupovat.

Publikace je svoji formou a obsahem urlena pfedev§im nemocnym, jejich rodindm
a pecovatelim, ale i zdravotnikim se zdjmem o problematiku vyzivy u Huntingtonovy
nemoci.
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2.CO JETO HUNTINGTONOVA NEMOC?
JIRI KLEMPIR, OLGA KLEMPIROVA

Huntingtonova nemoc je geneticky podminéné onemocnéni projevujici se progresiv-
ni poruchou hybnosti, upadkem intelektovych schopnosti a zménami chovani. V kav-
kazské populaci se odhaduje vyskyt mutace na cca 1:15000.

2.1. Co zpusobuje Huntingtonovu nemoc?

Huntingtonova nemoc je zptisobena mutaci genu na 4. chromozomu. Produktem
genu je bilkovina huntingtin, kterd se pfirozené vyskytuje ve vSech butikach lidského
téla. Bez huntingtinu neni mozny spravny vyvoj organismu. Patologicky huntingtin ma
odli$né vlastnosti a jeho produkty jsou povazoviny za toxické. Pfitomnost mutované-
ho genu v$ak automaticky neznamena byt nemocny. Nositel mutace se obvykle doZije
dospélého véku ve zdravi.

Vék klinického pocitku nemoci zdvisi na vlastnostech mutovaného genu a ostatni
genetické vybavé daného jedince. Nemoc muze vzécné zadit v détském véku 1 ve stéfi,
ale nejcastéji projevi u mladych dospélych a ve sttednim véku. Potomek nositele muta-
ce m4 50% riziko, Ze zdédi mutovany gen. P¥itomnost mutace Ize spolehlivé prokdzat
genetickym testem z krve.

2.2. Poruchy hybnosti

Huntingtonova nemoc se stejné jako jind neurodegenerativni onemocnéni rozviji
pozvolna skryté mnoho let pfed tim, nez se objevi jeji prvni neklamné zndmky. Ty-
picka je ptitomnost choreatickych pohybu (chorea latinsky znamend tanec). Jedna
se o mimovolni hdzivé zdskuby kosterniho svalstva, které se nepravidelné vyskytuji
na riznych ¢astech téla. Jejich intenzita a rozsah muiZe kolisat od diskrétnich zdskubu
na prstech nebo v obli¢eji aZz po kontinudlni pohyby velkého rozsahu, které znemoz-
fiuji sebeobsluhu, stabilni stoj a chuzi. S progresi nemoci ubyvd mimovolnich pohybu,
které jsou pomalejsi, zvyraziluje se zpomaleni cilenych pohyba (bradykineze) a mi-
movolné nartstd svalové napéti (rigidita). V pokrodilych stadiich nemoci je pacient
minimélné pohyblivy a upoutany na lizko.

2.3. Kognitivni poruchy

K Huntingtonové nemoci patii tibytek intelektu (kognitivnich funkei), kterému
mohou i nékolik let pfedchazet viditelné poruchy hybnosti. Mezi prvni psychické
zmény patii poruchy rozpoznavani emoci, zejména téch negativnich (strach, smutek,
znechuceni). Téméf soucasné se piidévaji potiZe s rozpoznivinim vyznamu intonace
fe¢i a neverbalnich projevii (tzv. fe¢i téla). Viechny tyto zmény Casto vedou ke konflik-
tim a nepochopeni v zaméstndni ¢ v soukromém Zivoté.
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V dalsich letech nastupuji poruchy pozornosti, vnimani ¢asu a planovani, klesa
rychlost a flexibilita mysleni v novych nebo naroé¢néjsich situacich. Okoli paci-
entd nebo i oni sami si za¢nou uvédomovat problémy, které maji s u¢enim novych
informaci a pohybové naroénych tikonu. Nékteii pacienti vSak tyto problémy po-
piraji nebo bagatelizuji, ale muZe se jednat i o tzv. anozognozii, kdy skute¢né nemayji
néhled na své chovéni, zptisobilost a zdravotni stav. Prohlubujici se kognitivn{ deficit
postupné zvysuje zévislost postizeného na pecujicim okoli.

Dal$im velkym problémem je apatie. Apatie znamend ztritu zdjmu o vlastni oso-
bu ¢i okolni déni, neschopnost aktivné zacit néjakou ¢innost a Uspé$né ji realizovat.
Nejedna se o Ginavu, za kterou je apatie ¢asto zaménovdna. SniZeni zdjmu muzZe byt
i souddsti depresivniho prozivdni. Tato porucha se mnohdy stdvd velkou piekdzkou
motivace k riznym aktivitdim vletné zaméstndni, cvi¢eni i volnocasovych cinnosti.
Apatie nemocnych také zhorsuje jejich spolupraci s pecovateli.

2.4. Poruchy chovani

V celém pribéhu nemoci se mohou vyskytovat zmény osobnosti a rizné poruchy
emoci a chovini. Velmi béZné jsou tizkostné a depresivni stavy, odbrzdéné, slovné
nebo fyzicky agresivni chovani, abusus alkoholu, nikotinismus, drobné kriminal-
ni delikty apod.

Poruchy intelektu a chovdni jsou pro pacienty i pelujici osoby ¢asto zdvaznéjsi
problém nez zmény hybnosti.

2.5. Varianty nemoci

Prabéh nemoci se lisi podle véku pocdtku nemoci. Klasicka forma postihuje 90
% vSech nemocnych a je popsdna v pfedchozim textu. U déti a mladistvych se vysky-
tuje tzv. juvenilni forma (Westphalovu forma) Huntingtonovy nemoci vyznacujici
se vyraznym zpomalenim pohybu (bradykinezi), zvySenym svalovym napétim (rigidi-
tou), minimalnim vyskytem chorey, rychlou kognitivni deterioraci a agresi a dal$imi
zménami chovdni, které mohou pfipominat schizofrenni onemocnéni (halucinace,
bludy). Senilni forma (s pozdnim ndstupem) Huntingtonovy nemoci zalind po 65.
roce zivota a obvykle se vyznaluje mirnym, neinvalidizujicim choreatickym syndro-
mem, relativné malym ubytkem kognitivnich funkci a ani poruchy chovani nebyvaji
zévazné. Vzhledem k vy$§imu véku poc¢dtku nemoci a pomalé progresi jsou pacienti
mnoho let sobésta¢ni a nemusi zemfiit na komplikace spojené s Huntingtonovou
nemoci.

2.6. Malnutrice a jeji komplikace

Po letech trvdni nemoci jsou pacienti podvyZiveni pro poruchy Zvykdni, polykani
a zvy$eny energeticky obrat. Tyto zmény vedou k celkovému oslabeni organismu véet-
né dychacich svald a imunitniho systému. Poruchy polykini ¢asto vedou k priiniku
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tekutin a potravy do dychacich cest (aspirace). Nemocni jsou takto ohroZeni dusenim
nebo rozvojem zdnétu v dolnich dychacich cestich.

Ubytek svalové hmoty a tukovych zasob spolu s imobilizaci zvysuje riziko vzniku
proleZenin (dekubitt). Lokdlni infekce (napt. z ran nebo mocovych cest) se pak snad-

no mohou $ifit do krevniho obéhu, a tak zpusobit septicky stav a orgadnové selhini pti
vylerpdni energetickych zdsob organismu, potiebnych na zvlddnuti téchto komplikaci.

SOUHRN

Nositel mutace se narodi a vyviji jako zdravy clovek.

Primy potomek nositele mutace ma 50% riziko pravdépodobnosti, ze
se stane nositelem mutace.

Huntingtonova nemoc se projevuje poruchami hybnosti, chovani a intelek-
tu.

U nemocnych se objevuji problémy s prijmem tekutin, potravy a Gbytek
télesné hmotnosti.

Nechtény pokles télesné hmotnosti je z hlediska prognoézy nepriznivym pri-
znakem.

Véasnym zdchytem poruchy prijmu potravy Ize predejit komplikacim.

Zajisténim bezpecného a dostatecného prijmu energie a Zivin se zlepsuje
kvalita Zivota.
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3. CLOVEK A VYZIVA

JIRI KLEMPIR

3.1. Energetické naroky

Lidsky organismus potiebuje k zajisténi zdkladnich Zivotnich funkei uréity mini-
malni energeticky piijem, aby kompenzoval tzv. bazalni energeticky vydej. Bazdlni
energeticky vydej ¢ini u muze 25-30 kcal/kg/den a u Zen asi o 10 % méné (1 kalorie
= 4,185 joulu). V praxi to znamend, Ze ¢lovék o hmotnosti 70 kg spotfebuje cca
1500-2000 kcal za den. Ddle je vSak nutné poditat s piisunem energie pro fyzickou
a mentalni aktivitu. Dal3{ energie je zapotfebi na zpracovini piijimané potravy (ter-
micky efekt jidla). Zdravy aktivni jedinec obvykle spotfebuje 2200-2600 kcal za den.

Celkovy obrat energie je piisné individualni a ovlivnény celou fadou faktort jako
jsou napiiklad: genetickd vybava, hormony, stravovaci ndvyky, Zivotni styl & vliv pro-
stfedi. Za uréitych okolnosti, jakymi jsou zvySend fyzicka aktivita, psychicky stres nebo
nemoc se muze spotieba energie zvysit na dvoj az trojndsobek. Dlouhodoby nadbytek
energie vede k ndrustu télesné hmotnosti a nedostatek k jejimu sniZeni.

3.2. Zastoupeni a vyznam nékterych slozek potravy

Zakladem raciondlni vyZivy u zdravého ¢lovéka je vyvazeny piijem makronutrientd
(bilkoviny, cukry, tuky) a mikronutrientd (mineraly, vitaminy, stopové prvky). Jejich
spotieba se 1 pro zdravého jedince méni podle niroku na organismus (vék, fyzickd nebo
psychicka zatéz, téhotenstvi apod.). Na téma zdravé vyzZivy existuje fada kvalitnich pub-

vevr

likaci, proto jsou zde uvedena jen nejdulezitéjsi fakta se zietelem na zaméfeni publikace.

3.2.1. Sacharidy

Cukry (sacharidy) slouzi jako hlavni zdroj energie (1 g sacharidt = 4 kcal = 16,8 kJ).
Jejich energeticky podil se normélné pohybuje mezi 40-60 % (pfiblizné 4 g/kg/den).
Cukry délime na jednoduché a slozené.

Mezi jednoduché sacharidy patti glukéza (hroznovy cukr), fruktéza (ovocny cukr
v ovoci a medu) a sachar6za (fepny cukr). Jednoduché cukry se rychle vstiebdvaji
do krve, to vede ke zvysené sekreci inzulinu a nasledné prudkému poklesu glykémie
vyvolévajici pocit hladu.

Vyhodnéjsi je konzumovat slozené sacharidy (polysacharidy), které se trévi po-
maleji, a proto pocit nasyceni vydrzi déle. Polysacharidy ve formé $krobu jsou napt.
v pedivy, ryZi, bramboréch, téstovinich a lusténindch.

3.2.2. Lipidy

Tuky (lipidy) tvoti 25-35 % piijaté energie (cca 1 g/kg/den). Vyhodou tuk je jejich
vysoky energeticky obsah (1 g =9 kcal = 37,8 kJ), ktery se vSak zpracovdvé pomaleji v po-
rovndni s cukry. Lipidy podle pivodu rozdélujeme na rostlinné oleje a Zivodisné tuky.
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VétSina rostlinnych tuka a olejii je pro zdravi vyhodnéjsi pro vy$si obsah nena-
sycenych mastnych kyselin. Nenasycené mastné kyseliny, hlavné omega-6 a omega-3
kyseliny, které se vyskytuji zejména v rostlinich a rybim tuku, poméhaji snizovat hladi-
nu cholesterolu. Omega-3 mastné kyseliny redukuji koncentraci triglycerida v plazmé
a zlep$uji nékteré dalsi kardiovaskuldrni parametry.

Zivodisné tuky jsou napt. sidlo a méslo. Jejich zvyseny pifjem muze vést k vy$sim
hladindm cholesterolu. Cholesterol je nezbytny pro stavbu bunéénych membran, ner-
vového systému, k tvorbé nékterych hormont a syntéze vitaminu D. Kazdy Zivocich
si sdm cholesterol vyrabi a jeho spotieba stoupd pfi ristu nebo regeneraci organismu.

3.2.3 Proteiny

Bilkoviny (proteiny) maji nejmensi energeticky podil 12-15 % (cca 0,8 g/kg/den),
energetickd hodnota je podobna jako u sacharidu (1g = 4 kcal = 16,8 kJ) a jsou nezbyt-
né pro vyvoj, rlist a regeneraci organismu. Bilkoviny jsou hlavni slozkou svalt, souddsti
enzymt i nékterych hormonti a podili se na transportu litek v organismu.

Zivotitné bilkoviny jsou ve srovnani s témi rostlinnymi povaZovany za plnohodnot-
néjsi diky vyvdZenému zastoupeni viech tzv. esencidlnich aminokyselin, které si ¢lovék
nedovede vyrobit. Pomér Zivodisnych a rostlinnych bilkovin by mél byt optimalné 1:2
a pii zvysené spotiebé je doporucovin dokonce 1:1. P#i déle trvajici zvySené zitéZi or-
ganismu (vrcholovy sport, zdvaznd nemoc, rekonvalescence) spotfeba bilkovin stoupd
az na 1,6-2,2 g/kg/den.

3.2.4. Vitaminy, mineraly, stopové prvky

Mikronutrienty vitaminy, mineraly a stopové prvky tvoii nedilnou souddst zdravé
stravy a lidsky organismus si je az na vyjimky neumi vytvotit. Mikronutrienty jsou
nezbytné pro sprévnou funkci riznych bunéénych procesi véetné imunity a antioxi-
dativnich mechanismd.

Pokud zdravy jedinec pravidelné piijimd pestrou a vyvdzenou stravu véetné zele-
niny i ovoce a neni vystaven extrémnim podminkdm, netrpi zdvaznym nedostatkem
mikronutrientti. Naopak jejich nadmérny ptijem, napf. chronicky ve formé multivi-
taminovych smési, miiZze mit pro organismus $kodlivé ucéinky (napt. Zalude¢ni nevol-
nost, poskozeni plodu, zvySeni oxidativniho stresu, tzv. oxidativni paradox). Proto se
doporucuje, aby maximalni obsah mikronutrient v jedné denni ddvce neptekracoval
polovinu jejich doporucené denni dévky.

Kuchyiiska stl obsahujici sodik, je pro télo nezbytnd, napoméhd udrzeni rovno-
véhy vody v téle. Sl je pro své chutové a konzerva¢ni vlastnosti pfidévana do vétsiny
potravin. Doporucend denni ddvky pro dospélou osobu je 5-7 g. Jedna kdvovd 1Zi¢ka
obsahuje asi 8 gramu soli. Jeji nadmérné uZivdni v§ak muze zdravi vdzné poskodit.
Mimo jiné zatéZuje kardiovaskuldrni systém a ledviny. V civilizovanych zemich pri-
mérna spotieba bohuzel ¢asto piekracuje doporuceni (12-20 g denné).
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3.2.5. Vlaknina

Zv1astni postaveni ve vyzivé ma vlaknina. Jedn4 se o jedlou soucdst rostlin, kterd je
odolnd k traveni a vstfebdni v zaludku a tenkém stfevé lidského téla, ale miiZze se kom-
pletné nebo ¢dste¢né rozklddat v tlustém stfevé pusobenim zejména bakterii. Vldknina
je smés neskrobovych polysacharidu a nékolika dal$ich rostlinnych slozek jako je celu-
16za, lignin, vosky, chitiny, pektiny, beta-glukany a oligosacharidy.

Rozpustna vlaknina je mékkd, bobtnavé a stravitelnd. Md schopnost vstfebdvat vodu
(pektin, inulin). Tato vliknina je $tépena anaerobnimi bakteriemi na tzv. mastné kyseliny
s krtkym fetézcem, které snizuji pH v tlustém stfevé, a tak vytvéti vhodné prosttedi pro orga-
nismus prospé$né acidofilni bakterie. Rozpustné vlikniny se proto oznacluji jako prebiotika.

Nerozpustna, hruba vldknina je pro organismus nestravitelnd, napt. celuléza a lig-
nin. Tato vldknina vyvoldvd pocit sytosti, zlepSuje pohyblivost trévici trubice a tim
zmirnuje zécpu. Také snizuje vyskyt zubniho kazu. Vliknina na sebe véZe nékteré toxic-
ké latky a snizuje vstiebdvani tukd a cholesterolu. Pro tyto vlastnosti je vldknina vhod-
né pro prevenci kardiovaskuldrnich onemocnéni, nddoru travici trubice a diabetu.

Doporulend denni dévka vlakniny je 30-35 g/den. Toto mnozstvi vldkniny obsahu-
je ptiblizné 500 g zeleniny a ovoce.

3.2.6. Probiotika

Za probiotické jsou povazoviny uréité druhy baktérii v travici soustavé: Escherichia
coli, laktobacily, bifidobaktery, nékteré sacharomycety, eneterokoky, laktokoky a strepto-
koky. Probiotika jsou prepardty s obsahem Zivych probiotickych bakterii (enterokoky),
které napomahaji obnoveni rovnovihy mikrofléry zaZivaciho traktu. Césteéné podobné
uc¢inky mohou mit i preparty s usmrcenymi bateriemi nebo jejich produkty. Probiotika
se poddvaji v piipadech, kdy hrozi pfertstani skodlivych (patogennich) bakterii v zaziva-
cim traktu, napf. u zénétlivych onemocnéni sttev & po poddvini antibiotik.

SOUHRN

Dospély zdravy clovek spotrebuje 2200-2600 kcal za den.

Clovék vyuziva rostlinné i Zivoéisné bilkoviny, tuky a cukry ve sprdvném
mnozstvi a formé.

Vyvdzend strava obsahuje dostatek vldkniny, minerdld, vitamind a stopo-
vych prvka.

Strava mé byt pestrd a chutnd.

Fyzickd, psychickd zatéz a nemoci zvysuji spotrebu energie a Zivin.
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4. HYDRATACE

JIRI KLEMPIR

4.1. Vyznam vody pro lidsky organismus

U dospélé osoby podil vody v organismu ¢ini 60-70 % a v ranném détstvi az 80 %.
Voda se podili na rozpousténi latek, metabolismu bunék a téla, dopravé Zivin i na vy-
lu¢ovini odpadnich a skodlivych litek z téla.

Voda se z téla ptirozené ztrici dychdnim, pocenim, vylu¢ovinim moci a stolice.
Télo se tak ochlazuje a zdroveri zbavuje nepotfebnych odpadnich latek.

Pro udrZeni sprédvného mnoZstvi tekutin v organismu je nutné dodrZovat pitny
rezim, ktery se li$ podle véku a z4téZze organismu. U dospélych osob spotfeba vody
¢ini obvykle 2-3 litry za den véetné tekutin obsazenych v potravé a vody vzniklé zpra-
covanim l4tek v téle (cca 250 ml/24hodin).

4.2. Pticiny a pfiznaky dehydratace

K nedostatku vody v téle (dehydrataci) dochdzi, kdyz télo vice tekutin ztrici, nez
ptijimd. Pti dehydrataci nema télo dostatek tekutin k normalnimu fungovani. Obvykle
se dehydratace u dospélé osoby rozviji az po nékolika dnech. Dospély ¢lovék vydrzi
bez pi{jmu tekutin 2-4 dny. Dehydratace u malych déti vSak muiZe vzniknout i béhem
nékolika hodin. Dehydrataci mohou zpusobit také nékteré poruchy ledvin a dlouho-
dobé vysoké hladiny glykémie u diabetika.

Dehydratace miZe byt zptisobena snizenym pfijmem tekutin. Nedostate¢né piti
hrozi zejména u osob se sniZzenym pocitem Zizné, napf. pfi nizké hladiné sodiku
v plazmé. Méné tekutin také obvykle piji osoby, které maji problémy s udrzenim mod&i
nebo s poruchami polykdni. U Huntingtonovy nemoci se na nedodrZovéni pitného
rezimu podili i nedostate¢ny zéjem, poruchy paméti a chovéni.

Zvysené ztraty tekutin ¢asto vznikaji pfi nadmérné konzumaci kofeinu (kdva, silny
¢aj, Coca-Cola) nebo litek na odvodnéni (napt. diuretika pti 1é¢bé vysokého krevniho
tlaku a nedostate¢né funkee ledvin). Dehydrataci akutné miize zpusobit zvraceni, pri-
jem, hore¢ky a zvysend teplota okolniho prosttedi.

Spektrum ptiznakd dehydratace se mize u kazdé osoby lisit, v zdvislosti na véku,
pfidruzenych onemocnénich a na stupni dehydratace (tabulky ¢. 1 a 2).
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Tabulka é. 1: Pfiznaky mirné dehydratace

* pocit Zizné, sucho v Ustech

* nevykonnost, Spatné soustredeéni

* (nava, ospalost

* bolesti hlavy, zdvraté

* malé mnozstvi koncentrované moci

* kolapsové stavy

Tabulka é. 2: Pfiznaky pokrocilé dehydratace

intenzivni pocit zizne

vyraznd unava, apatie, slabost

podrdzdénost

dezorientace

absence poceni

snizené napéti kize

zvySend télesnd teplota

zastava moceni

zrychleny puls

nizky krevni tlak

kolapsové stavy

obéhové selhdni a smrt

4.3. Terapie dehydratace

Mirna dehydratace (deficit 0,5-2,0 litry) se po adekvdtnim zvy$eném piijmu teku-
tin nejpozdéji ve stejny den upravi a vede ke zlepseni stavu.

Téz31 stupenn dehydratace (deficit 3,0 litry a vice) ohroZuje i jinak zdravé
osoby na zdravi piipadné i na Zivoté. Proto je v téchto pi{padech nutné vyhledat
nemocni¢ni pé¢i, kde nemocny podstoupi komplexni vysetfeni. Podle zjisténych pti-
¢in dehydratace a pii piitomnosti dal$ich zdravotnich komplikaci je zahdjena fizend
hydratace. U kritickych stavd mudZe prava vnitintho prostfedi trvat i nékolik dni,
protoze rychld rehydratace by mohla mit fatdlni nasledky.

4.4. Doporuceni k hydrataci
Tekutiny je dulezité piijimat v malych ddvkich a v prabéhu celého dne. Nérazovy
pifjem velkého mnozstvi tekutin muze zpusobit nevolnost. Na cesty je vhodné brat
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si s sebou lahvi¢ku s ndpojem. Pii nartistajici z4téZ1 organismu je nutné zvysit ptijem
tekutin. Pokud vznikaji pochybnosti nebo existuji problémy s dostate¢nym ptijmem
tekutin je praktické denni spotiebu sledovat nebo si pfedem pfipravit celkovou denni
davku tekutin a kazdy den vecer pitny rezim vyhodnotit.

Je Zadouci, aby osoby, které maji problémy se sobéstatnosti, mély zabezpecenou
moznost se snadno kdykoliv napit. Vhodné jsou malé lahvicky se savickou nebo ni-
stavcem, ktery usnadiuje piti. ObtiZe pii polykdni tekutin se mohou zlepsit pouzi-
tim breka, vychlazenim nidpoje anebo dpravou jeho konzistence pomoci zahustovadel
(kapitoly ¢ 6 a 7). Pokud vSak pacient zahusfovéni tekutin $patné sndsi, povazuje se
za vhodné a relativné bezpe¢né 1 u pacienti se zdvaznou poruchou polykani (dysfagi)
popijeni ¢isté, zdravotné nezdvadné vody bez zahustovadla. Pacienti trpici nechuten-
stvim, odporem k jidlu nebo nepitijemnymi smyslovymi vjemy v souvislosti s pfijmem
stravy a tekutin jsou ohroZeni rozvojem dehydratace anebo malnutrice.

Pro prevenci poruch vodniho hospodéistvi je vedle dostate¢ného piti dalezity i pti-
jem kvalitni a vyvdZené stravy s dostatkem mineralli, které napomdhaji udrZovat fyzi-
ologickou distribuci tekutin v téle. Ovoce a zelenina obsahuji 70-90 % vody, a navic
jsou zdrojem vldkniny, vitamin® a minerdld. P¥i mimotddné z4téZi (sportovni vykon,
pfehfdti organismu, zvraceni, prijem) dochdzi ke zvy$enym ztritim mineralll a piti
Cisté vody bez dostatetného obsahu mineralll i nebezpecné a je tfeba zafadit ptijem
tekutin s vy$$im obsahem mineraldi, napf. iontové ndpoje nebo mineralni vody.

Uzite¢nym métitkem Uspénosti hydratace je i mnozstvi a barva modi. Jeli mo¢
svétld a ¢ird je hydratace dostate¢nd. V piipadé, Ze je mnoZstvi mo¢i malé a je tmavi,
mél by byt pitny rezim intenzivnéj$i. Pokud pacient nemd poskozenou funkei ledvin
anebo srde¢ni selhdvéni, zvySeny ptijem tekutin je bezpelny.

SOUHRN:

Doporuceny denni prijem tekutin u dospélé osoby je 2-3 I.

Popijeni tekutin v malych ddvkdch (100-300 ml) v prabéhu celého dne.

Zvraceni, prijem, zvysend fyzickd aktivita, horecky a zvysend teplota pro-

stredi zvySuji ndroky na spotrebu tekutin a minerdly.

Pri intoleranci zahustovani tekutin je popijeni zdravotné nezdvadné a neza-
husténé vody mozné i pri zdvaznéjsich poruchdch polykani.

Mirnou dehydrataci (0,5-2,0 litru) Ize pravidelnym pitim upravit jesté tentyz den.

Pokrocilad dehydratace je nebezpecnd a musi ji resit |ékari v nemocnici.
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5. CO JE TO MALNUTRICE?

JIRI KLEMPIR

5.1. Definice a vyskyt malnutrice

Pojem malnutrice znamend $patny stav vyzivy. Tento stav vznikd nedostate¢nym nebo
nevyvazenym piijmem vyZivy anebo pti poruchich vsttebdvani Zivin z travici soustavy. Pt
malnutrici dochdzi ke zméndm télesného sloZeni, zejména tbytku svalové hmoty.

Malnutrice vznikld z raznych pfi¢in je pomérné Castym jevem i v civilizovanych ze-
mich. ZvySené riziko je u déti, seniorti a osob se soubéhem vice chronickych onemocnéni.
U nemocnych, ktefi jsou piijimani do nemocnice, se malnutrice vyskytuje zhruba ve tfetiné
ptipadii a u dlouhodobé hospitalizovanych malnutrice postihuje az polovinu nemocnych.

S obezitou se u Huntingtonovy nemoci setkdvdme jen vzicné a obvykle nemd zévaz-
né nésledky. Nésledujici text je proto zaméfen zejména na nedostate¢ny piijem energie
a zivin. Malnutrice dtive ¢ pozdéji postihne vSechny osoby s Huntingtonovou nemoci.
Utinna prevence, véasny zachyt malnutrice a jeji spravna 1é¢ba zlepsuji kvalitu Zivota.

5.2. Pti¢iny malnutrice
Malnutrice vznikd z fady pii¢in. Nejcastéji se viak jednd o sniZeny ptijem anebo

zvysenou spotiebu energie a Zivin (tabulka ¢. 3).

Tabulka é. 3: Pficiny malnutrice

* neadekvatni prijem potravy
- dostatecné mnozstvi kvalitni a vyvdzené stravy
- nevyhovujici stav chrupu nebo zubni ndhrady
- poruchy polykani
- nechutenstvi a nezddouci Gcinky lécby
- poruchy chovdni a demence
- nizky ekonomicky status

e poruchy traveni
- laktézovad intolerance
- alergie
- zdnéty strev nebo slinivky
* metabolické poruchy
- diabetes mellitus
- selhdvani jater nebo ledvin
- poruchy stitné zlazy
* zvySend ztrdta nebo spotreba Zivin a energie
- pistéle, abscesy, infekce
- trauma, operace
- nddorovd nebo autoimunitni onemocnéni
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5.3. Druhy malnutrice

Malnutri¢ni stavy rozdélujeme podle vyvoldvajici pticiny (etiologie, tabulka &. 3).
Pro 1é¢bu je zdsadni zjisténi, zda se jednd o malnutrici pii prostém hladovéni zdravého
¢lovéka nebo v souvislosti s akutnim ¢ chronickym onemocnénim anebo v pfitom-
nosti zanétu.

Malnutrice pfi prostém hladovéni (prosté hladovéni, marasmus) vznika pii dlou-
hodobé nedostate¢ném piijmu energie a zivin. Tento stav se rozviji v fddu nékolika
tydnt, mésict az let. Za téchto okolnosti organismus pfednostné spotiebovava tukové
zésoby a snazi se maximalné Setfit télesné bilkoviny. Pocit hladu pro adaptaci organi-
smu casto neni ptitomen. Pokud vSak hladovéni pokracuje anebo se jesté vice snizuje
piisun energie a Zivin, dochézi i k odbourdvéni svalové hmoty. V pokrotilych stavech
proto hovofime o tzv. sarkopenii. Jako sarkopenie je oznacovany stav, pii kterém do-
chédzi k progresivnimu a generalizovanému tbytku kosterni svaloviny, jeji sily a funkce.
Tato tzv. primarn{ sarkopenie je typickd pro seniory. V piipadé, Ze dojde ke kritickému
snizeni funkéni rezervy a organismus jiz neni schopen &elit zatéZi pro pokles vykonu
vice organtl, dochdzi ke ztrité sobéstacnosti, tedy k rozvoji syndromu (geriatrické)
kiehkosti (frailty syndrome). K typickym piiznakam patti inava, vylerpdni, snizend
fyzicka aktivita, ztrdta mobility, dehydratace a nichylnost k infekcim dychaciho a mo-
¢ového Ustroji. Malnutrice pii prostém hladovéni a funkéni stav se obvykle zlep$i po
adekvétni nutri¢ni a rehabilitaéni intervenci.

Zavazné akutni onemocnéni a trazy mohou rovnéz vést k malnutrici (kwa-
shiorkor). Jedna se zejména o viceletnd poranéni (polytraumata), septické stavy, po-
péleniny, nahlé ptihody bfini, zdvazné urazy hlavy apod. Viechny tyto stavy jsou
doprovézeny infekéni anebo neinfekéni zdnétlivou reakci. V takovych ptipadech se
zpodlatku télesnd hmotnost nemusi ménit, ale rychle se spotfebovévaji bilkoviny, ob-
tizné se zpracovdvaji sacharidy a télo neni schopno efektivné vyuzivat tukové zésoby.
Proto stresova malnutrice muze vazné ohrozit zdravotni stav i u obéznich osob (sarko-
penickd obezita). Intenzivni zdnét neumoztiuje efektivni vyuziti doddvané energie a Zi-
vin pro anabolické procesy a je rizikovym faktorem rozvoje malnutrice a komplikaci
v rekonvalescenci. Nemocny v kritickém stavu mtize denné spotiebovat kolem 250 g
své svalové hmoty. Nedostatek bilkovin se projevuje celkovou slabosti nejen koncetin,
ale i srde¢niho a dychacich svala.

Dal$im druhem je malnutrice pfi chronickém onemocnéni bez pfitomnosti
zanétu. U Huntingtonovy nemoci se s timto druhem malnutrice miizeme setkat jiz
v ¢asném stadiu, dokonce jesté pied rozvojem neurologickych piiznakt, a to v sou-
vislosti s ndrtstem spotieby energie (kapitola 3.1), se zménami psychického stavu
(deprese, zanedbdvani péce o vlastni osobu, alkoholismus), ztritou zaméstndni nebo
nedostatkem financi (kapitola 2). U plné klinicky vyjadiené Huntingtonovy nemo-
ci je pti¢inou malnutrice sniZzeny piijem potravy pii riiznych poruchich polykdni
a ztrdté sebeobsluhy pro poruchy hybnosti, zmény chovéni i rozvoj kognitivniho
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deficitu (kapitola 2). V ptipadé dbytku svalové hmoty hovotime o tzv. sekunddrni
sarkopenii. Pokud je u nemocného tento typ malnutrice véas diagnostikovdn a je
duasledné provddéna adekvétni nutri¢ni intervence, klinicky stav se alespori ¢4ste¢né
upravi. Po mnohaletém pribéhu nemoci a pti vyrazném dbytku télesné hmotnosti
i svalové hmoty jiz nemusi byt organismus schopen vyuzit nutri¢ni podporu k re-
generaci.

S malnutrici pfi chronickém onemocnéni v pfitomnosti zanétu (kachexie) se
u Huntingtonovy nemoci setkdvime hlavné v souvislosti s akutni infekci jako napf.
zépal plic a uroinfekce. V pokro¢ilych a termindlnich stadiich se navic objevuji infekce
v prolezenindch (dekubitech). Chronické zanéty, atkoliv nejsou intenzivni, napoméha-
ji zvySenému energetickému obratu, oslabuji pfirozenou regeneraci tkdni (napf. funk¢-
ni svalové hmoty) a imunitni procesy.

5.4. Specifické pfi¢iny malnutrice u Huntingtonovy nemoci

Na vzniku malnutrice u Huntingtonovy nemoci se podili celd fada faktora (tabul-
ka ¢&. 3) a nékteré jsou, jak jiz bylo uvedeno (kapitola 5.3), pro tuto nemoc typické.
Nékolik let pted klinickym rozvojem nemoci naruista bazalni metabolismus (kapi-
tola 3.1). Nemocni tak pfi normalnim pijmu potravy mohou dosahovat negativni
energetickou bilanci, kterd vede k nechténému ubytku télesné hmotnosti.

Naopak se ukdzalo, Ze mimovolni pohyby nebo zvy$ené svalové napéti (rigidita),
a¢ se zdaji energeticky ndro¢né, nemaji zdsadni vliv na celkovy vydej energie, pokud
nejsou extrémné vyjadieny. Vysvétlenim muze byt celkovd niz§i motorickd aktivita
v dusledku apatie. S délkou trvani nemoci naruistd zpomaleni volnich pohybti (brady-
kineze) a jejich provddéni vyzaduje vét$i usili i pii béZznych dennich aktivitich. Brady-
kineze, kterd je ¢asto maskovdna mimovolnimi pohyby, kontinudlné nardstd soucasné
s poklesem télesné hmotnosti.

Rozvoj malnutrice mohou urychlit riizné poruchy polykdni, které se hojné vyskytu-
ji (kapitola 6). Polykaci akt muZe byt ruen mimovolnimi pohyby dolni Celisti, jazyka
(ptiznak neklidu jazyka), hltanu, hrtanu a dychacich svalti. Mimovolni pohyby dolni
Celisti mohou vést k devastaci normalniho nebo umélého chrupu a nestabilité zubnich
ndhrad. Nékdy se muZe objevit i zvy$end chut k jidlu aZ tzv. hyperfagie (vI¢i hlad).
Nemocny mé tendenci polykat objemnd sousta nebo nepoZivatelné predméty. Vsech-
ny tyto poruchy mohou vést k tichym nebo manifestnim aspiracim v¢etné zaduseni
(asfyxie, kapitola 6).

Pravidelny pfijem potravy béZné narusuje vyraznéj$i kognitivni deficit (kapitola
2.3), poruchy chovani (kapitola 2.4), nedostatek financi, $patné rodinné zazemi,
neznalost vyznamu vyZivy a nedostate¢né edukovany zdravotnicky personal.

V porovnéni se zdravou populaci se u pacienti s Huntingotnovou nemoci prokazal
vys$i vyskyt klinicky zjevnych i asymptomatickych zanétd jicnu, Zaludku a poruchy
evakuace Zaludku, které ptlisobi nevolnost a snizuji chut k jidlu.
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Dosud nenf jasné, jak velkou mérou se na zvySeném obratu energie a jeji negativni
bilanci podili mutovany huntingtin, degenerace nékterych struktur mozku spojova-
nych s potravnim chovénim, hrani¢ni poruchy nékterych hormonu, cholesterolu, tuka
a mastnych kyselin. Podobné je tomu tak i v piipadé mitochondrii, buné¢nych struk-
tur odpovédnych za produkci energie vyuZitelné v Zivém organismu.

5.5. Komplikace malnutrice

Akutni 1 chronicki onemocnéni mohou byt pii¢inou malnutrice anebo jiz pii-
tomnou malnutrici prohlubuji. Samotnd malnutrice muze vést k dal$im komplikacim
a vyznamné snizuje kvalitu Zivota (tabulka &. 4).

Tabulka €. 4: Komplikace malnutrice

* pokles fyzické odolnosti

snizeni psychické odolnosti

Gnava a apatie

prodlouzeni rekonvalescence zejména u akutniho onemocnéni

zhorseni prabéhu akutnich i chronickych onemocnéni

vznik dalsich zdravotnich komplikaci

prodlouzeni pobytu v nemocnici

zvyseni umrtnosti

5.6. Diagnostika malnutrice

5.6.1. Nutri¢ni skrinink

Sprédvna a v¢asnd identifikace faktord podilejicich se na malnutrici muze vést k na-
staveni u¢inné prevence a 1é¢by. Zikladni vySetieni nejsou sloZitd a ani ndro¢nd a ob-
vykle je indikuje a provadi lékai nebo nutri¢ni terapeut. Jednim z divodi k vySetfeni
stavu vyZivy je i pozitivni vysledek tzv. nutri¢éniho skrininku. Nutriéni skrinink je
jednoduchd metoda vyhled4dvéni osob v riziku malnutrice. Jeji princip spo¢ivé bo-
dovani jednoduchych ukazatel jako je napt. télesnd hmotnost, jeji nechtény pokles
v lase a piijem potravy. Existuje mnoho moznosti, jak provadét nutri¢ni skrinink.
Jako ptiklad uvddime dotaznik MUST (Malnutrition Universal Screening Tool), ktery
patii k nejpouzivangj§im (obrdzek ¢. 1). Dotaznik hodnoti pouze 3 parametry a jejich
zévaznost. Osoby, které podle tohoto dotazniku ziskaji 2 a vice bodd jsou v riziku mal-
nutrice a mély by byt vySetfeny lékafem anebo nutri¢nim terapeutem. Vlastni vySetieni
stavu vyZzivy spoc¢ivd v odbéru anamnézy, fyzikdlnim ndlezu a laboratornim vySetieni.
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Obrazek €. 1: Skrininkovy dotaznik MUST pro stanoveni rizika malnutrice

BMI (kg/cm?) Ubytek t€lesné hmotnosti NepFiimani nebo predpokiad
vice nez 20 = O bodl n méne nez 5 % = O bodl +  nemonosti primu potravy
18,620 = 1 bod 5-10% = 1 bod ) . ’
ménd nez 18,5 = 2 body vice ne? 10% = 2 body VieSnEZB ell= 2 ey
0 bod(i 1 bod 2 body
Nizké riziko malnutrice Stredni riziko malnutrice \ysoké riziko malnutrice

Vysvétlivky: MUST - Malnutrition Universal Screening Tool, BMI - index telésné hmotnosti
Komentdr: V pfipadé, ze skrinovany jedinec dosdhne poctu 2 a vice bodd, nachdzi se v riziku malnutrice

a je vhodné vysetreni Iékarem anebo nutri¢nim terapeutem.

5.6.2. Anamnéza

Anamnéza (zdravotni historie) se ziskdvd na zdkladé pohovoru. Obsahuje podrob-
né informace o problému a viech moznych souvislostech. V nékterych ptipadech
se stavd, ze daje od klienta jsou z ruznych diivodi netplné nebo zavadégjici. Pii-
¢inou muize byt stud, $patny odhad situace, ztrita nihledu, poruchy komunikace
a paméti, psychiatrické onemocnéni apod. V takovém piipadé mohou poskytnout
spravné informace rodinni piislusnici a pecovatelé. Z hlediska vyzivy je nejdulezitéj-
$im anamnestickym tdajem nechtény pokles télesné hmotnosti a jeho dynamika
(tabulka ¢. 5). Soucasné se ptdme na stravovaci ndvyky, skladbu jidelnicku, mnoZstvi
pfijimané potravy a pfipadnd dietni omezeni (kapitola ¢ 7). Protoze odpovédi na
tyto otdzky nejsou Casto bez pi{pravy mozné, ptdme se, co jedli v poslednich dnech,
zejména za poslednich 24 hodin, pozoruji-li ubytek svalové sily nebo objemu svalstva,
volngj$i obleceni apod. Pokles télesné hmotnosti ¢asto souvisi s poruchami zazivaciho
ustroji. Jejich projevy jsou nechutenstvi, poruchy zvykani, polykdni, paleni Zahy, fiha-
ni, skytdni, pocity plnosti, nadymadni, bolesti a poruchy vyprazdniovini. DuleZité jsou
i informace o uZivani ndvykovych latek (nikotinismus, alkohol a jiné ndvykové litky).
Vyznam mohou dile mit prodéland nebo probihajici onemocnéni, drazy, operace,

Vv v

infekce, teploty bez jasné pticiny a uzivané léky (kapitoly 5.2 a 12).
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Tabulka €. 5: Kdy hrozi rozvoj malnutrice

* nedostatecny prijem
- chybi prijem stravy déle nez 7 dni
- prijem potravy méné nez 70 % potrebného mnozstvi déle nez10 dni
- nelze prijimat vyzivu v dostatecném mnozstvi a kvalité
* pokles télesné hmotnosti
- vice nez 10 % za poslednich 6 mésict
- vice nez 5 % za posledni mésic
- vice nez 20 % absolutné
* nedostatecné télesné zasoby
- jakykoli pokles télesné hmotnosti pfi BMI méné nez 18,5
- Ubytek svalové hmoty spojeny se ztrdtou sobéstacnosti (napr. upoutdni na lGzko,
vychdzeni z bytu)

5.6.3. Fyzikalni vysetfeni

Zakladni fyzikalni vy$etfeni znamena zhodnoceni aktudlniho télesného stavu. Po-
hledem hodnotime télesnou konstituci, stav kosterniho svalstva a patrdme po dalsich
ptiznacich nebo pti¢indch malnutrice (otoky dolnich koncetin, zadrZzovani volné teku-
tiny v trupu, kozni defekty, krevni podlitiny, zinéty v dutiné Gstni).

Soudisti vySetieni je vypoclet indexu télesné hmotnosti (Body Mass Index, BMI,
obrézek ¢. 2). BMI stanovujeme podle vzorce:

télesnd hmotnost (kg)

BMI =

vyska (m)?

Obrazek €. 2: BMI graf

W BMI nad 40: =5
ltezka obezitar,

110 kg 3 1T
SEEM[= 30 08

100k IR RY e o001 fe | g

90kg > BMI =:25-30

80 kg nadvaha

70 kg S "

60 kg BMI 220525

norma

50 kg
150 cm 160 cm 170 cm 180 cm

28



CO JE TO MALNUTRICE?

BMI méné nez 18,5 bodu svéd¢i pro vyznamny pokles télesné hmotnosti a hodno-
ty méné nez 16,5 jiz znamenaji téZzkou malnutrici, kterd na Zivoté ohroZuje i jedince
bez ptitomnosti jiného onemocnéni. V literatuie se obvykle uvadi, Ze hodnoty BMI
20,0-25,0 jsou povazovany za normalni stav, ale u nemocnych osob toto platit nemus.
U seniord, déle u pacientl se soubéhem chronickych onemocnéni véetné Huntingto-
novy nemoci a také jedinct, kteti méli pivodné nadvihu nebo obezitu by nemélo do-
chézet k snizeni BMI pod 23,0. Stejné tak u jedinct s BMI méné nez 23,0 neni zZddouci
pokles pod 20,5 bodu.

Pfi hodnoceni BMI je tfeba zohlednit, Ze poskytuje jen zjednoduseny pohled
na aktudlni stav. BMI nepoditd s télesnou konstituci, zejména mnozstvim svalové
a tukové tkdné. Naptiklad kulturista s velkym objemem svalové hmoty tak muze
podle méfeni BMI spadat do kategorie obéznich osob. Na druhou stranu BMI
nedostate¢né charakterizuje i obézni osoby s nizkym podilem svalstva. Jak jiz bylo
uvedeno vyznamnou ztritu svaloviny nazyvdme sarkopenii. Se zvy$ujicim vékem
piirozené dochdzi k ubytku svalové hmoty, sily a funkce. Sarkopenie vak vznikd
i u imobilnich osob bez ohledu na vék a také v souvislosti se zdnétlivou reakci.
Ztratou svalové hmoty mohou byt postizeni i vyrazné obézni jedinci. V takovém
piipadé se jednd o sarkopenickou obezitu. Zvysuje se podil tukové tkdné, pfi¢emz
celkovd hmotnost muze stagnovat nebo dokonce nartstat. Organismus v priibéhu
zédnétlivé odpovédi odbourdvd pfedeviim svalové bilkoviny (kapitola 5.3) a tukovd
tkdfi je odbourdvina relativné méné. Nepiiznivy zvySeny pomér mezi télesnym
tukem a svalovou hmotou ¢ini ze sarkopenické obezity velmi nebezpeény typ mal-
nutrice. Prevenci obezity a sarkopenie jsou piimétend dietni opatfeni a vzdy také
fyzickd aktivita.

Podil svalové i tukové tkdné a funkenost svalové hmoty lze spolehlivé a neinvazivné
vysetfit jen ve specializovanych nutri¢nich anebo sportovnich ambulancich.

5.6.4. Laboratorni vySetfeni

Laboratorni vySetfeni indikuje lékaf za ucelem ziskini podrobnégjsich informaci
o stavu vyzivy a k vylouceni nebo potvrzeni pfitin, které nelze vyse uvedenymi po-
stupy zjistit.

V praxi se nejéastéji jednd o vySetfeni: sedimentace a biochemickych parametri
krve, krevni obraz, zdkladnich parametrii moci. Podle okolnosti 1ékat indikuje dalsi
dopliitkova zobrazovaci anebo funkéni vySetieni (rentgen, ultrazvuk, endoskopické vy-
Setieni, elektrokardiogram, manometrie atd.) nebo vysetfeni u specialisty.

V ptipadé prostého hladovéni (kapitola 5.3) ma vysetfeni krve jen omezeny vyznam
a pouziva se piedeviim k monitorovdni priibéhu realimentace, ptipadné diagnostice
karen¢nich stavii nebo nadbytku jednotlivych Zivin, zejména minerdli a mikronutrien-
tt (kapitola 3.2.4). Naopak zdsadni jsou laboratorni vySetfeni pro posouzeni ptitom-
nosti a intenzity zanétu, napf. aktivity chronickych zdnétlivych onemocnéni, a sledo-
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vani dalsiho vyvoje stavu (kapitola 5.3). Vysledky laboratornich vySetfeni napoméhaji
pfi stanoveni strategie 1é¢by malnutrice a pldnovani rehabilitace.

Vyse uvedeny postup v zdkladu nevyzaduje z4dné specidlni vybaveni. Proto plati,
ze véasny zdchyt rozvoje malnutrice nebo jeji prevence, piipadné zichyt zdvazného
a dosud nerozpoznaného onemocnéni (napt. rakoviny), je mozny i v ordinaci praktic-

kého lékate.

SOUHRN

Nechtény pokles télesné hmotnosti je nedilnou soucdsti Huntingtonovy
nemoci.

Malnutrice mize vznikat i z jinych zdvaznych divodu.
Malnutrice oslabuje psychickou, fyzickou i imunitni odolnost organismu.

Malnutrice zhorsuje pribéh vsech nemoci a sama muize zpusobit dalsi
komplikace.

Pro vcasny zdchyt, vyvoj i [écbu malnutrice je nejlepsSim parametrem téles-
nd hmotnost a jeji zmény v case.

V pripadé nemoci je uzitecné pravidelné sledovat télesnou hmotnost.

Hodnoceni stavu vyzivy pouze na zdkladé hodnoty BMI, to plati zejména
u obéznich, je nedostatecné a mize byt zavadeéjici.

Zachovdni dostatecného mnozstvi funkeni svalové hmoty je dulezité
za vSech okolnosti.

Prevenci Gbytku svaloviny je primérenad strava a fyzickd aktivita.

Pri kazdém nechténém poklesu télesné hmotnosti je nutné zjistit jeho prici-
nu a zabrdnit dalsimu rozvoji malnutrice.

Pozitivni nutri¢ni skrinink je divodem ke konzultaci Iékare nebo nutriéniho
terapeuta. Nutricni skrinink mdze po zaskoleni provadét kazdy.

Pokud se nedari udrzet optimdlni hmotnost, je nutné stav konzultovat s lé-
karem nebo nutri¢cnim terapeutem.
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6. PORUCHY POLYKANIi U HUNTINGTONOVY NEMOCI
EVA BABOROVA

6.1. Uvod

Polykéni je fyziologicky proces, sloZity mechanismus transportu sousta (tekutiny, slin,
pevné stravy) z Ustni dutiny pies hltan (farynx) do jicnu (esofagus). Polykini vyzaduje
bezchybnou koordinaci a spolupraci téméf vSech svald jmenovanych oblasti s riznymi
centry v nervovém systému. Pfi polykdni se uplatriuji, jak volni, tak reflexni mechanismy.
Zdravy ¢loveék polykd ve frekvenci asi 1-2x za minutu (520x denné), aniz by na to myslel.

Porucha polykani (dysfagie) znamend zhor$eni moZnosti nebo aZz uplnou ne-
schopnost polykat. Pti dysfagii jsou nemocni vystaveni riziku zdvaznych zdravotnich
komplikaci. Jednd se pfedev$im o riziko duseni, rozvoje zdpalu plic, vznik malnutrice
a dehydratace.

6.2. Zakladni anatomické vztahy

S ohledem na komplikované anatomické a funkéni vztahy mezi horni ¢sti trdviciho
ustroji a hornimi dychacimi cestami pro ilustraci uvddime zjednoduseny pohled na tuto
oblast. Obrézky ¢. 3 a 4. umoziiuji lépe pochopit proces polykdni a jeho ptipadné poruchy.

Obrazek €. 3: Anatomické vztahy mezi dychacim a zazivacim ustrojim

Vysvetlivky:

dutina nosni

tvrdé patro

nosohltan (nasofarynx)
mékké patro

dutina Ustni

Gstni st hltanu

O mMmMmgONw >

zdvizend hrtanovad priklopka
(epiglottis)

T

hrtanové ¢dst hltanu

hrtan (larynx)
J jicen

,modrd sipka“ dychaci dstroji

,Cervend Sipka” travici Gstroji
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Obrazek €. 4: Podhled na hrtan (larynx) shora

A

Vysveétlivky:

A

6.3. Faze polykaciho aktu

za hrtanem,

vstup do jicnu
hlasivkova stérbina

a vstup do pradusnice
(trachea)

hlasivkové chrupavky
arytenoidni hrbolek
aryepigloticka fasa
vestibularni fasa
hlasivky

stitnd chrupavka
priklopka hrtanova
(epiglottis)
glossoepiglotickd rasa
valekula

pred hrtanem, jazyk

Samotné polykdni je velmi sloZity proces, pii kterém dochédzi ke koordinaci smy-
slovych vjemt v ¢asové souhfe s jemnymi pohyby svald. Polknuti jednoho sousta
vét§inou netrvd déle nez 3 sekundy. Cely proces polykdni rozdélujeme do ¢tyt fézi

(obrézek ¢&. 5):

e oralni pfipravna faze, kdy potrava vstoupi do dutiny ustni, je smichdna se sli-

nami a rozmélnéna, vytvofi se sousto (kohezivni bolus),

o oralni faze, pokraluje posunem sousta jazykem dozadu, smérem k hltanu

a kondi spusténim hltanového (faryngedlniho) polknuti,

 faryngealni faze, za¢ind spusténim faryngedlniho polknuti, dochdzi k patrohl-
tanovému (velofaryngedlnimu) uzivéru, povytazeni (elevaci) hrtanu, sklopeni
ptiklopky hrtanové (epiglottis) k uzavieni vchodu do dychacich cest, sevieni
aryepiglotické fasy a hlasivek, spusténi peristaltické vlny (pohyb trdvici trubice
posouvajici potravu) a relaxaci horniho jicnového svérace (krikofarygedlniho

svérace),

* ezofagealni faze, kdy ezofagedlni (jicnovd) peristaltika posune sousto skrz horni

a dolni svéra¢ do zaludku.
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Obrazek €. 5: Faze fyziologického polykaciho aktu

Vysvétlivky:

A prijem sousta nebo dousku tekutiny D uzdvér dolnich dychacich cest hrtanovou
do dutiny dstni priklopkou (epiglottis) a preruseni
A1 sousto vstoupi do dutiny Ustni dychani

B Zvykdni a formovdni sousta pomoci D1 zastaveni dychdni
jazyka a slin E posun sousta hltanem a otevieni
B1 Zvykdni a formovdni bolusu horniho jicnového svérace

C posun sousta do hltanu pritlacenim E1 posunuti sousta do faryngu
jazyka proti tvrdému a ndsledné E2 otevreni jicnového svérace
mékkému patru, které zdroven F reflexni posun sousta jicnem s otevienim
zvednutim uzavird vstup do nosohltanu dolniho jicnového svérace do zaludku.
C1 zdvihnuti jazyka a posunuti sousta F1 posun sousta do zaludku

do hltanu

C2 zvednuti mékkého patra k uzavieni Na obrdzcich je sousto oznaceno zelené.

vchodu do nosu
C3 uzavreni vchodu do dychacich cest
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6.4. Ptiznaky poruch polykani (dysfagie)

Pti dysfagii mohou nastat rizné obtize ve viech fzich polykdni, a proto je dilezitd
peclivd diagnostika, kterd dokdze urcit konkrétni problém (obrazek ¢&. 5). Hlavni pti-
znaky ukazujici na rozvijejici se dysfagii jsou shrnuty v tabulce ¢. 6.

Tabulka €. 6: Klinické priznaky dysfagie

* kaslanf

* zvysené teploty a opakované zdnéty hornich cest dychacich
e duseni pri jidle

e dehydratace

* malnutrice

* pokles télesné hmotnosti

e zmény hlasu po polknuti

e zatékdani tekutin nebo stravy do nosu
* vytékani tekutin nebo slin z Gst

* obtizné zvykani

e prodlouzeni doby strdvené u jidla

e zahlenéni

vevr

Nejéastéjsi obtize v piipravné a oralni fazi polykani (obrazek &. 5)

¢ obtiZe s ovladdnim jazyka

* snizeni sily jazyka

¢ nedostate¢ny posun sousta v tstech

* snizeni pohyblivosti kotene jazyka a z toho plynouci vdznuti sousta v krku

¢ neschopnost nebo opozdénd schopnost spousténi polykaciho reflexu

e problémy pfi polykani 1ékii (tablety), vétsinou na podkladé poruchy hybnosti jazyka

Nejcastéjsi obtize ve faryngealni fazi polykani (obrazek &. 5)

* ulpivani zbytkd potravy v krku zptlisobené $patnou koordinaci pohybt jazyka
e prunik tekutin anebo stravy do hrtanu (penetrace do laryngu)

e prunik tekutin anebo stravy do plic (aspirace)

e tiché aspirace

e véznuti bolusu pii $patné funkci horntho jicnového svérace

Projevy poruchy ezofagealni (jicnové) faze polykani (obrazek ¢. 5):
* Gastroezofagedlni reflux
e hromadéni stravy pti poruse peristaltiky (motility) jicnu
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6.4.1. Penetrace

Pti poruchich polykdni ¢asto muze dochdzet k priniku stravy nad hlasivkové vazy
v hrtanu (laryngu). K zatékdni stravy do této oblasti dochdzi pro omezenou hybnost
hrtanové ptiklopky (epiglottis), které se obvykle projevuje drézdivym kaslem.

6.4.2. Aspirace

Jednim z nejzdvaznégjsich dusledka dysfagie je aspirace (zatékdni) potravy nebo
tekutin do plic. Pfitomnost ndsledujicich ptiznaka aspirace je naléhavym podnétem
k lékatské konzultaci, kterd ptipadné urdi ptitomnost a rozsah dysfagie (tabulka ¢&. 7).

Tabulka €. 7: Pfiznaky aspirace

v ru

o kaslani, ,cisténi“ krku, chrchlani
¢ zahlenéni

¢ hromadéni slin

vlhky klokotavy hlas
* slzavé oci pri kasli

* zvyseni télesné teploty

K aspiracim muze dochézet 1 bez piiznakd, tzv. tichd aspirace. K tichym aspiracim
dochdzi v pitipadech ztrity (vyhasnuti) obranného kaslaciho reflexu. Dalsi pii¢inou
muze byt nedostate¢na sila dychacich svald, kdy neni dostate¢né silny volni kasel k od-
stranéni zateklé stravy z dolnich dychacich cest. P¥i opakovanych tichych aspiracich je
nemocny vyrazné ohroZeny zdpalem plic, dufenim i malnutrici.

6.5. Specifika poruchy polykani u Huntingtonovy nemoci

S rozvojem onemocnéni se postupné zhorSuje kontrola ovlddani cilenych pohybu
pottebnych pro jednotlivé fize polykdni. Proces polykini je asto navic ruden riz-
nymi mimovolnimi pohyby. Postupnd ztrita kontroly je hlavni pfi¢inou problému
s polykdnim u Huntingtonovy nemoci. Poruchy polykadni u nékterych pacientt také
vzbuzuji pocity tzkosti a strachu z mozné ztrity schopnosti se normalné najist a na-
pit. Tyto obavy lze zmirnit zavedenim potfebnych preventivnich opatfeni a nicvikem
kompenzalnich strategii. KdyZ se pacient naudi tyto strategie ovlddat s ptedstihem,
muze v pozdé§im stadiu nemoci poruchy polykdni snadnéji kontrolovat. Oc¢ekdvané
zhor$ovéani kognitivnich funkei je dal$im davodem pro véasny ndcvik téchto strategii.
Skute¢nost, Ze se pifjem stravy a tekutin u dysfagickych osob vyrazné prodluzuje, vede
k tnavé, pfed¢asnému pocitu sytosti a tim v kone¢ném dusledku k malnutrici anebo
dehydrataci. Motivaci pacienta ke spoluprdci pii kompenzaci poruch polykdni také
oslabuji apatie, deprese a neklid.
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V pokro¢ilém stadiu nemoci mohou byt obtiZe pti polykdni velmi zdvazné, ale
nemusi byt zcela zfejmé pacientim ani jejich pecovatelim. Pacienti tak mohou mit
potiZe nejen se zvykdnim a polykdnim pevné stravy, ale i pfi ptijmu tekutin, a dokonce
u polykani slin. Pacienti jsou proto ohroZeni duSenim a rozvojem zapalu plic (as-
pira¢ni pneumonie). Aspiraéni pneumonie vznika, kdyZ se zbytky potravy a sliny,
které obsahuji choroboplodné bakterie a dal$i mikroorganismy, dostanou do plic.
Pokud opakované dochdzi k aspiranim pneumoniim rychle se zhor$uje zdravotni stav
a hrozi 1 smrt.

6.6. Vysetteni poruch polykani

Diagnostiku a 1é¢bu poruch polykdni provadi vyskoleny klinicky logoped. Logoped
spolupracuje v tymu odbornikd, ktery pomaha zmirnit nésledky dysfagie. Pro podrob-
néjsi diagnostiku a nastaveni lé¢ebnych opatieni mé také k dispozici zobrazovaci vy-
Setieni: vySetfeni flexibilnim endoskopem (FEES) nebo videofluoroskopické vysetfeni.
Klinicky logoped polykaci obtiZe nejen vyhodnoti, ale také navrhuje vhodna 1é¢ebnd
opatfeni, napf. tzv. polykaci manévry (kapitola 6.2.2) nebo zavedeni enterdlni vyZivy.

6.6.1. Videofluoroskopické vysetfeni

Videofluoroskopie je rentgenové vysetieni (fotografie &. 1-3), které dokdze zobrazit
prubéh procesu polykani ve viech fizich pomoci videozdznamu polykaciho aktu (fo-
tografie ¢. 4-7). Radia¢ni z4téZ je pomérné nizkd, a proto je mozné vysetieni provadét
opakované. Vysetfeni provadi radiolog ve spoluprici s logopedem. Samotné vySetieni
probihd v sedé u rentgenového pfiistroje a vyzaduje spolupraci pacienta. V priibéhu
vySetfeni je testovdno polykdni tf rdznych konzistenci kontrastni latky, které simuluji
konzistenci béZné stravy:

e tekutiny

* pyré/kase

e piskoty
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Fotografie ¢. 1: Pozice pacienta pri videofluoroskopickém vysetreni

Fotografie ¢. 2: Zdznam pribéhu polykaciho aktu
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Fotografie ¢. 3: Pomicky k testovdni polykdni rizné konzistence stravy a tekutin

Fotogradfie ¢. 4: Zaznam z videofluoroskopického vysetreni — pripravnd a oradlni faze
fyziologického polykaciho aktu (obrdzek €. 3 a 5)

Vysvétlivky:

A mékké patro

B zadni faryngedlni
K sténa
epiglottis
laryngedlni vchod
trachea
hlasivky

C
D
E
F
| G jazylka
H epiglotickd valekula
| dolni ¢elist
J kontrastni ldtka
K jazyk
L

dutina nosni
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Fotografie €. 5: Zaznam z videofluoroskopického vysetreni — faryngedlni faze

fyziologického polykaciho aktu (obrdzek ¢. 3 a 5)

Fotografie ¢. 6: Zaznam z videofluoroskopického vysetieni - ezofagealni faze
fyziologického polykaciho aktu (obrdzek ¢. 3 a 5)
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Fotografie ¢. 7: Zdznam z videofluoroskopického vysetreni — aspirace (obrazky €. 3 a
5, kapitola 6.3.2)

A
C
Vysvétlivky:
A rezidua v epiglottickych
valekuldch
B jicen
B C aspirace

6.6.2. Flexibilni endoskopické vysetfeni polykani (FEES)

Druhou metodou objektivniho vysetfeni je tzv. FEES neboli vysetfeni polykdni
flexibilnim endoskopem (fotografie &. 8). Jedna se o vySetfeni provddéné vétsinou oto-
laryngologem a logopedem. Pti vySetfeni se pouzivé flexibilni endoskop, zatizeni, které
vypada jako tenkd hadice (fotografie ¢. 9 a 10), obsahuje optickd vlikna pro pienos
obrazu na obrazovku. Endoskop se zasune nosem do krku (nosohltan). Podobné jako
u videofluoroskopie dochdzi v pribéhu vysetfeni k polykdni stravy ve tiech rtiznych
konzistencich (fotografie ¢ 11 a 12). VySetfeni nijak neboli, ale Ize pocitovat lehké
$imrdni nebo nékdy i $krabdni. Hlavni vyhodou FEES je moZnost vysetfeni u luzka
pacienta. VySetfeni lze vyuZit pfimo pfi ndcviku kompenzacnich strategii. Nevyhodou
tohoto vysetfeni je omezeni zobrazeni pouze na faryngedlni fizi polykaciho aktu.
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Fotografie ¢. 8: Flexibilni endoskop

Fotografie ¢. 9: Vysetreni flexibilnim endoskopem
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Fotografie ¢. 10: Pohled na hrtan flexibilnim endoskopem (obrdzek ¢. 4, kapitola 6.3),
fyziologicky nadlez

Vysvétlivky:

A epiglotickd valekula
B epiglottis

C hlasivky

D priadusnice
(trachea)
piriformni sinus

Vysvétlivky:

A aspirace

(vdznuti zlutozelené
obarvené tekutiny)
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Fotografie ¢. 12: Pohled do hrtanu a na hlasivky (obrdzek ¢. 4, kapitola 6.3), sousto je
modre obarveno

Vysvétlivky:

A rezidua stravy
v piriformnich
sinech

B rezidua stravy
v epiglotickych
valekuldch

6.7. Prevence, kompenzaéni techniky a rehabilitace poruch polykani

Na zakladé diagnostiky provedené klinickym logopedem a piipadné dal$imi spe-
cialisty (kapitola 6.5) jsou podle typu a zdvaznosti poruchy polykdni doporucovany
rizné kompenza¢ni a terapeutické techniky. K zdkladni prevenci vSech komplikaci
pati{ hygiena dutiny Gstni. Mezi kompenzalni techniky fadime posturalni techniky,
zmény konzistence a viskozity jidla, modifikace mnozstvi a rychlosti pfijimaného
jidla.

6.7.1. Hygiena dutiny tstni

U pacientd s dysfagii je tfeba kldst diraz na dodrZovani spravné hygieny dutiny
ustni. Hlavnim davodem je riziko pomnoZeni mikroorganismi v dutiné ustni, které
mohou pfi jejich vdechnuti zpusobit zdnéty plic s moznymi fatdlnimi ndsledky. Jako
dezinfekei pouzivime ustni vodu s obsahem chlorhexidinu (napf. Corsodyl, Curasept,
Paroex). Nejdtlezitéjsi je vSak pravidelné a diikladné ¢isténi zubu kvalitnimi kartdcky,
které ¢asto nemocni zanedbévaji. Poruchy fizeni volni motoriky a mimovolni pohyby
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mohou naruSovat dentdlni hygienu. Proto je nutné pti vybéru kartd¢ku zvéZit, zda je
vhodnéj$i mechanicky ¢&i elektricky kartdcek a jestli bude hygienu provadét pacient
samostatné nebo s pomoci pecovatele. Vénujeme ndlezitou pozornost ¢isténi povlaku
jazyka mékkym kartd¢kem & specidlni Skrabkou stirdime povlak z jazyka (fotografie
¢ 13). Hygienu provédime vzdy pied jidlem a po jidle.

Fotografie &. 13: Skrabka

6.7.2. Poloha pacienta pfi jidle a piti

Spravnd poloha pacienta pii jidle a piti je prevenci zvraceni, aspirace a duseni (kapitola
6.3.2, fotografie ¢&. 14).

Dodrzujete nasledujici instrukee.

e Udrzujte vzpiimeny sed.

¢ Posazujte nemocného na Zidli/vozik, nikoli na postel.

¢ Naklonite hlavu pacienta mirné doptedu.

e Nechte pacienta sedét nebo stdt minimalné 15-20 minut po jidle.

e Pouzivejte pomicky pro eliminaci zdklonu hlavy.

e Pitim z kelimku s vykrojenym okrajem pro nos omezite zaklon hlavy (fotogra-

fie ¢ 15).
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Fotografie ¢. 14: Vzpfimend poloha horni poloviny téla pfi jidle a piti

Fotografie ¢. 15: Kelimek s vyrojenym okrajem pro nos eliminujici zdklon béhem piti

pfi poruchdch polykdni a hybnosti kréni patere




PORUCHY POLYKANI U HUNTINGTONOVY NEMOCI

6.7.3. Prubéh piti a stravovani

Hydratace a krmeni osob s dysfagii miiZze byt niro¢né na ¢as, soustfedéni a spo-
lupréci mezi pacientem a oSetfovatelem. Dlouho trvajici krmeni vede k pfed¢asnému
pocitu sytosti a Unavé pacienta. V ndsledujicim textu jsou uvedena daldi praktickd
doporudeni pro podavani tekutin a stravy.

Prostiedi

Minimalizujte vSe, co by pfi jidle mohlo rozptylovat. Vyberte si klidny pokoj.
Soustfedte se oba pouze na ukon jidla a piti.

Pfi stravovani s dysfagii neni bezpe¢né mluvit s jidlem v tstech.

V prubéhu jidla omezte mnozstvi potravy v pacientové zorném poli.

Mnozstvi a rychlost

Pti jidle ptili§ nespéchejte.

Jidlo krijejte na malé kousky a nechte dukladné rozzvykat.

Podévejte malé porce jidla, pockejte po polknuti, nez budete dalsi sousto vklddat
do tst.

Pti krmenf 1Zici, misto polévkové IZice pouZivejte kdvovou 1Zi¢ku, protoze se tim
rytmus jidla zna¢né zpomali.

Pokuste se pifjem stravy piili§ ¢asto nepferudovat. Zejména u pacientti v pokro-
¢ilém stadiu nemoci plati, Ze se mohou pouze omezené koncentrovat. Nejlepsi
je dobu jidla ptili§ dlouho neprotahovat, protoze muze nastat podrézdéni a roz-
Lileni.

Polykani

Kazdé sousto polykejte na 2-3x.

PHi pocitu véznuti sousta v krku zakaslete, a znovu polknéte pfedtim, nez se
opét nadechnete. V pifipadé potieby tento postup opakujte.

Pferuste krmeni, pokud dojde ke kasli, duseni, slzeni. Pokuste se nékolikrat
polknout bez potravy v ustech.

Poslouchejte kvalitu hlasu, pokud uslysite kloktavy zvuk, zastavte krmeni a zkus-
te jidlo nebo tekutinu zahustit.

Nezapijejte tuhou stravu tekutinou, muZe to zplsobit vdechnuti a nédslednou
aspiraci s duSenim.

Slinéni

Pijte hodné tekutin.
Pravidelné cucejte kousky ledu, zmrzlou citronovou vodu nebo citronem ochu-
cenou vodu, aby se zvysila frekvence polykani.
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Jidlo a konzistence

¢ DPokud je Zvykdni obtizné nebo unavujici, minimalizujte nebo odstratite potravi-
ny, které vyzaduji Zvykéni, jezte vice mékk4 jidla.

e Potraviny mixujte.

e Pokud vam ftidké tekutiny vyvoldvaji po polknuti kasel, pouZijte zahustovadlo
(fotografie ¢&. 16 a 17).

e DPodévejte polévky krémové, do tekutin ptfiddvejte nektar nebo med.

e Pii vyskytu prvnich problémt s polykinim neni nutno nasadit pacientovi
s Huntingtonovou nemoci hned kajovitou dietu. Pacient mtiZe pfijimat mnohé
potraviny normalnim zpisobem, nékdy jen s men§imi zménami.

 Pro ptipravu kasovité stravy pouzivejte ru¢ni $fouchadlo nebo mixér.

Fotografie ¢. 16: Priklady zahustovadel tekutin a stravy na bazi prirodni gumy
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6.7.4. Potraviny nevhodné u dysfagie
V zavislosti na typu a tizi dysfagie se nékteré potraviny stdvaji rizikové z hlediska
aspirace a duSeni. Obecné rizikové konzistence stravy jsou uvedeny v tabulce &. 8.

Tabulka €. 8: Rizikové konzistence stravy pri dysfagii

* strava sklddajici se ze dvou rozdilnych konzistenci, napr. polévky s kousky
* lepivé potraviny, jako je bramborovd kase a pecivo

* suché a drobivé potraviny, jako napr. suchar, susenky

* potraviny, které je nutno dlouho Zvykat, napr. maso, ¢okoldda

e fidké potraviny

6.7.5. Podavani léka pti dysfagii

Poruchy polykdni jsou mnohdy natolik zdvazné, Ze pacienti léky nemohou bezpeé-
né poztit. Nékteré léky je viak mozné rozdrtit a smichat s malym mnoZstvim pudinku
nebo pyré. Pfi zamichdni léku do vétdiho objemu stravy se muze stét, Ze pacient sni
pouze ¢ast jidla a nedostane tak potiebnou dévku 1é¢iva. Poskozenim obalu se u nékte-
rych 1ékt jejich G¢innost snizuje. Pokud tuto informaci v pifibalovém letdku najdete,
poradte se o dal3i 1é¢bé s lékatem, ktery vam 1ék predepsal. Nékteré léky se vyrdbéji
i v tekuté formé nebo je Ize nahradit jinymi.

6.7.6. Terapeutické techniky

Pokud hybny a psychicky stav pacienta umoziiuje dobrou spoluprici s logopedem,
je vhodné vyzkouset nékteré terapeutické techniky, které mohou zlepsit fyziologii
polykdni. Doporudujeme tyto techniky zkou$et hned na pocdtku vyskytu polykacich
obtizi, kdy jsou zpravidla lepsi podminky pro jejich ndcvik a ptedpoklady pro dlou-
hodobé vyuziti. Pro ndzornost uvddime dvé cvideni, kterd patii k nejpouzivangjsim.

Usilovné polknuti:

e shromazdéte vSechny sliny v tstech do stiedu vaseho jazyka,

* rty méjte pevné seviené, piedstavte si, Ze musite v Ustech spolknout néco velké-

ho (ping-pongovy micek, velké hrozny vina) a polknéte,

e poclet opakovani cvi¢eni je u kazdého pacienta individudlni.

Masako cviceni:

* jazyk si stisknéte zuby, drzte ho na jednom misté, zkuste polknout a snaZte se

udrzet jazyk ve stejné poloze.

Pravidelné cvi¢eni pod vedenim vyskoleného klinického logopeda vSak samo o sobé
nestadi a vzdy je tieba dodrZovat i vy$e uvedend zdkladni doporuceni pti poruchich
polykani.
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SOUHRN

V pripadé vyskytu poruchy polykdni se poradte se svym |ékarem nebo
s nejblizsim klinickym logopedem.

Pri dysfagii je vyrazné zvysené riziko zaduseni, zapalu plic, malnutrice
nebo dehydratace.

Priznaky ukazujici na rozvijejici se dysfagii jsou shrnuty v tabulce ¢. 6.
Priznaky svedcici pro aspiraci jsou v tabulce ¢. 7.

Tiché aspirace se vyskytuji u nemocnych, kteri se nemohou brdnit pomoci
kasle pri vdechnuti potravy nebo tekutiny do plic (kapitola 6.7).

Dodrzujte doporuceni specialisty na poruchy polykani (kapitoly 6.6.1, 6.6.2
a 6.6.3).

Pri dysfagii se vyvarujte rizikovych potravin (tabulka ¢. 8.).
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7. DIETNi ZASADY PRI HUNTINGTONOVE NEMOCI
LUCIE RUZICKOVA

Strava by méla byt pestrd a nutri¢né hodnotnd. Na nedostateény piisun stravy vés
muze upozornit nechtény ubytek hmotnosti nebo volnéjsi Satstvo. Chut k jidlu lze
zvysit sklenkou piva nebo malym aperitivem pfed jidlem. Chut ¢asto zlepsuje i silny
masovy nebo rybi vyvar. Na jidlo si vZdy vymezte dostatek casu, jezte v pifjemném
prostfedi a dobfe vétrané mistnosti.

7.1. Dietni doporuceni pro osoby bez poruchy polykani

7.1.1. Nejdulezitéjsi zasady diety

¢ Jidelni¢ek si rozvrhnéte do vice mens$ich porci, nejlépe do 5-6 dévek denné
(snidané, ptesniddvka, obéd, svalina, velefe, II. velefe).

¢ Interval mezi jednotlivymi jidly by nemél byt del$i nez 3 hodiny.

¢ Jidelni¢ek mé4 obsahovat takové mnozstvi energie, aby nedochdzelo k nechténé-
mu Ubytku hmotnosti, ale zdroveni, aby se hmotnost ani vyrazné nenavySovala.

e Ve stravé ma byt dostatek plnohodnotnych bilkovin, které se nachdzeji pfede-
v§im v libovém mase, mléce a mlé¢nych vyrobcich.

¢ Denné zatadte do jidelni¢ku zeleninu a ovoce.

¢ Dodrzujte dostate¢ny pitny rezim.

7.1.2. Vybér vhodnych potravin

7.1.2.1. Maso a uzeniny

Maso vybirejte kuteci, kruti, hovézi, vepiové, teleci, zvétinu nebo krdli¢i maso.
Upfiednostiiujte libové druhy. Alespont dvakrit tydné zafazujte moiské i sladkovodni
ryby, napt. filé, treska, hejk, $tika, pstruh. Z rybiho filé nebo lososa se ptipravuje po-
lévka s 10 % smetanou a nastrouhanou mrkvi nebo pomazanka z rybiho filé. Velmi
hodnotné jsou nejen ryby Cerstvé, ale i konzervované, napt. sardinky, uzené $proty.
Z uzenin muzete zatazovat driubezi nebo vepfovou $unku s vy$§im podilem masa, deb-
recinskou peceni, kladenskou peceni, libové pérky, libovou tlacenku. Uzeniny obsahuji
vysoky podil soli, proto je nezafazujte ptili§ Casto.

7.1.2.2. Vejce, mléko a mlééné vyrobky

Vejce, mléko a mlé¢né vyrobky jsou bohatym zdrojem bilkovin. Na organismus
velmi dobfe pusobi bakterie mlé¢ného kvaseni, které se nachdzi v jogurtech, kysané
smetané, kefiru, podmdsli, tvarohu. Syry je vhodné zafazovat nejen pro vysoky obsah
bilkovin, ale i vdpniku, ktery je duleZity pro dobry stav kosti a zubl. Upifednost-
flujte syry tvrdé a syry Cerstvé, napt. Ludina, Zervé. Do jidelni¢ku se mohou zafadit
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i kozi a ov¢i mlé¢né vyrobky. Z tvarohu lze pfipravit pomazinku s mletou &ervenou
paprikou, s pazitkou, su§enymi rajéaty, Cesnekem, Sunkou. Pomazénka bude nutri¢né
hodnotnéjsi, kdyZ se posype nastrouhanou mrkvi nebo jemné nasekanou zelenou pe-
trzelkou. Do sladkého tvarohu se ptidévd cerstvé nebo kompotované ovoce, zakdpnuté
citrénovou $tdvou, s vanilkovym pudingem nebo ovocnou piesnidavkou. Bily jogurt je
mozné ochutit medem s ofechy nebo ovocem. Pro zpestteni jidelni¢ku si vytvoite za-
vitky z pldtkového syru, plnéné Luéinou s pazitkou nebo se Sunkou. Zavitky je mozné
nakrijet na kole¢ka a ozdobit ofechem nebo hroznovym vinem.

7.1.2.3. Tuky

Na ptipravu pokrmi je nejvhodnéjsi pouzit kvalitni rostlinny olej, zejména fepko-
vy a olivovy. Miéslo a margariny pouZivejte na pecivo, pomazdnky apod. Pravidelné
zatazovani motskych ryb je duleZité pro vyvdzeny pomér vicenenasycenych mastnych
kyselin (omega 3 a 6). Nevhodné a nezdravé jsou pfepalované tuky, které vznikaji pti
del$im pusobeni vysokych teplot. Pro smazeni jsou proto vhodnégjsi tuky s vy$si odol-
nosti viéi vysokym teplotdm (fepkovy olej, vepiové sidlo).

7.1.2.4. Zelenina a ovoce

Zeleninu je mozné konzumovat za studena, vafenou, dusenou, grilovanou nebo
peenou. Zelenina by méla byt souddsti kazdého hlavniho jidla. Konzumovani zele-
nina a ovoce mé byt v poméru 3:2 a v celkovém mnozstvi cca 500 g za den. Zelenina
obsahuje sice méné energie, ale zato dilezitou vldkninu, vitaminy i minerdlni l4tky.
Zeleninové saldty je mozné dochutit citrénovou zdlivkou, bilym jogurtem nebo aci-
dofilnim mlékem. Mezi oblibené ptilohy patii duSeny $pendt, dusené zeli, kedlubnové
zeli, duend mrkev, kapusta, michand zelenina. Pro peleni v troubé nebo remosce se
hodi papriky, lilky, cukety, batity apod. Vybornd kombinace zeleniny na peleni je
lilek, rajée a celer. Zeleninu je vhodné ochutit bylinkami, protoZe dojde i k obohaceni
stravy o dalsi dtlezité litky rostlinného puvodu (fytolétky). Zpusob ptipravy zeleniny,
ktery vyborné uchovdva jeji biologickou hodnotu, je napafovani. Pro tento zpusob
upravy se hodi zejména kvétik, brokolice, kedlubna, mrkev a petrZel. Zelenina se déle
vyuzivé k piipravé ndkypu, karbandtki, polévek, omacek.

Ovoce konzumujeme nejlépe v syrovém stavu, pficemz druhy ovoce je vhodné
stfidat. V jidelni¢ku doporu¢ujeme zatazovat ovoce na ptesniddvku nebo odpoledni
svatinu. Pokrmy z tepelné upraveného ovoce se velmi dobie uplatiiuji pfi sniZzené
chuti k jidlu, nechténém hubnuti nebo pocitu sucha v ustech napt. riazné kompoty
se $tavou, jablkovy kompot zahustény pudingovym praskem, dile ovocnd pyré nebo
pecené jablko se skotici. Ovocné sality ochucené citrénem nebo bilym jogurtem lze
piipravit z fady druhd ovoce.
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7.1.2.5. Lusténiny

Lusténiny obsahuji relativné velké mnozstvi vldkniny, které muZe zpisobovat na-
dymdni. Z lu$ténin je vhodné piipravovat napi. polévky nebo kase. Mezi lusténiny
patti fazole, hréch, séja, hnéda, zelend nebo Cervena ¢ocka. Cervena ¢ocka nadyma
z vyjmenovanych druhti nejméné. Je vhodna i k zahusténi zeleninovych polévek. Vy-
hodou je, Ze se nemusi doptedu namacet. Fazole se ptiddvaji i do téstovinovych nebo
zeleninovych saldtu.

7.1.2.6. Petivo, chléb, obiloviny, ptikrmy

Druhy peéiva vybirejte podle sndSenlivosti. Pecivo a chléb, které jsou celozrnné,
jsou nutri¢né hodnotnéjsi. Pokud se vdm ale celozrnné vyrobky $patné polykaji nebo
vas drazdi, vybirejte spiSe oby¢ejny chléb, napt. typu Sumava nebo bilé petivo. Prikr-
my stiidejte, napf. brambory, bramborovou kasi, ryZi, téstoviny, bramborovou polen-
tu, bramborové pyré s celerem nebo mrkvi, popt. s batdty, jahly, pohanku, quinou,
bulgur, kuskus, ovesné vlocky, ryzi s jéhly, ryZi s hraSkem, lepenici (Stouchané bram-
bory se zelim a cibulkou), nastavovanou kasi (bramborové kase a krupky), bramborové
a houskové knedliky.

7.1.2.7. Kofeni

Koteni poméhéd dotvéiet chut i viini pokrmu. Pokud nemusite dodrZovat zddnd
specidlni dietni opatfeni, muZete pouZivat viechny druhy kofeni, které dobfe snésite
a nedrazdi vés pii polykdni. Pouzivejte i Cerstvé naté jako jsou zelend petrzelka, kudrn-
ka, pazitka, celerova nat, libecek, kopr. Vybirejte jedno-druhova koteni, nebo kotenici
smési bez pfidané soli.

7.1.2.8. Napoje

Je vhodné pit pravidelné, po cely den. Nepijte vétsi mnozstvi tekutin pfed jidlem.
Pokud je vase hmotnost niz§i nebo bojujete s poklesem télesné hmotnosti, myslete
na to, Ze lze i v ndpojich pfijimat energii, napf. doslazenim medem apod. Potteba te-
kutin je vét$i pii zvysenych ztratich zejména pti horedce, priajmovych onemocnénich
a v horkém pocasi. Pti nedostate¢ném pitném rezimu muze dochdzet ke snizené chuti
k jidlu. Napijte se jesté diive, nez pocitite zizeti. Piiklady ndpojii: voda, voda s citr6-
nem nebo pomeran¢ovou §tdvou, mitou, stolni minerdlni vody, rizné druhy ¢ajg,
100 % ovocny nebo zeleninovy dzus fedény vodou, $tdva z Cerstvého ovoce fedénd
vodou. Velmi osvézujici je voda s plitkem saldtové okurky a matou.

7.2. Technologicka uprava
Pokrmy muZete upravovat vafenim, duSenim, peenim. SmaZeni je Gprava, kterd
na piipravu vyzaduje vysoké mnozstvi tukd a dochédzi pfi ni k jejich pfepalovini.
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Smazeni zatazujte maximalné jednou tydné. Pokrmy se mohou pfipravovat i v pelici
troubé v alobalu, na grilu.

7.3. Ptiklad jidelniho listku
1. den
Snidané: celozrnnd houska s méslem a syrem Gouda a hoblinkami mrkve
Presniddvka: ovocny saldt
Obéd: polévka brokolicovd, vepifové maso v zeleniné, bramborové noky
Svadina: tvaroh s merutikami
Velefe: téstoviny zapecené se Sunkou a syrem, okurkovy saldt
11 vecere: pribinacek
2. den
Snidané: chléb s tvarohovym syrem, pazitkou a ledovym saldtem
Presniddvka: pecené jablko s medem
Obéd: polévka hrachovd, hovézi $panélsky ptacek s dusenou ryzi, mrkvovy salt
Swvactina: bily jogurt s bandnem
Velete: celozrnny chléb, pomazdnka rybi s cibuli
11 vecete: rajcatovy dzus

7.4. Dietni doporuéeni pro osoby s poruchami polykani

U poruch polykdni je ¢asto nutnd modifikace konzistence ndpoju 1 stravy (fotogra-
fie 16 a 17, kapitola ¢. 6.6.3). Pokud porucha polykdni vede k tomu, Ze se jidlo $patné
kouse anebo polykd v celku, je mozné ho upravit do mékei, mleté nebo mixované po-
doby. Tyto Upravy vSak snizuji atraktivitu pokrmu, a proto je tfeba kldst vétsi dtraz na
dostate¢ny piisun vech Zivin. Strava, kterd se upravuje mixovdnim, se vét§inou musi
fedit, napf. vyvarem, masovou §tdvou, mlékem coz vede k nafedéni Zivin. Pro ndrust
objemu byva té78i zkonzumovat dostate¢né mnozstvi energie obsazené v jednotlivych
zivindch. Proto stravu fedime jen s nejnutnéj$im mnoZstvim tekutiny a dbdme na vy-
bér nutri¢né hodnotnych potravin, napt. smetany ke Slehdni, plnotu¢nych mlé¢nych
vyrobkt, misla apod.

7.4.1. Nejdulezitéjsi zasady mixované dietni Gpravy

¢ Jidelni¢ek si rozvrhnéte do vice mensich porci, nejlépe do 5-6 dévek denné
(snidané, ptesniddvka, obéd, svalina, velefe, II. velefe).

¢ Interval mezi jednotlivymi jidly by nemél byt del$i nez 3 hodiny.

o Zatazujte do jidelni¢ku pokrmy s typickou chuti a podle snisenlivosti dobfe
dochucujte.

e Dle stavu upravujte konzistenci stravy tzv. ,na 1zi¢ku® v podobé soudrzného
pyré nebo tzv. ,na bréko” v konzistenci hladkého sirupu.
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e Stravu, kterd je v konzistenci pyré, na talifi pomoci nabératky nebo tvofitek
upravte tak, aby byla ldkavd na pohled.

e Ptipravu stravy vim usnadni vykonny mixér, popt. husté sitko.

¢ Jidelni¢ek musi byt sestaven tak, aby byl nutri¢né plnohodnotny, obsahoval
dostatek energie, bilkovin, tuki i sacharidi.

¢ Pokud neni mozné zkonzumovat dostate¢né mnozstvi energie, musi byt strava
doplnéna jinou cestou, napt. sippingem (kapitola 8.2).

e [ v malém mnozstvi stravy by mél byt dostatek energie.

¢ Jidlo nezapijejte piili§ velkym mnoZstvim tekutin, aby nedochdzelo k vét§imu
zaplnéni Zaludku a tim 1 k dtivéj$imu pocitu nasyceni.

¢ Konzistence stravy musi byt upravena vzdy podle individudlnich potieb a moz-
nosti.

e Dalsi informace ohledné vasi vyZivy, ptipadné dotazy konzultujte s nutri¢nim
terapeutem.

7.4.2. Vybér vhodnych potravin

7.4.2.1. Maso a uzeniny

Maso je nejvhodnéj$i tepelné upravit domékka, piipadné pomoci mleti nebo mixo-
vani s men$im mnoZstvim masové §tdvy nebo omdcky. Vhodné jsou zejména masové
nékypy, které se pfipravuji z mletého masa. Pro zvySeni nutri¢ni hodnoty je vhodné
do masové smési pfidat malé mnoZstvi mdsla. Maso je tim i jemnéj$i a lépe stravitelné.
Do jidelni¢ku pravidelné zatazujte pravidelné ryby, které jsou svoji konzistenci jemné,
a proto i velmi vhodné. Dbejte ale na to, aby byly bez kosti. Uzeniny se upravuji mle-
tim nebo nakrijenim najemno. Lze je pfidévat do tvarohu, masové $tivy, michanych
vajec, bramborové kase. Velmi chutnd je i $unkovd péna.

7.4.2.2. Mléko a mlé¢né vyrobky

Mléko je vhodné na fedéni kasi, na piipravu pudingt, kakaa nebo bilé kivy. Pokud
je tfeba zvysit energetickou hodnotu stravy, pouZivejte mléko plnotu¢né, smetanu,
popt. $leha¢ku. Na dopoledni piesnidiavku nebo odpoledni sva¢inu jsou vhodné pu-
dingy, bilé jogurty, ovocné jogurty bez zrni¢ek a miisli, termix, tvarohové krémy, kefir
a dal¥i zakysané mlé¢né vyrobky. Vyznamnym zdrojem bilkovin jsou syry. Tvrdé syry
musi byt nastrouhané nebo rozmixované do hladka. Strouhany tvrdy syr lze piiddvat
napftiklad i do pomazdnek, do $touchanych brambor. Tavené a tvarohové syry se mo-
hou vyuzit velmi rozmanité do mnoha pokrmt, napt. do dusené zeleniny, do nakypu
nebo bramborové kase.

54



PORUCHY POLYKANI U HUNTINGTONOVY NEMOCI

7.4.2.3. Vejce

Z vajec lze ptipravit riznd sladkd i sland jidla, napt. jemnou vaje¢nou sedlinu, mi-
chand vejce nebo vaje¢nou pomazdnku. V ptiméfené konzistenci je bezpe¢né mohou
konzumovat osoby s poruchami polykdni. Vejce obsahuji hodnotné bilkoviny i1 tuky,
vépnik, Zelezo, karotenoidy a dulezité vitaminy rozpustné v tucich (A, D, E, K). Pokud
jedinec nemd patologicky zvySené hodnoty cholesterolu anebo lipidd v krvi, pravidel-
nd konzumace 1-2 vajec denné neni $kodlivd.

7.4.2.4. Tuky

Na ptipravu pokrm je nejvhodnéjsi kvalitni rostlinny olej, zejména fepkovy a oli-
vovy. Méslo se piidévéd na zjemnéni az do hotového pokrmu, do pomazinek, na
$touchané brambory apod. Z kvalitativniho hlediska se doporuceni pfijmu tuku nelisi
od osob bez poruch polykani (kapitola 7.1.2.3).

7.4.2.5. Zelenina a brambory

Zelenina musi byt zbavena tuhych slupek, do mékka tepelné upravend a podle
potteby ndsledné rozmixovéna. Zelenina se vét§inou podévé ve formé pyré nebo kasi.
Stiidanim rdznych druhd zeleniny docilite vy3s$i rozmanitosti chuti, napf. duseny $pe-
nét, duend rozmixovand mrkev, vafeny hrisek rozmixovany s méslem dohladka, du-
$end mletd brokolice s tavenym syrem, dytiové pyré, kvétdkova sedlina, rozmixovand
rajéata zbavena slupek a zrnilek, raj¢atovy protlak. Rajéata lze spafenim zbavit slupky,
rozptlit, vyjmout seminka a zbylou duZinu rozmixovat s nélevem na zeleninovy sa-
l4t. Brambory musi byt domékka upravené, §touchané, s piidavkem celerového nebo
mrkvového pyré, bramborova kase se smetanou, tavenym syrem, mixovanou Sunkou.

7.4.2.6. Ovoce

Ovoce vybirdme dobfe zralé, zbavime je slupek a zrni¢ek, ptipadné nadrobno na-
krdjime, mackdme, pasirujeme nebo mixujeme. Bandn sta¢i rozmackat vidlickou, popt.
ho rozmichat s bilym jogurtem nebo tvarohem. Velmi dobfe stravitelnd je ovocna
pfesnidédvka nebo rozmixovany kompot - jablkovy, hruskovy, merusikovy, broskvo-
vy (vzdy zbaveny slupek). Cerstvé broskve, nektarinky nebo merutiky se po zbaveni
slupek mohou rozmackat nebo rozmixovat. Z téchto, ale i dalsich druht ovoce lze
piipravit §tdvy, které je mozné fedit vodou, protoze samotné mohou mit ve vét$sim
mnoZstvi projimavy ulinek.

7.4.2.7. Lusténiny

Protoze lusténiny obsahuji vét$i mnozstvi vldkniny, je nezbytné, pokud se piipra-
vuji pti poruchich polykdni, je dobfe rozmixovat. Z lusténin je vhodné pfipravovat
polévky nebo kage.
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7.4.2.8. Petivo a obiloviny

Petivo se konzumuje podle moznosti konzumenta a je individudlni. V nékterych
piipadech sta¢i pouze odstranit tvrdé kiirky. Dal$i moZnosti je vmichdni pfedem na-
mocené veky v mléce nebo najemno mletych suchard do #id§i pomazanky. Mleté pis-
koty se mohou zamichat do pudingd, krém, jogurtd nebo do rozmixovaného kom-
potu. Dulezité je, Ze piskoty nesmi zistat sypké. RyZi po uvafeni rozmixujte dohladka.
Z téstovin vybirejte co nejmensi druhy, napt. vlasové nudle a vafte je do mékka. Pro
zpestfeni jidelni¢ku vyuZivejte kukuti¢né polentové kase, jahlové kase.

7.4.2.9. Koteni

Pouzivéni kofeni se piili§ nelisi od osob bez poruch polykani (kapitola 7.1.2.7). Je
viak nezbytné zajistit, aby neobsahovalo vét$i kousky pomoci jemného mleti, mixo-
vani nebo krdjeni na velmi jemné kousky. Zdsadni je, aby pi#i polykdni nedochdzelo
k drdzdéni a kofeni bylo i jinak dobfe sndseno.

7.4.2.10. Tekutiny

Pitny rezim je velmi duleZity. Pfi nedostatku tekutin muize dochdzet ke sniZeni
chuti k jidlu. Pokud se vim tekutiny $patné polykaji, je mozné zvysit jejich soudrznost
pomoci zahustovadla. Hustotu nédpoje nastavte podle vasich polykacich schopnosti.
Nezahustujte sycené, tzv. ,bublinkové®, ndpoje. Vhodné je vybirat tekutiny s vyraznéjsi
chuti, napf. 100% ovocny dZus, ktery podle potieby fedime vodou apod.

7.4.3. Technologicka tiprava

Pro ptipravu mixované stravy se lépe zpracovavaji potraviny vatené, dusené nebo
pecené bez tvrdé kirky. Pro lepsi a vyrazngj$i chut pokrmu lze napt. maso péct v alo-
balu. Maso bude $tavnaté, s dostatkem $tdvy k mixovéni.

Tekutiny nebo fidké pokrmy muZete pro usnadnéni polykdni zahustovat special-
nimi zahustovadly z pifirodni gumy, které se mohou vmichat do studeného i teplého
népoje nebo pokrmu. Jejich mnoZstvi se reguluje podle potiebné miry zahusténi.
Zahustovadla jsou bez ptichuti, a proto neméni chut ndpoje ani pokrmu.

7.4.4. Piiklad jidelniho listku
1. den
Snidané: ovesnd kase (z jemnych vlocek) s kakaem, javorovym sirupem a rozmad-
kanym bandnem
Presniddvka: ovocné piesnidavka s tvarohem
Obéd: polévka hriskovd, vepiové maso mixované s masovou $tdvou a oreganem,
brambory mixované s celerem, petrzeli, mrkvi a smetanou, mixovand raj¢ata zbave-
nd slupek a zrnicek
Swvacina: bily jogurt s rozpusténou ¢okolddou, ozdobeny skofici a medem
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Velete: vlasové nudle zapecené se §pendtem a syrem, rozmixovany broskvovy kompot
11 vecere: termix

2. den

Snidané: syrovd pomazdnka s vekou namocenou v mléce

Presniddvka: vanilkovy puding mixovany s tvarohem

Obéd: polévka kvétikovy krém se smetanou, pecené rybi filé v alobalu s citrénem
a méslem, mixovand ryzovd kase s ¢ervenou fepou

Swvatina: mixovany jablkovy kompot

Velere: kukuti¢nd polentovd kase s nivou

I velefe: rajéatovy dzus

7.5. Jednoducha domaci ptiprava nutriéné hodnotné stravy

7.5.1. Sipping a jeho vyznam ve vyzivé

Sipping neboli popijeni tzv. potravin pro zvlastni lékatské ucely (enterdlnich vy-
7iv) je doporucovin vsem, ktei{ nemaji dostate¢ny ptisun stravy nebo maji snizenou
hmotnost anebo se jim nedafi béZnou stravou zajistit dostatek energie a Zivin. P¥i¢inou
téchto stavii mohou byt ndhld nebo dlouhodobd onemocnéni, pii nichZ se objevuji
snizend chut k jidlu nebo dal§i problémy, které zabratiuji dostate¢nému piijmu bézné
stravy. Doporudeni pro sipping vam poskytne lékaf nebo nutri¢ni terapeut na zékladé
zhodnoceni stavu vyZivy a stanoveni nutri¢ni bilance. Vybér vhodného pftipravku se
fidi ptedev§im vyZivovymi potifebami a chufovymi preferencemi samotného pacien-
ta. Pti dlouhodobém uZivini téchto vyzZivovych dopliikd se snizuje jejich atraktivita.
PtestoZe je na trhu velkd nabidka riznych piichuti, mize se stit, Ze po ¢ase budete
chtit vyzkouset néco nového. V nisledujicim textu vdm pro inspiraci nabizime nékolik
moznosti, jak se sippingem pracovat pii piipravé jidelni¢ku.

7.5.2. Konzumace dopliikd stravy pii poruchach polykani

Pti ztizeném polykdni nebo pii horsi toleranci tekutého sippingu, lze vyuzit vyrob-
ky, které jsou v krémovité podobé. Krémy je mozné konzumovat najednou ve vét$im
mnoZstvi nez sipping v tekuté podobé, kdy se doporucuje jedno baleni vypit na 2-3x
béhem 30-40 minut. Pokud zvaZujete sipping pti obtizném polykdni si nejprve vy-
zkousejte, kterd konzistence vdm nejlépe vyhovuje. Preparity urcené k popijeni se lisi
také podle obsahu energie v ur¢itém objemu. Sipping s vy$§im obsahem energie a sni-
zenym mnozstvim vody je diky hust$i konzistenci vhodny pro pacienty s poruchou
polykdni. VétSinou se jednd o baleni s mensim objemem (125 ml), pfi¢emz obsahuje
stejné mnoZstvi energie a Zivin jako ve standardnim baleni (200 ml). Hustotu sippingu
(viskozitu) 1ze vzdy zvysit do potiebné konzistence pomoci tzv. ,,zahu$tovadel“. O nej-
vhodnéj$im druhu zahus$tovadla a zptsobu jeho pouZiti se informujte u svého lékate,
nutri¢niho terapeuta nebo klinického logopeda.
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7.5.1.2 Koktejly ze sippingu nealkoholické

Pozor! Pevné souddsti koktejld mohou byt nevhodné u poruch polykani.

Jahodovy koktejl

¢ 1 ks jahodovy sipping

* 50 g jahod

* mita

Jednu jahodu nechdme stranou a zbytek rozmélnime ty¢ovym mixérem spolu s ja-
hodovym sippingem. Koktejl vlijeme do sklenice a ozdobime jahodou, kterou na-
fizneme a zapichneme na okraj sklenice. Dozdobime listkem maty. Misto Cerstvych
jahod Ize pouzit jahody mrazené nebo jahodovou dfe.

Cokoladovy koktejl s malinami

e 1 ks ¢okolddovy sipping

e 50 g Cerstvych nebo mrazenych malin

* nékolik malin na ozdobu

Maliny rozmixujeme a smichdme s ¢okolddovym sippingem. Ndpoj vlijeme so skle-
nice a ozdobime malinami veelku.

Vanilkovy koktejl se zmrzlinou (vhodné i pfi poruchich polykdni)

¢ 1 ks vanilkovy sipping

e maly kopecek vanilkové, karamelové nebo kdvové zmrzliny

Vanilkovy sipping nalijeme do sklenice a navrch poloZime kopecek oblibené zmrz-
liny.

7.5.2.3. Koktejly ze sippingu jednoduché, ¢asové nenaroéné

Pozor! Pevné souddsti koktejld mohou byt nevhodné u poruch polykani.

Barevny koktejl (vhodné i pfi poruchdch polykdni)

e 15 ks sipping vanilka

e 15 ks sipping libovolné piichuté

Sipping dobfe vychladime. Do sklenice stfidavé lijeme oba druhy sippingu, aby
vynikly jednotlivé vrstvy. Kazd4 vrstva by méla byt $irokd piiblizné 1 cm. Do ba-
revného sippingu vloZime vyrazné barevné bre¢ko. Pokud baleni nespotiebujete celé
Ize zbytek uchovat v ledni¢ce do druhého dne.

Cappuccino napoj

e 1 ks sipping cappuccino (nebo kéva)
¢ $lehacka ve spreji

¢ skotice mletd
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Sipping s piichuti cappuccino nebo kéva se nalije do hrne¢ku a mirné ohfeje.
Cappuccino nebo kdvu ptelejeme do porceldinového hrnecku, nastiikime kopecek
$lehacky a jemné posypeme mletou skofici.

Bananovy napoj

¢ 1 ks bandnovy sipping

e 10 g hotké ¢okolddy

Bandnovy sipping nalijeme do $tihlé, vysoké sklenice. Povrch posypeme hoikou
¢okolddou nastrouhanou na jemném struhadle.

7.5.2.4. Koktejly ze sippingu alkoholické
Pozor! Pevné soudisti koktejli mohou byt nevhodné u poruch polykani.

Jahodovy koktejl s vodkou

¢ 1 jahodovy sipping

e 50 g jahod

¢ 20 ml vodky

* mita

Jednu jahodu nechdme stranou a zbytek rozmélnime ty¢ovym mixérem spolu s ja-
hodovym sippingem a vodkou. Koktejl vlijeme do sklenice a ozdobime jahodou
a listkem maty. Misto Cerstvych jahod lze pouzit jahody mrazené nebo jahodovou
dfen.

Kokosovy koktejl s ananasem a bilym rumem (vhodné i pfi poruchach polykdni)
¢ 1 ks vanilkovy sipping

¢ 25 ml kokosového mléka

e 25 ml ananasového dZusu

e 20 ml bilého rumu

e platek ananasu na ozdobu

Vsechny ingredience rozmixujeme. Koktejl nalijeme do vysoké sklenice a ozdobime
platkem ananasu. Pokud pouZijete sipping kokosovo-ananasovy, mtizete jiz piidat
pouze bily rum.

Vanilkovy napoj s vaje¢nym koiiakem

1 ks vanilkového sippingu

e 25 ml vaje¢ného konaku

¢ skotice mletd

Vanilkovy sipping rozmixujeme s vaje¢nym konakem. Ndpoj vlijeme do sklenice
a zlehka posypeme mletou skofici.
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7.5.2.5. Doplnéni energie a Zivin krémovymi dopliiky stravy

Vanilkovy krém s lesnim ovocem

¢ 1 ks vanilkového krémového sippingu

e 100 g mrazené lesni smési

e 10 g cukru (dle chuti)

¢ 5 g kukufi¢ného $krobu

MrazZené lesni ovoce nechdme rozehtét a chvili povatime. Do ovoce je mozné pfi-
dat malé mnozstvi vody. Smés ochutime cukrem. Do ovoce ptfiddme 1Zi¢ku Skrobu,
ktery jsme rozmichali v malém mnoZstvi vody, a jesté chvili povaiime. Krémovy
sipping vloZime do misky a pielijeme lesnim ovocem.

Lesni tajemstvi (vhodné i pfi poruchich polykdni)

¢ 1 ks krémového sippingu s ptichuti lesnich jahod nebo lesniho ovoce

* 30 g hoiké ¢okolddy

* 5 g misla

Hotkou ¢okolddu rozehfejeme ve vodni ldzni spolu s méslem. Krémovy sipping
vloZime do sklenéné misky a ptelijeme rozpusténou ¢okolddou.

Vanilkovy krém s karamelem (vhodné i pti poruchach polykani)

¢ 1 ks vanilkového krémového sippingu

e Y ks sippingu karamel (nebo domdci karamel)

Krémovy sipping vlozime do misky a pielijeme karamelovym sippingem nebo do-
micim karamelem. Domdci karamel musi byt zcela hladky, pokud se podava pii
poruchich polykani.

Zbytek karamelového sippingu uchovédme v lednici a spotfebujeme do druhého dne.

7.5.3. Doplnéni energie bez pouziti sippingu

Tvarohovy slany krém

¢ 100 g plnotu¢ného tvarohu

* 20 ml smetany 30 %

e pazitka, stl.

Viechny ingredience roz$lehdme v hladky krém, kterym namazeme plitek chleba.

Pudingova bomba

e 250 ml 30 % smetany ke $lehdni
e 20 g pudinku

e 15 g cukru

e 100 g broskvového kompotu.
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Pudingovy prések rozmichidme s cukrem a s malym mnozstvim smetany. Zbytek
smetany piivedeme k varu. Do smetany vlijjeme puding a michdme 2 minuty. Hoto-
vy pudink plnime do misky. Na vychladly pudink vloZime nakrdjené kompotované
broskve i s ¢4sti nalevu.

V piipadé potteby lze pifipravit méné tu¢nou variantu s nihradou poloviny mnoz-
stvi smetany pomoci plnotu¢ného mléka.

Bramborova kase ,,;special® (vhodné i pfi poruchdch polykéni)

e 200 g brambor

e 100 ml smetany 30 %

¢ 30 g taveného syra s minimdlnim mnoZstvim tuku v susiné 40 %

e sul

Brambory uvaiime domékka, rozmixujeme je se smetanou a tavenym syrem. Syr
obsahuje sul, proto ka$i jiz nesolime nebo jen opatrné dosolime.

Banan s ¢okoladou a $lehackou (vhodné i pti poruchich polykdni, pokud nezdo-
bime malymi kousky, fotografie ¢. 18)

e 1 ks bananu

e 50 ml smetany ke $lehdni

e 40 g ¢okolddy na vateni

* 10 g masla

e Slehacka ve spreji

Banin rozmixujeme se smetanou a vlozime do sklenéného pohiru. Cokolidu roz-
pusténou s méslem ve vodni ldzni pielijeme a navrch ozdobime §lehackou.

Fotografie ¢. 18: Bandn s ¢okolddou a slehackou
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Brokolicova svadinka se syrem (po rozmixovani vhodné i pti poruchéch polykédni)
e 150 g brokolice

e 10 g oleje

e 10 g cibule

e 100 g taveného syru s minimélné 45% obsahem tuku v susiné

o sul

Na oleji zpénime na kosticky nakrdjenou cibuli, pfiddme brokolici rozebranou na
malé razi¢ky a pokrijenou na drobné kousky. Ve zalijeme vodou, mirné osolime
a dusime pod poklickou domeékka. Nechdme odpatit vétsi ¢ast tekutiny a do smési
ptfiddme taveny syr, aby se zcela rozehidl. Brokolicovou svacinku je mozné konzu-
movat s bramborem, chlebem nebo jen tak, bez vSeho. Pfi poruchich polykini se
brokolicova sva¢inka dohladka rozmixuje podle potfeby s pfiddnim smetany.

Pecené jablko s medem a skofici (po rozmixovéni vhodné i pfi poruchdch poly-
kéni, fotografie ¢. 19)

e 1 ks jablka

e 10 g medu

e 20 g masla

o skofice

Z jablka odstranime jidfinec, bud formi¢kou na trubi¢ky nebo noZem. Jablko
poloZime na pecici papir a pokapeme medem se skofici. Do otvoru po jadfinci vlo-
7ime kousek mésla. Ve peceme ve vyhidté troubé, dokud jablko nezmékne. Béhem
peceni se jablko polévd smési z medu, masla a skofice. Pro pacienty s obtiZznym
polykdnim je nutné po upeleni z jablka odstranit slupku a dfefi rozmixovat za
ptidani jable¢ného dZusu.

Fotografie ¢. 19: Pecené jablko s medem a skofrici
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Jable¢ny (hruskovy) pohar s piskoty (po rozmixovini vhodné i pti poruchich
polykani)

e 150 g jablek (popt. hrugek)

e celd skofice

* 30 g cukru

* citrénovd $tava

¢ hiebicek

¢ vanilkovy pudinkovy prasek podle potfeby

e asi 10 ks piskotu

e 1 1zi¢ka instantni kivy

Z jablek odstranime slupku a jidfinec, nakrdjime je na malé kousky a vlozime
do hrnce s vodou. Ptiddme cukr, celou skofici, hiebi¢ek a vaiime, dokud jablka
nezméknou. Kofeni vynddme, kompot dochutime citrénovou $tdvou a vmichdme
pudink, ktery rozmichdme v malém mnozZstvi vody. Zamichdme s kompotem a va-
fime 2 minuty. Z instantni kdvy si vyrobime asi 100 ml nélevu, do kterého budeme
namacet piskoty. Do pohéru vkldddme zvld$t vrstvu kompotu a vrstvu piskotd.
Posledni vrstvu tvoti kompot. Pro ty, ktef{ maji problémy s polykdnim, lze obé
vrstvy zvldst rozmixovat, k piskotdm pftidat vice kdvy nebo i smetanu a vrstvit smés
jable¢nou a piskotovou. Navrch miizeme dozdobit kopeckem Slehacky.

Krém z ¢erstvého syru se $unkou (fotografie ¢. 20)

e 50 g Cerstvého syru typu Lucina

e 30 g $unky

¢ smetana ke $lehdni dle potfeby

Syr se rozmixuje s mletou Sunkou a dle potfeby rozfedi smetanou (vhodny i pti
poruchich polykdni). Obdobnd varianta pro pacienty bez poruch polykani: syr se
rozmixuje se smetanou, popf. s pfiddnim trochy kfenu nebo Nivy. Plitky Sunky
namazeme syrovou smési a srolujeme. Rolky miZeme nakrdjet na mensi kousky.

Fotografie ¢. 20: Krém z cerstvého syru se Sunkou
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SOUHRN

Jezte pravidelné 5-6 x denné.
Dbejte na dostatecny prisun energie a bilkovin.
Pro zlepseni chuti k jidlu si mazete doprat sklenici piva nebo maly aperitiv.

Mixovana strava ma byt pripravend z nutricné hodnotnych potravin a sou-
casné musi byt chutnad.

Mezi nutricné hodnotné potraviny patfi libovd masa, vejce a plnotucné
mlécné vyrobky.

Mixovanou stravu redte co moznd nejmensim mnozstvim tekutin. Zbytec-
né redéni snizuje nutri¢ni hodnotu pokrmu.

| v malém mnozstvi jidla ma byt dostatek energie a bilkovin.

Pri problémech s polykdnim je vhodné ndpoje nebo jidlo zahustit pomoci
tzv. zahustovadla.
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8. KLINICKA VYZIVA A ZPUSOBY JEJiHO PODAVANI

JIRI KLEMPIR

8.1. Zakladni pojmy

BéZna strava je definovéna jako jidlo, které jedinec obvykle konzumuje ve svém
vlastnim prostfedi.

Dieta je veskerd strava, kterou jedinec konzumuje. Diety mohou zahrnovat riznd
vyzivova opatteni. Jejich cilem je zpravidla zlep$eni zdravotniho stavu nebo se vyuzi-
vaji v diagnostice. Diety Ize charakterizovat podle zptisobu piipravy, fyzikdlnich vlast-
nosti (hustota, velikost kousku atd.), obsahu energie a zastoupeni jednotlivych Zivin.

Jidelniéek je plin nebo zdznam stravy na den, tyden, mésic nebo jiny definovany
Casovy interval, ktery zahrnuje sestavy pokrmti a jidel. Jidelni¢ek ve formé nékolikaden-
niho zdznamu stravy je cennym podkladem pro stanoveni piijmu stravy v domdcim
prosttedi. V nemocnicich a v zafizenich socidlnich sluZzeb jsou jidelni¢ky souldsti
dietnich systémi a nutri¢ni ptijem se zjistuje zjednoduSenym zdznamem snédenych
podild jednotlivych jidel (napf. %2 porce obéda).

Nutri¢ni podpora je soubor vyzivovych opatfeni za ucelem pozitivniho ovlivnéni
zdravotniho stavu. Pro tyto Glely se kromé diet vyuzivd i uméld vyZiva ve formé sippin-
gu, sondové enterdlni anebo parenterdlni vyZivy.

Fortifikovana strava se od bézné stravy li$i zvySenym obsahem energie, jednotli-
vych makronutrientd nebo mikronutrientl (kapitola 3.2.4).

Klinicka vyziva je nutri¢ni podpora v rdmci zdravotni péce. Jejim cilem je podpora
organismu pii 1é¢bé nebo v prevenci rozvoje riznych onemocnéni.

Enteralni vyZziva znamend poddvani uméle piipravené vyzivy do travici trubice,
a to jak usty (sipping), tak nosni sondou (nasogastrickd sonda, obrazek ¢&. 6, kapitola
8.3), nebo vyzivovych stomii (perkutdnni gastrostomie, obrézky ¢. 7 a 8, kapitola 8.4).

Potraviny pro zvlastni lékatské tcely (PZLU) patii mezi 1é¢ivé piipravky, které
pfed uvedenim na trh prochdzi registraénim fizenim ve Stitnim tustavu pro kontrolu
lé¢iv (SUKL, www.sukl.cz). SUKL hodnoti jakost, bezpe¢nost a G¢innost ptipravku
v konkrétnich preventivnich a lé¢ebnych indikacich. Na obalu kazdého 1é¢ivého pii-
pravku musi byt uvedeno tzv. registraéni ¢islo, pod kterym je veden v ndrodni databézi
schvalenych 1é¢iv. PZLU se odlisuji od ostatnich potravin kromé registrace i ptibalo-
vym letdkem, ktery deklaruje uréeni pro 1é¢bu vyZivovych stavd nefesitelnych béznou
stravou.

Potravni doplitky nejsou podle evropského prava a vyhldsky ¢ 23/2001 Sb, § 30
na rozdil od PZLU 1é¢iva a patii mezi potraviny. Vyhlaska ¢. 446/2004 Sb stanovuje
pozadavky na doplitky stravy a na obohacovani potravin potravnimi doplitky. Od béz-
nych potravin se odliduji formou, zastoupenim minerdld, vitamind ¢ jinych ldtek s nu-
tri¢cnim nebo fyziologickym uc¢inkem. Zikon zarucuje jejich zdravotni nezdvadnost
a bezpetnost, ale nikoli 1é¢ivé Gcinky. Proto poddvéni potravnich dopliikd na rozdil

65



KLINICKA VYZIVA A ZPUSOBY JEJIHO PODAVANI

od medicinsky uzivanych PZLU nelze povaZovat za védecky zptsob 1é¢by. Mezi po-
travni dopliiky se fadi: vitaminy, minerdly, stopové prvky, extrakty z lé¢ivych rostlin
(napf. guarana, ginkgo biloba, Zensen, ¢esnek), antioxidanty, omega 3 mastné kyseliny,
aminokyseliny, melatonin, rizné druhy vldkniny, probiotika (kapitola ¢. 3.2.6) a dalsi
latky (napt. glukosamin, chitosan, cholin, lecitin, karnitin, koenzym Q10, kreatin). Bo-
huzel u nemocnych s Huntingtonovou nemoci se dosud neprokdzal pozitivni tc¢inek
z4dného potravniho dopliiku. Je malo pravdépodobné, Ze se objevi potravni doplnék,
ktery by mohl zvratit pribéh Huntingtonovy nemoci. Podle soucasnych poznatki
by nemoc mohla zpomalit nebo zastavit 1é¢ba zaméfend na mutovany gen nebo jeho
mutovany produkt (kapitola 2.1).

8.2. Sipping

Popijeni tekuté vyzivy, sipping, je vhodné, pokud pacient nemd vyraznéjsi pro-
blémy se Zvykdnim a polykdnim muZe uZivat umélou vyZivu ve formé vysokoener-
getickych ndpoju a pudinkd. Sipping obsahuje kompletni spektrum Zivin. Jednotlivé
prepardty se od sebe li§{ obsahem energie, zastoupenim a zdrojem makronutrientt
i mikronutrientl a vlikniny. Vét$ina téchto pfipravki neobsahuje lepek a jsou
klinicky bezlaktézové. Energeticky obsah na jednotku objemu je u standardnich
piipravka lkcal/ml, ale nej¢astéji se pouzivaji varianty s vy$sim obsahem energie
(1,25-3,2kcal/ml).

Sipping se nejlastéji pouzivd jako ptidavek k normalni stravé mezi jidly nebo navic
ke stravé. V indikovanych ptipadech viak miiZze pokryt veskeré vyzivové niroky paci-
enta. Sipping by nemél vést k vyznamnému sniZeni pi{jmu normalni stravy. Nejoblibe-
néjsi jsou pripravky se sladkou ptichuti, ale existuji i slané, bez ptichuté a beztukové
ve formé dZusu.

Pro diabetiky se $patné kompenzovanou cukrovkou se pouZivaji specidlni pfi-
pravky s niz§im obsahem energie a spektrem sacharidd, které nepodporuji kolisdni
glykémie. Pokud vSak je u kompenzovaného diabetika lé¢ena malnutrice, preferujeme
sipping se standardnim nebo vy$§im obsahem energie a bilkovin. V téchto piipadech
je vhodné s diabetologem konzultovat piipadné posileni 1é¢by diabetu.

Pii dysfagii tekutin (nipoje véetné sippingu, omdcky, polévky) mohou postize-
nym pomoci komer¢né vyrabénd zahustovadla na bizi modifikovaného kukufti¢ného
$krobu nebo piirodni gumy, kterd chufové vlastnosti ptili§ neovliviiuji. Jinou moznosti
jsou specidlni prepardty sippingu ve formé krému nebo pudinkd, které jiz zahustova-
dlo obsahuji

Pouze pokud pacient neni schopen sty piijimat dostate¢né mnozstvi Zivin nebo
polykdni neni bezpecné, je indikovdna sondovad vyziva. Sondovad vyziva se podévd
bud do nasalnich sond, nejcastéji se pouZivd nazogastricka sonda (NGS, obrézek ¢.
6, kapitola 8.3) anebo do vyZivovych stomii, obvykle do perkutanni (punkéni) gas-
trostomie (PEG, obrizky ¢. 7 a 8, kapitola 8.4). Enterdlni vyZivu a tekutiny do NGS
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nebo PEG lze podévat bolusové stifka¢kou nebo kontinualné enterdlni pumpou (8-22
hodin denné).

8.3. Nazogastricka sonda

NGS je umélohmotnd hadi¢ka zavidéna nosem do Zaludku k poddvani vyZivy nebo
odsavéni Zalude¢niho obsahu (obrizek &. 6). Pro vyluéné poddvani vyZivy jsou vhodné
relativné tenké polyuretanové sondy, které jsou pifjemnéjsi a soucasné umoziuji lepsi
ptijem Usty ve srovndni s tlustymi sondami z polyvinylchloridu. Nosni zptisob podavi-
ni vyZivy slouZi jen pro pteklenuti obdobi, které by vétSinou nemélo trvat déle néz 2-3
tydny. Dlouhodobé uzivini NGS by nemélo poskozovat sliznici hornich cest dycha-
cich a pokud se tvoti otlaky (dekubity) jednd se nejcastéji o $patny zptisob ofetiovini.

Obrazek €. 6: Umisténi nazogatrické sondy

Vysvétlivky:

A nazogastrickd sonda
B dutina nosni

C dutina Ustni

D jicen

E Zaludek

8.4. Perkutanni gastroskopie

Pro del3i ¢asové useky nebo chronické podavini vyzivy a tekutin se zavidi PEG
(obrézky ¢. 7 a 8). Zavedeni PEG se provadi v lokdni anestezii ¢i analgosedaci. VyZivova
sonda je zavedena za pomoci endoskopu z malého vpichu na povrchu bficha protaze-
nim pomoci navdzaného dritu.
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Obrazek €. 7: Zavedeni perkutdnni (punkéni) gastrostomie

A C
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Vysvétlivky:

A zavedeni endoskopu do zaludku

B prosviceni brisni steny endkoskopem
(tzv. diafanoskopie) a zavedeni
jehly v mistnim znecitlivéni v misté
prosviceni

C zavedeni vodiciho drdtu pres lumen
jehly a jeho uchopeni endoskopem

D protazeni drdtu Usty ven vytazenym
endoskopem

E zataZeni vyZivové sondy pomoci

navdzaného drdtu
F sonda ve vysledné pozici pred
doplnénim zevni fixaéni desticky

Obrazek €. 8: Perkutanni endoskopickd gastrostomie - detail

Vysveétlivky:

zaludek

vnitrni disk

brisni sténa

zevni silikonovad desticka
modrd fixa¢ni svorka
polyuretanovd sonda
uzaviraci tlacka

IO T™Tmgn W >

pfipojka pro poddvani vyzivy
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Stejné jako u nosnich sond nemusi zavedeni PEG nutné znamenat nemoznost
piijimani potravy a tekutin usty. Zadouci je naopak kombinovany ptijem jednak pro
vétsi pozitek z jidla a dale pro lepsi rehabilitaci polykdni. PEG potom slouzi pouze
k dorovnévéni adekvitniho pijmu vyvdZené potravy a tekutin. Nemocni, jejich bliz-
ni, ale i nékteti zdravotnici maji zbyte¢né obavy ze zavedeni a pozdéjsi péce o PEG.
Indikace vyZivové stomie byvéd mylné povaZzovéna za ptiznak progrese nemoci a zdroj
dalsich komplikaci. Pravdou vak je, Ze v¢asné indikovand PEG naopak komplikacim
pfedchdzi, usnadiuje krmeni, sniZuje rizika spojend s pi{jmem potravy u pacienti
s poruchou polykéni (zdpal plic, duseni). VyZivovd stomie je méné zatéZujici v po-
rovndni s nasdlni sondou, kterd muze drdzdit sliznice dychacich a polykacich cest
a byt ptekdzkou i v béZném socidlnim kontaktu. V nékterych ptipadech mtize byt
vyhodné relativné brzké zavedeni PEG jesté pfed vznikem komplikaci, které by jeho
pozdégjsi zavedeni brénily nebo pfili§ zvySovaly riziko vyskytu komplikaci pti zavedent,
tzv. preemptivni zavedeni. Zavedeni PEG u téZce malnutri¢niho pacienta se provadi
nejlépe po nékolikatydenni nutriéni piipravé pomoci nasdlni sondy nebo parenterdlni
vyzivy (kapitola 8.5). RovnéZ zavedeni stomie u kriticky nemocnych muZe byt znaéné
riskantni, a proto se provddi aZ po nezbytné stabilizaci stavu. Zavedeni PEG je kontra-
indikovdno v pretermindlnich a termindlnich stadiich nemoci (kapitola 14), kdy hrozi
umrti v fddu dnd nebo nékolika tydnua.

Pokud duvody k podavéni enterdlni vyZivy do PEG pominou, lze jej jednoduchym
endoskopickym zdkrokem odstranit. Otvor po sondé se obvykle do 24 hodin uzavie
a zhoji drobnou jizvou.

8.5. Parenteralni vyziva

Parenteralni vyZiva se nejcastéji podavd do cévniho fedisté ve formé nitrozilnich
infusi. Tento zpusob je indikovén v ptipadech, kdy doc¢asné nebo dlouhodobé nelze
dostate¢né vyuzit k vyzivé zazivaci trakt.

U nemocnych s Huntingotnovou nemoci se pouzivé jen kritkodobé spiSe ve vyji-
mecnych piipadech.

8.6. Porovnani enteralni a parenteralni vyzivy

Enterdlni forma vyZivy je preferovdna, protoze lépe udrzuje funkei zazivaciho trak-
tu, zlep$uje imunitu, snadnéji se aplikuje v domdcim prostiedi, je levnéj$i a md méné
zévaznych komplikaci.
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SOUHRN

Enterdlni klinickd vyziva, kterd se poddva do traviciho traktu, je nutricni
podpora potravinami pro zvlastni Iékarské Gcely a je registrovana na SUKL.
Jeji sloZenf je podrobné deklarované v pribalovém letdku.

Potravni doplnky jsou volné prodejné potraviny a neni u nich garantovdna
Gcinnost, pouze nezdvadnost.

Nelze ocekdvat, Ze se objevi potravni doplnek, ktery by mohl Huntingtono-
vu nemoc zpomalit nebo zastavit.

Pokud chcete vyzkouset néjaky potravni doplnék, ktery soucasné neni pro
Vas velkou financni zatézi, vyhodnotte jeho Gcinky po 2-3mésicnim podd-
vani anebo se poradte s Iékarem.

Sipping (vyziva k popijeni) je urceny pro pacienty s funkénim travicim trak-
tem, u nichz se nedari béZnou stravou udrzet dostatecny perordlni prijem
a télesnou hmotnost.

Kdo je schopen bezpecné prijimat dostatecné mnozstvi energie a plnohod-
notnou stravu Usty nepotrebuje sipping.

Perkutanni endoskopickd gastrostomie (PEG) znamend zavedeni hadicky
(sonda), jejiz jeden otvor Usti na kizi bficha a druhy v Zaludku. PEG slouzi
k poddvani vyzivy a zabranuje Gniku stravy okolo sondy ven mimo Zaludek.

PEG je urcena pro pacienty, ktefi nemohou bezpecné a v dostatecném
mnozstvi vyzivu prijimat Usty.

Zavedeni PEG vétsinou neznamend ukonceni prijmu potravy Usty.

Vcasné zavedeni PEG je prevenci komplikaci, zlepsuje nutricni stav a kvalitu
Zivota.

Pokud pomine diivod pro poddvani vyzivy do PEG, lze ji jednoduchym dko-
nem odstranit a rdna se béhem nékolika dni zhoji drobnou jizvou. Jinou
moznosti je ponechdni PEG bez aplikace vyzivy pouze s proplachy k poz-
déjsimu vyuziti, tzv. stand by.

Zavedeni PEG u osob v kritickém stavu je rizikové s nutnosti odkladu anebo
ndlezité pripravy. U osob v termindlnim stavu je zavedeni PEG neetické.
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9. KDO KLINICKOU VYZIVU VYRABI, INDIKUJE A HRADI?
JIRI KLEMPIR, ALZBETA MUHLBACK

Enteralni vyzivu ve formé PZLU (potravina pro zvlatni 1ékaiské ucely) pro lékarny
vyrdbi fada specializovanych, nejéastéji farmaceutickych firem. Jednotlivé produkty se
mohou li$it formou baleni, chuti, konzistenci, obsahem energie, slozenim, piidavkem
vlakniny a cenou (kapitola ¢. 8). Pokud je vyZiva ve formé PZLU indikovana lékatem
s ptislusnou odbornosti a v souladu s omezenimi stanovenymi SUKL, je hrazena ¢4s-
te¢né nebo tplné ze zdravotniho pojisténi. PZLU jsou i volné dostupné v lékdrnach
bez 1ékatského piedpisu, ale bez niroku na thradu ze zdravotniho pojisténi. Paren-
terdlni vyZiva je povazovdna za lék, ktery je v ambulantni praxi dostupny pouze na
lékaisky predpis a je plné hrazeny ze zdravotniho pojisténi. O mnozstvi vyZivy, jeji
formé formé a délce podavani, které se #{di aktudlnim zdravotnim stavem, rozhoduje
nutri¢ni specialista.

SOUHRN

e Pokud nutricni specialista spravné indikuje Iécbu klinickou vyzivou, bude
|ééba hrazena zdravotni pojistovnou.

* Potraviny pro zvlastni |ékarské Gcely (napr. sipping, vyziva do PEG) indikuje
k Ghradé ze zdravotniho pojisténi nutri¢ni specialista.
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10. ORGANIZACE A DOSTUPNOST NUTRICNIi PECE
JIRI KLEMPIR, ALZBETA MUHLBACK

V soucasnosti jsme zahlceni reklamou propagujici zdravou vyZivu a odborné poraden-
stvi v oblasti vyZivy. BohuZel ¢asto se jednd o neodborné, nekvalitni a ¢isté komeréné
zaméfené sluzby. Takova péce muiZe mit u pacientl v riziku malnutrice i fatdlni nasledky.

Zarukou kvalitni péle je spoluprice s nutri¢nim specialistou (nutri¢ni asistent, nu-
tri¢ni terapeut, nutri¢ni specialista, lékat nutricionista) s piislusnym dokladem o od-
borné zpusobilosti podle vyhlasky Ministerstva zdravotnictvi.

Vyzivovy poradce neni zdravotnicky pracovnik a z pravniho hlediska nenese za
svoji ¢innost odpovédnost.

Nutri¢ni terapeut (dfive dietni sestra) po absolvovani bakaldfského studia nebo stu-
dia na vys$$i odborné skole v tomto oboru muZe pusobit samostatné v oblasti diagnosti-
ky, prevence i v 1é¢bé nemocnych. Nutri¢ni terapeut je jako kazdy zdravotnicky odbornik
povinen Fidit se raciondlnimi a ovéfenymi postupy bez ohledu na rizné médni trendy.

Nutri¢ni specialista po absolvovdni magisterského studia v tomto oboru miize
pusobit samostatné v oblasti diagnostiky, prevence i v 1é¢bé nemocnych. Nutri¢ni
specialista je jako kazdy zdravotnicky odbornik povinen fidit se raciondlnimi a ovéfe-
nymi postupy.

Nutricionista je lékat, ktery ziskal Funkéni licenci CLK FO016 v klinické vyzivé
a intenzivni metabolické pé¢i a/nebo ma ndstavbovou specializaci v oboru Klinickd
vyZiva a intenzivni metabolickd péce.

Nutri¢ni asistent je absolvent stfedni $koly pfipraveny k vykonu price zdravotnic-
kého pracovnika, ktery pod odbornym dohledem vykonévé ¢innosti v rdmci specifické
ofetfovatelské péce v rozsahu své odborné plisobnosti stanovené zidkonem ¢. 96/2004
Sb. zékon o nelékaiskych zdravotnickych povoldnich.

Odborna nutri¢ni péée by spravné méla byt dostupnd ve viech lazkovych zdravot-
nickych zafizenich 1 v domech poskytujicich pecovatelskou sluzbu.

Existuji specializované nutri¢ni ambulance a centra jejichZ aktudlni adresy jsou na
internetovych strankdch Spole¢nosti pro klinickou vyZivu a intenzivni metabolickou
pédi (www.skvimp.cz).

SOUHRN

* Poruchy vyzivy mohou ohroZovat zdravi, proto je dobré je konzultovat a re-
Sit se zdravotniky, ktefi jsou za své profesni chovani a jedndni pravné od-
povédni.
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11. PECE O PERKUTANNI ENDOSKOPICKOU GASTROSTOMII
PETRA HAVRLIKOVA, MARTINA DVORAKOVA

Perkutdnni endoskopickd gastrostomie (PEG) neni ve skute¢nosti nic jiného nez hadi¢-
ka (sonda), jejiz jeden konec je zavedeny do Zaludku a druhy konec dsti na kuzi b¥icha
(kapitola 8.4). Tato sonda umoziiuje podévani vyZivy piimo do Zaludku a zdroven
zabraniuje Uniku vyZivy okolo sondy mimo Zaludek.

11.1. Osetfovani PEG prvnich 10 dnu od zavedeni

Béhem prvnich dvou dnd od zavedeni se vim o sondu bude starat nemocni¢ni
persondl a nauéi vés, jak o sondu pecovat.

V prvnich deseti dnech od zavedeni sondy dodrzujte sterilni oSetfovini kazdy den.
Kontrolujte misto a okoli zavedeni sondy (krvéceni, zarudnuti, bolestivost, alergické
kozni reakce, zatvrdnuti tésného okoli sondy, hnis, obtékani vyzivy).

Pi#i oSetfovani postupujte podle nasledujicich bodu.

o DPted kazdym pievazem je nutnd dikladnd hygiena rukou s nislednou dezinfekei

(dezinfekéni gel na ruce koupite v 1ékdrné nebo drogerii).
* Do jedné ruky vezméte sondu a druhou rukou povolte fixa¢ni svorku (modrou/
zlutou) a tchyty zevni silikonové desticky (fotografie ¢. 21, 22 a 23).

Fotografie ¢. 21, 22 a 23: Zevni fixace sondy (rzné druhy)

Vysvétlivky:

A silikonova desticka
B dchyty zevni silikonové desticky
C fixacni svorka

e Aby vdm nebranila silikonovd desticka pfi oSetfovani mista vpichu, uvolnéte
fixa¢ni svorku, uvolnéte hadicku sondy z tchytu desticky a za stdlého mirného
tahu posuiite opatrné desticku asi 5 cm od bfisni stény (fotografie ¢ 24).
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¢ Provedte osetfeni mista zavedeni - na sterilni ¢tverec si nalejete/nastiikate dezin-
fekéni prostfedek a mechanicky odistite kiizi v okoli sondy, stejnym zptsobem
oetiite i destitku z obou dvou stran.

o Zékladem je udrzovat misto zavedeni sondy a tésné okoli suché a &isté. K dezin-
fekci nepouzivejte pfipravky na bazi povidon-jodu (Betadine, Braunol, Brau-
novidon, Jodisol) a octenidindihydrochloricid gfenoxyetanolu (Octenisept),
tyto dezinfekce mohou negativné ovlivnit fyzikilné-mechanické vlastnosti son-
dy. K dezinfekci muzete pouzit roztoky — Prontosan, Cutasept F, Septonex
nebo Debri Eca San.

Fotografie ¢. 24: Odtazeni silikonové desticky za stalého mirného tahu

¢ Dtilozte suchy nastifiZeny sterilni ¢tverec kolem sondy, vratte desti¢ku na ptavod-
ni misto a zafixujete svorkou (fotografie ¢. 25). Na sondé jsou ¢isla, je vhodné si
zapamatovat, u kterého ¢isla byla sonda zafixovana.
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Fotografie ¢. 25: Upevnéni nastrizeného sterilniho ctverce

* Mezi desti¢kou a kazi bficha by méla byt vile asi 5 mm, aby nedochézelo k otla-
kiim (obrézek ¢. 9). Opakovanym tahem za sondu se ujistite, jestli vile mezi kazi
a destickou neni piilis velkd. Tah za sondu nesmi byt piili§ velky, nasilny, mohlo
by dojit k protaZeni vnitiniho disku ze Zaludku do dutiny bfi$ni a poskozeni
zaludeéni sliznice.

Obrdzek €. 9: Ukotveni sondy fixacni svorkou
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o Sterilni ¢tverec muZete zafixovat néplasti nebo ho nechat nefixovany. Pokud
mate dobfe upevnénou desti¢ku, ¢tverec nevypadne.
e Volny konec sondy muZete fixovat ndplasti ke kazi (fotografie & 26 a 27).

Fotografie ¢. 26 a 27: Pfevaz sondy a fixace jejiho volného konce

SOUHRN

* V prvnich 10 dnech postupujte v osetrovani podle vyse uvedeného navodu.

* V pripadé nejasnosti kontaktujte pracoviste, které Vdas edukovalo v péci
o PEG.

11.2. Osetfovani PEG od desatého dne po zavedeni

Réna v misté zavedeni PEG je jiz zhojena. PEG uZ neni potfeba dezinfikovat ani
podkladat sterilnim ¢tvercem. PEG vSak denné kontrolujte a udrzujte v ¢istoté. Pokud se
objevi jakdkoliv zména v misté zavedeni sondy (zarudnuti, bolest, otok, hnis atd.), kontak-
tujte lékafe. Kviili prevenci zartstini vnitini ¢asti PEG do Zalude¢ni sliznice je nezbytné
pravidelné provadét zanofovani a rotaci PEG (nejlépe denné, minimélné vSak jednou
za tyden). Pokud je jiz okoli sondy zcela zhojeno (fotografie ¢. 28), je mozné se i koupat.
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Podrobny postup v bodech.

¢ DPfed manipulaci se sondou je 1 nadéle dulezitd hygiena rukou.

e Uvolnéte ptitla¢nou desti¢ku, posuiite ji po sondé smérem od stény bfiSni asi
o5 cm.

e Sondu zanoite (zasuiite) asi 2-3 cm do Zaludku (obrdzek ¢. 10) a otolte ji 0 360°
(obrazek ¢&. 11). Ve vyjimecnych ptipadech, kdy je sonda vybavena jejundlnim
prodlouZenim (zasahuje do tenkého stieva), provadi se pouze zanofovani bez
oticeni.

Obrdzek €. 10: Zanorovani sondy

Obrazek €. 11: Otaceni sondy
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e Sondu vytdhnéte zpét a pellivé olistéte/omyjte misto zavedeni i obé strany
desti¢ky naptiklad vlhkou gdzou. Sondu a okoli muZete po zhojeni i sprchovat,
poté peclivé osuste.

¢ Do osuseni posurite za mirného tahu fixa¢ni desticku zpét k biisni sténé a zafi-
xujte svorkou. Ujistéte se, Ze mezi desti¢kou a kuzi bficha nenfi ptili§ velkd, nebo
naopak mald vile. Mezi desti¢kou a kazi bficha by méla byt vile asi 5 mm, aby
nedochizelo k otlakam.

e Nyni uz nemusite vkladat pod desti¢ku sterilni ¢tverec.

e Zanofeni a otd¢eni sondy budete provadét 1x denné, po celou dobu, co budete
mit PEG zavedeny. Zanoteni a otd¢eni délejte pied aplikaci vyZivy, nikdy ne po
jeji aplikaci.

Fotografie €. 28: Spravné zhojené okoli zavedené perkutdnni endoskopické gastrostomie

SOUHRN

* Od desatého dne po zavedeni je rdna zhojena.

¢ Postup osSetrovdni je doplnén o zanorovdni a rotaci kvdli prevenci zarastani
vnitrni desticky.

* V pripadé nejasnosti nebo komplikaci kontaktujte pracoviste, které Vas
edukovalo v péci o PEG.
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11.3. Podavani vyzivy do PEG
Do PEG podévejte nutri¢né definovanou stravu, kterou pacientovi piedepiSe lékaf
a vyzvednete si ji v 1ékdrné. Poddvini béZné mixované stravy se nedoporucuje z di-
vodu rizika ucpdni sondy. Zejména se nedoporucuje podivat kyselé roztoky vcetné
nédpojli v kombinaci s vyZivou, pti které muze dojit ke sraZeni vyZivy a znepriichodné-
ni sondy. Sycené népoje je tieba nechat odstit, protoze neopatrni aplikace ve vét$im
objemu muZe zpusobit nadymani a dalsi obtiZze. Den po zavedeni sondy (24 hodin)
se za¢ind nejprve aplikaci 100 ml vlazné vody. Voda nemusi byt pievafena, lze apliko-
vat i stolni vodu bez bublin nebo slaby ¢aj. Pokud podéni tekutiny neptsobi obtize,
pokratujeme poddvanim nutri¢né definované stravy. Za¢indme ddvkou 50 ml vyZivy,
davky se podle tolerance postupné (ptiblizné asi o 50 ml) navySuji az na 250-300 ml
v jedné davce. Vyziva se obvykle aplikuje v tithodinovych intervalech. V noci se vyziva
do gastrostomie nepodéva.
Podrobny postup v bodech.
e Oteviete si vyzivu a pozadované mnozstvi si nalejte do vhodné nadoby (skle-
ni¢ka, hrnecek). Do druhé nddoby si ptipravte 100 ml tekutin (voda, slaby ¢&aj).
o Diipravte si dvé Janettovy stiikacky (fotografie ¢. 29), do jedné si nasajte vyZivu
a do druhé vodu.

Fotogradfie ¢. 29: Janettova strikacka

82



PECE O PERKUTANNI ENDOSKOPICKOU GASTROSTOMII

* Usadte pacienta do sedu nebo polosedu, oteviete konec sondy a nasadte stfikacku
s vyzivou (fotografie ¢. 30), povolte tlatku (fotografie ¢. 31) a pomalu aplikujte
ptipravené mnozstvi vyzivy, uzaviete tlacku a sundejte sttikacku. Pokud budete ap-
likovat dal$i mnozstvi vyZivy, nasajte si ji do stfikacky a ukon zopakujte. VyZiva by
méla mit pokojovou teplotu a méli byste ji aplikovat pomalu, toto opatieni
je prevenci prijmu. Rychlost aplikace si zprvu opatrné vyzkousejte.

Fotografie ¢. 30: Aplikace vyzivy do PEG Janettovou strikackou
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e Do aplikaci vyZivy uzaviete tla¢ku, odstrafite prvni stiikacku a nasadte druhou
sttikacku s vodou. Pak povolte tlacku a sondu vodou volné propléchnéte. Zno-
vu uzaviete tlacku a odstrante stifkacku. Peclivé uzaviete uzévér sondy, aby
nedochdazelo k uniku vyZivy nebo Zaludeé¢nich $tav.

¢ Tla¢ku béhem dne posouvejte po sondé a zavirejte vZdy na jiném misté vzdale-
néj$i poloviny sondy od téla (fotografie ¢. 32). Tento postup prodluZuje Zivot-
nost sondy. V piipadé poskozeni celistvosti sondy lze sondu zkritit, koncovku
pfesunout a sondu dale pouZivat. Béhem dne, mimo dobu tésné po aplikaci
vyzivy nebo tekutin, nemusi byt tla¢ka uzavtena.

Fotografie ¢. 32: Poskozeni sondy opakovanym uzavirdnim tlacky na stejném misté.

o Aplika¢ni uzdvér ¢istéte 1x denné od zaschlé vyzivy kartd¢kem a vodou, nejlépe
po posledni aplikaci.

e Ob¢ sttikacky po kazdé aplikaci, proplachnéte pod proudem vody. Vecer po
posledni aplikaci sttikacky umyijte stejné, tak jako umyvate nadobi.

e Béhem dne nemusite mezi jednotlivymi aplikacemi uklddat vyzivu do lednice,
pokud neni horké obdobi. MuzZete ji mit na lince. Pokud Vim ale zlistane nacatd
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vyziva po posledni vecerni ddvce, uzaviete ji a uloZte na noc do lednice. Pted
aplikaci je nutné vyZivu nechat ohfat na pokojovou teplotu.

o Zpotatku po kazdé aplikaci vyzivy zdstane pacient jesté 30-60 minut vsedé ¢i
polosedé. Toto opatfeni je prevenci aspirace/vdechnuti vyzivy. Pokud vyZivu
dobfe snd$i a netrpi gastroezofagedlnim refluxem (prinikem vyzZivy do jicnu)
nebo jinymi zazivacimi obtiZemi, neni nezbytné toto reZimové opatfeni strikt-
né dodrzovat. Obecné se doporucuje aplikovat posledni vyZivu minimélné 1-2
hodiny pied spinkem.

Ptesné ddvkovini vyzivy uréi oSetfujici 1ékat. Pokud pacient nepifijimad nic usty,
tekutiny poddvejte i béhem dne mezi jednotlivymi dévkami vyzivy. Podavejte
150-200 ml tekutin v jedné ddvce, vzdy tak hodinu po aplikaci vyZivy. Je to prevence
nejen dehydratace, ale také zacpy. Pokud nebudete sondu pouzivat k vyZivé, je nutné
ji alespon jednou denné proplachnout 50 ml vody nebo slabym ¢ajem. Pokud pacient
bude mit pocit plnosti pted dal$i aplikaci nebo se po otevieni uzdvéru a povoleni tla¢-
ky bude do sondy vracet zalude¢ni obsah, aplikaci vyZivy nejméné o hodinu odloZte.
Bez ohledu na to, zda pacient pfijimd vyZivu a tekutiny dsty nebo ne, je nezbytnd
kazdodenni hygiena dutiny Ustni. Jinou mozZnosti podévani vyZivy do gastrostomie je
pomoci enterdlni pumpy. Tato varianta je vhodnd zejména, pokud Vy nebo pacient
nesndsite podavani v davkich sttikatkou. Pumpu Vam zaptjéi nutri¢ni ambulance po
dukladném proskoleni.

SOUHRN

Pri podavani vyzivy dodrzujte predepsanou polohu - sed, polosed.

Pokud pacient neprijimd nic Usty, nezapominejte na poddavani tekutin
do gastrostomie.

Pomcky k poddvani vyzivy udrzujte Cisté.

Nezapominejte na hygienu dutiny Ustni, zejména pokud pacient nepfrijima
nic dsty.

Podobné jako do PEG se vyziva poddvad i do nasogastrické sondy (kapitola
8.4).
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11.4. Aplikace (podavani) léka do sondy

Pokud pacient uzivd léky a musite je aplikovat do sondy, je vhodné se vzdy domlu-
vit s ofetfujicim lékatem, zda nékteré tablety ¢i kapsle neexistuji v jiné 1ékové formé,
napiiklad v kapkdch & sirupu. Pokud je 1ék dostupny pouze ve formé tablet, musite
jej nejprve peclivé rozdrtit, napiiklad v hmozditi nebo ve tfeci misce, a pted poddnim
peclivé rozmichat ve vodé. Kazdy 1ék se drti zvlast a pfed a po poddni léku se sonda
musi dukladné proplachnout 20 ml vody. Léky aplikujte tak jak je piedepsdno, tedy
pokud pacient ma brat 1éky pied jidlem, aplikujte je pfed podanim vyzivy. Léky, které
maji byt uzivany po jidle, aplikujte pfiblizné 30 minut po jidle. Léky nikdy nepfimi-
chévejte do vyzivy, mohlo by dojit ke srazeni vyZivy a ucpdni sondy. U nékterych 1éku
se mohou po rozdrceni a nafedéni zménit jejich uéinky, proto vzdy doporucujeme
konzultaci s oSetfujicim lékatem, které 1éky lze do PEG podédvat v rozdrcené formé.

SOUHRN

* Léky, které podavate do PEG, konzultujte s |ékarem, ktery je predepsal.

* Nezapominejte na proplach sondy pred a po podani Iéku.

11.5. Komplikace PEG a jejich feseni

11.5.1. Obturace/ucpani sondy

Pokud zjistite, Ze je sonda nepriichodnd, sna’te se ji proplichnout vlaznou vodou
(ne horkou) ze sttikatky mensiho obsahu (10 nebo 20 ml). Vhodna je i lehce ohritd
voda s bublinkami nebo Coca-Cola ¢&i ovocny dZus. Proplachovéni by mélo byt v krat-
kych intervalech a v malych pfiblizné 10 ml davkich. Jednotlivé davky jsou stiidavé
nasaviny a vstfikovany. MuZete také pouzit rozdrcené a vodou nafedéné pankreatické
enzymy (Kreon, Panzytrate, Pankreolan - zakoupite v 1ékarné). Do sondy se aplikuje
pouze zcela rozpusténd ¢dst bez usazenin, kterd se ponechd minimdlné 5-10 min
v sondé a poté proplichne vodou (obrizek ¢. 12).

NIKDY se nepokousejte sondu zprichodnit mechanicky silou nebo pomoci
kovovych ¢i jinych vodi¢i. Pokud se Vam nepodaii sondu zprichodnit, kontak-
tujte neprodlené (do 24 hod.) osetfujiciho lékafe.
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Obrazek €. 12: Postup fedéni pankreatickych enzymi (Kreonu/Panzytrdtu)

11.5.2. Unik vyzivy okolo sondy

P#i oSetfovani je nutné kontrolovat okoli a misto zavedeni sondy. Pfi¢inou uniku
vyzivy mizZe byt nespravnad péce o PEG, nespravné dotaZeni disku, porucha vyzrivini
stomického kandlu v prvnim mésici po zavedeni nebo rozvolnéni jiz vyzrdlé gastros-
tomie. Pokud zjistite, Ze okolo sondy unika vyZiva, nebo Zalude¢ni $tavy, kontaktujte
neprodlené osetiujiciho lékate (do 24 hod.).

11.5.3. Prajem, zvraceni
Za prijem povazujeme vice nez 3 objemné kaSovité stolice za den.
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Pti¢inou muZe byt rychlé podani vyZivy, aplikace velké davky vyZivy, kritky interval
mezi jednotlivymi ddvkami, nevhodni teplota podévané vyZivy, netolerance druhu
vyzivy, ale také stfevni infekce nebo poruchy stievni mikrofléry (naptiklad pti dlouho-
dobém podévani antibiotik).

vy

SnaZte se o odstranéni pti¢in, pokud obtiZe pietrvavaji, kontaktujte oSetfujiciho lékafe.

11.5.4. Zacpa

Pti¢inou muze byt mélo tekutin nebo nevhodné zvoleny enterdlni piipravek bez
obsahu vldkniny, ale také néktera 1é¢iva. Prevenci zacpy je podévéni vyZivy obsahujici
vlakninu. Konzultujte vyskyt zicpy s oSetfujicim lékatem pii nejbliz$i navitéve.

11.5.5. Aspirace/vdechnuti vyZivy nebo Zaludeénich $tav

Prevenci aspirace je vhodnd poloha pfi poddvani vyZivy, tj. v sedé nebo polosedé.
V této poloze setrvejte 30-60 min po aplikaci vyzivy. Dodrzujte sprédvné dévkovéni
vyzivy. Pokud dojde k vdechnuti vétstho mnozstvi, miZe dojit k velmi zdvaznym
komplikacim. Prvni pomoc pfi duseni (kapitola 13.6). Pti téchto obtiZich kontaktujte
oSettujiciho 1ékate.

11.5.6. Granulace v misté zavedeni PEG

Drobnd loziska granula¢ni tkdné, kterd krvdci pfi minimalnim mechanickém po-
drdzdéni, mohou vyrustat z kanélu gastrostomie (fotografie ¢. 33). Kuze v okoli granu-
laci je asto zarudld a macerovand. Nejcastéjsi pficinou vzniku granulaci je zbytedné
velkd vile mezi bfi$ni sténou a destickou. Maximalni vile mezi kazi a desti¢kou by
méla byt asi 5 mm. Granula¢ni tkdii miZe v podite¢nich stadiich vymizet po spravném
dotazenim a ukotveni svorky. V pokro¢ilych stadiich ji maZe 1ékat jednoduse odstra-
nit. P¥i vzniku nebo nértstu granulace kontaktujte oSetfujiciho 1ékate.

Fotografie ¢. 33: Granulaéni tkan v okoli inserce PEG
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11.5.7. Zanét, infekce, zarudnuti v misté a okoli PEG

Kruhové zarudnuti mensi nez 5 mm je normélni a nemusi byt nutné znidmkou
infekce, dtleZité je denni sledovani (fotografie ¢. 34). Osetfujte 2x denné a podkladejte
sterilnimi nastfizenymi ¢tverci jako v prvnich dnech po zavedeni sondy. Pti¢inou mize
byt nejcastéji bakteridlni nebo vzdcnéji mykotickd infekce. P#i teplotich, zarudnuti,
zdufeni v okoli a vét$i citlivosti v misté zavedeni sondy kontaktujte osettujiciho lékate,
ktery muze provést stér a infekei zalé¢it lokdlnimi antibiotiky nebo antimykotiky.

Fotografie ¢. 34: Zanét pfri Usti zavedené sondy PEG

11.5.8. Nahodna dislokace/vypadnuti sondy

Pti¢inou vypadnuti sondy, muze byt piili§ velky tah za sondu nebo u balénovych
sond to byva prasknuti balénu. Vstup/vazivovy kanal, ve kterém je sonda zavedena se
po jejim vypadnuti velice rychle zatahuje/zartstd (do nékolika hodin). Do otvoru se
musi zavést ndhradni cévka. Pozddejte osetfujiciho 1ékate, zejména pokud mate zave-
denou balénovou sondu, aby Vim dal pro tento pfipad mocovy katétr odpovidajici
velikosti, ktery byste si zavedli do kandlu (fotografie ¢. 35). Kontaktujte ihned osetiuji-
ciho lékate nebo endoskopické pracoviité, které vaim sondu zavedlo.
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Fotografie ¢. 35: Zajisténi kandlu mocovym katétrem

11.5.9. Prasknuti, zalomeni, poskozeni PEG

Nejcastéjsi dochdzi k poskozeni, kdyZ je sonda zavedena uz del$i dobu, nebo pii
nesetrném zachézeni (fotografie ¢. 36). K prasklindm muZe dochézet i v mistech kde se
sonda uzavird tlatkou/klipem. Prevenci této komplikace je stiidani mista pouziti tla¢-
ky ve vzdalenéjsi poloviné sondy od téla tak, aby bylo mozné sondu piipadné zkrétit.
Béhem dne, mimo dobu tésné po aplikaci vyZivy, nechavejte tlatku otevienou. Lze
tak pfedchdzet poskozeni sondy. Poskozenou sondu je nutné opravit nebo vyménit,
kontaktujte osetiujiciho lékafte.

Fotografie ¢. 36: Poskozend sonda PEG
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11.5.10. Tmavé zabarveni sondy

Pokud je sonda zavedena uz del$i dobu, byva tmavé zabarveni nej¢astéji zpusobeno
proplachovinim sondy silnym Cernym ¢ajem nebo jinymi tekutinami, které obsahuji
agresivni barviva (fotografie ¢. 37 a 38). Tmavsi zabarveni sondy neovliviiuje jeji funkei.

Fotografie ¢. 37 a 38: Nezdvadnd zména barvy sondy po dlouhodobém uzivdni,
neovliviiuje funkci

11.5.11. Syndrom zanoifeného disku

Pii této pozdni komplikaci, kterd neni pfili§ ¢astd, zaroste vnitini disk sondy do sté-
ny zaludku. VyZiva Vam nepiijde aplikovat do sondy. U¢innou prevenci je pravidelné
zanofovéni a rotace sondou (kapitola 11.2).

SOUHRN

* Nebudete-li si jisti, jak vzniklou komplikaci resit, nebojte se co nejdrive kon-
taktovat osetrujiciho Iékare.
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12. LEKY A VYZIVA U HUNTINGTONOVY NEMOCI

JIRI KLEMPIR

12.1. Obecné informace o uzivani léku

U Huntingtonovy nemoci se dfive ¢i pozdéji nelze vyhnout pouZivini nékterych
1éka. Kazdy lék mé vedle pozitivnich u¢inkd, pro které je poddvin i mozné nezddouci
u¢inky. U kazdého léku je obvykle dlouhy seznam moznych nezddoucich uclinku.
Neékteré se vyskytuji Castéji, jiné jsou zcela vzacné. Jejich ptipadny vyskyt je podminén
celou fadou faktory, jako jsou druh a stadium nemoci, pfidruzend onemocnéni, davky
léku a jeho interakce s ostatnimi lé¢ivy, a hlavné individudlni citlivost vi¢i dané latce.
Za urtitych okolnosti mohou byt nékteré pivodni nezddouci ucinky, jako naptiklad
zlepSeni chuti k jidlu a zvy$eni hmotnosti, u podvyZivenych pacientt vitané.

Obecné muZeme fict, Ze zvy$end opatrnost je nutnd u déti, seniord, pii uZivini
vice 1ékti soucasné (lékové interakce) a pii zdvaznéj$ich onemocnénich srdce, ledvin,
jater a slinivky. Také nadmérnd konzumace alkoholu muZe nezddouci Glinky vyvoldvat
nebo je zhordovat.

V 1ékdrné je béZzné mozno dostat 1ék se stejnou ucinnou latkou, ale pod rtiznymi
obchodnimi ndzvy. Léky se mohou liit jen cenou, obalem, formou a mnozstvim ucin-
né latky. Toto nékdy vede k zbyte¢nému soucasnému uzivani stejné litky pod rtiznymi
obchodnimi zna¢kami. Proto v ndsledujicim piehledu uvddime pouze uc¢inné litky,
které jsou vzdy vyjmenoviny na kazdém baleni.

12.2. Antipsychotika

Na zmirnéni intenzivnich choreatickych pohybu se pouZivaji léky, které se fadi do
skupiny antipsychotik. Nejcastéji se G¢inné latky jmenuji tiaprid, risperidon, halope-
ridol, melperon, olanzapin, quetipain a dal§i. Léky mohou sniZit mimovolni pohyby,
ale vzicné mohou zhordit poruchy volni motoriky. To se pak muZe projevit na fedi,
polykdni, obratnosti rukou, chtizi a stabilité.

Antipsychotika jsou G¢innd pii podrézdénosti (iritabilité), verbalni a fyzické agrest,
halucinacich, bludech a deliriéznich stavech.

Pozitivnim vedlej$im u¢inkem mitiZze byt zvySend chut k jidlu a pfirtstek télesné
hmotnosti. Nékteré z antipsychotik se pouZivaji pti nevolnosti, zvraceni a skytavce.

12.3. Tetrabenazin

Tetrabenazin se pouZivd k zmirnéni mimovolnych pohybu, ale vzicné muize zhorsit
hybnost podobné jako antipsychotika. Zcela vyjimeéné ve vy$sich dédvkach muaze zpt-
sobovat nebo prohlubovat depresivni piiznaky. Jesté vzicnéjsi jsou nezddouci udinky
na zazivaci ustroji (prijem, zdcpa, zvracent).
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12.4. Amantadin

Amantadin se pouzivd pii vyskytu dystonie, parkinsonského syndromu a poru-
chéch stability (kapitola 2.2). Amantadin muZe vyvoldvat sucho v tstech a zadrZovini
modi v souvislosti se zvét§enim prostaty. V pokrotilych stadiich nemoci muze zhorso-
vat paméf a orientaci.

12.5. Valproat

Valproit je antiepileptikum, které se pouzivd pti vyskytu iritability a agrese. Pozitiv-
nim vedlej$im G¢inkem muZe byt zvySend chut k jidlu a nartst télesné hmotnosti. Jen
vzdcné se pfechodné mohou objevit zazivaci obtiZe.

12.6. Benzodiazepiny

Benzodiazepiny (klonazepam, diazepam, alprazolam, bromazepam, oxazepam) jsou
1éky, které se pouZivaji pii uzkosti, nespavosti a intenzivnich mimovolnich pohybech.
Jejich dlouhodobé a pravidelné uZivini vede ¢asto k syndromu zdvislosti. Mezi vedlejsi
winky patii zhor$eni feci, polykdni, instability, inkontinence, spavost, oslabeni dycha-
ni a odistné funkce plic, zhorSeni pozornosti a paméti. Nezddouci uc¢inky se mohou
potencovat v kombinaci s litkami, které také maji sedativni u¢inky v¢etné alkoholu.

12.7. Antidepresiva

Antidepresiva zlep$uji naladu, zkostné poruchy a néktera jsou G¢innd i pii podrdz-
dénosti a agresi. Nelécené poruchy nélady a Gzkosti mohou vést k sniZzenému ptijmu
potravy anebo vidhovému ubytku. Nékterd antidepresiva mohou zvySovat chut k jidlu
a télesnou hmotnost nezévisle na poruchdch chovéni. Nékdy se na pocatku nasazovini
léku mohou objevit paradoxni pocity vnitiniho neklidu, nespavost a také nevolnost
a prijem. Viechny tyto piiznaky pti pozvolném navySovani léku brzy odezni a projevi
se jeho pozitivni Ucinky.

12.8. Antiemetika

Pti nevolnosti, zvraceni a poruchich polykdni se pouZivaji antiemetika. Nékterd
antiemetika mohou mit podobné neziddouci G¢inky na hybnost jako antipsychotika
(thiethylperazin, metoclopramid). Hybnost nezhor$uji itoprid a domperidon. Nejno-
v&j§i antiemetika (napf. ondansetron, granisetron, tropisetron) mohou zptisobit nebo
zhor$ovat zécpu.

12.9. Antacida a antiulceréza

Antacida a inhibitory protonové pumpy (napf. omeprazol) neutralizuji kyselé Za-
lude¢ni $tavy, které mohou drizdit zaludek, zptsobovat viedy, drazdit jicen (refluxni
choroba jicnu, gastroezofagedlni reflux, pyréza, paleni Z4hy). Jejich nadmérné a neo-
podstatnéné uzivdni miiZze snizovat vstfebdvani nékterych slozek potravy.
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12.10. Laxativa (projimadla)

Zacpa (obstipace) je porucha trdveni, kterd se projevuje obtiznym a madlo ¢astym
vylu¢ovanim stolice. Pf{¢inou mohu byt chybnd dietni opatfeni, nedostatek tekutin
a pohybu, vedlejsi Gcinek 1éki. Lé¢ba by méla byt zaméfena pfedevsim na vyvoldvajici
ptic¢inu. Zicpa muZe snizovat chut k jidlu, vést k pocitim nafouklého bficha a k bo-
lestem. V nékterych ptipadech se pouziti projimadel (laxativ) nelze vyhnout.

Osmotickd laxativa zvét$uji objem vody ve stievech (soli hot¢iku, lactuldza, glyce-
rol).

Objemové laxativum zvétSuje objem stfevniho obsahu a zmékéuje stolici, pusobi
jako vldknina (psyllium). Podminkou t¢inku je dostate¢ny piivod tekutin, jinak mo-
hou tato laxativa zdcpu jesté zhorsit.

Kontaktni laxativa drézdi stfevni sliznici a tim dochdzi ke zmenSeni vstiebdvini
vody do organismu (pikosulfét, bisakodyl, ¢aj ze seny). Druhotné pak zlep$uji stfevni
motilitu diky zvétSenému obsahu stfeva.

Casté a neodivodnéné uzivani laxativ muzZe snizovat jejich G¢innost. Pii predavko-
vani laxativy mtize dojit k prijmim a ndsledné dehydrataci.

SOUHRN

e Zmeny zdravotniho stavu nemusi byt vzdy nezddoucim Gcinkem |écby, ale
i priznaky méné ¢i vice zavazného zdravotniho problému, ktery nesouvisi
s Huntingtonovou nemoci nebo mohou byt soucdsti progrese zdkladniho
onemocnén.

* Vsechny pripadné |ékové zmeny predem konzultujte s Iékarem, zejména
s tim, ktery je Vém predepsal, protoze ten nejlépe znd divody jejich indiko-
ce ve Vasem pripadé.
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13. VYZNAM FYZIOTERAPIE U HUNTINGTONOVY NEMOCI
ROMANA KONVALINKOVA

Fyzioterapie, kterd je nedilnou souddsti péce o osoby s Huntingtonovou nemoci, by
meéla byt automaticky za¢lenéna do béZzného denniho rezimu jiz od okamziku stanove-
ni diagnézy. V rdmci nemoci mohou byt piitomny jak fyzické obtize (chorea, rigidita,
poruchy volnich pohybtl), tak poruchy chovani, zmény osobnosti, pokles kognitivni-
ho vykonu, zejména pak poruchy paméti, koncentrace a apatie (kapitola ¢&. 2). To vie
vede k tomu, Ze motivace do cvi¢eni nemusi byt vzdy stoprocentni a proto je potieba
podpory hlavné ze strany nejblizsich (rodiny, pfitel, pecovatelu).

13.1. Cile fyzioterapie

Cilem fyzioterapie je ovlivnit poruchy chiize, zlepsit zhor$enou stabilitu vedouci
k paddum, obnovit sniZzenou svalovou silu a zmirnit dopady zvySené unavitelnosti nebo
zhor$ené Sikovnosti. Fyzioterapeut se ve spoluprdci s logopedem zabyvé i poruchami
polykani (kapitola ¢. 6) a dychéni. V pokrotilém stadiu se terapie zamétuje na podpo-
ru aktivniho pohybu a samostatnosti, udrZeni pasivnich rozsaht v kloubech, posileni
dychacich svalt véetné podpory vykadldvani, prevenci prolezenin a bolestivych stavi.
Cvileni je navic t¢innou prevenci nadmérné krevni srazlivosti, zvy$uje psychickou
odolnost, zlep$uje vyprazdiiovani, vlastnosti krevniho obéhu a imunitniho systému.

13.2. Fyzioterapie a vyziva

Fyzioterapie u Huntingtonovy nemoci je zaméfena na udrZeni funkéni svalové
hmoty pro zachovani sobésta¢nosti a fyzické kondice. Na ztraté funkéni svalové
hmoty se podili i malnutrice, kterd je podminéna multifaktoridlné (kapitoly 5.2, 5.4
a 6). Pfi malnutrici organismus ziskdva energii a Ziviny odbourdvanim vlastni kosterni
svaloviny (kapitola 5). Mimovolni pohyby samy o sobé, pokud nejsou velmi intenziv-
ni, nevedou k vysoké spotiebé energie a Zivin. Naopak s progresi nemoci narusta
apatie, ktera vede ke sniZeni celkové motorické aktivity a tim i sniZeni svalové
hmoty. Tento stav nemocny vnima jako wnavu, nevykonnost, oslabeni nejen
svalii koncetin, ale i dychacich svalii pfi zatézi. Pacient v pokrodilych stavech
malnutrice (i bez zavazné poruchy fizeni hybnosti) ma problémy se sebeobslu-
hou a s toleranci pohybové zatéze. Pozvolna se tak rozviji bludny kruh, ze kterého
nemocny jen obtizné vystupuje.

Dostate¢ny energeticky ptisun je vzdy nutné kombinovat s fyzickou aktivitou,
protoze cvi¢eni stimuluje syntézu bilkovin, kterd zajiStuje budovani funkéni svalové
hmoty. Existuje jednoduché pravidlo, které plati jak pro zdravé osoby, tak pro lidi
s diagnostikovanou Huntingtonovou nemoci - svalové oblasti, které potiebujeme
posilit, musime cilené trénovat.
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13.3. Fyzioterapie v ¢asném, a stiedné pokrocilém stadiu nemoci

V ¢asném a stiednim stadiu nemoci se doporucuje aerobni (vytrvalostni) cvice-
ni alespoil 3x tydné po dobu 15 minut pfi vysoké intenzité nebo cviceni az 50 minut
se stfedni intenzitou. Pii stfedné intenzivnim cviceni se zapojuji velké svalové skupiny,
zvysuje tepova frekvence a je pfitom moznd konverzace. Pti velmi intenzivnim cviceni
srdce dosahuje 60-80 % své maximélni tepové frekvence a soustavné mluveni jiz neni
mozné (doporuceni dle American College of Sport Medicine, ACSM). Piikladem je
béh, rychld chize s nebo bez trekovych holi (v ptipadé obtézujicich choreatickych
pohybtt), plavéni, jizda na kole ¢i rotopedu.

Velmi ptinosny je posilovaci trénink hlavnich svalovych skupin alespon 2x tydné
(podle ACSM), s cilem udrzet ¢i pokud je potfeba i zvysit funkéni svalovou hmotu.
U dolnich koncéetin je mozné cvidit vypony na $picky, na paty, podfepy, vypady, uno-
Zovani, opakované posazovani - postavovani, vystupy na stupinek (pokud je pfitomna
nestabilita je na nutné se pfidrZzovat rukama). U hornich koncetin se také vyuZzivaji
riiznd zvazi (¢inky, lahve s vodou atd.) anebo posilovéni s vlastni télesnou hmotnosti
(vzpory, kliky).

Je vhodné ptidat cviky na stabilitu, jako jsou napiiklad vypady v§emi sméry, po-
dfepy, stoj na jedné noze, postavovani - posazovani, stoj na labilni plo§iné ¢i mékké
podlozce. Vzdy je dulezité dbit na bezpecnost a vyvarovat se moznosti pddu (cvidit
u stény, u zdbradli atd.)

Pokud je to mozné, souldsti by mél byt i trénink sou¢asného provadéni vice kol
(napt. cvidit a zdroveni poditat, feit logickou ulohu, vyjmenovévat slova od jednoho
pismene atd.).

Vse se dd zkombinovat formou kruhového tréninku (obrazky ¢. 13 a 14). Kli¢ové
je, aby byl trénink dostate¢né intenzivni a hlavné pravidelny.

Obrazek €. 13: Aerobné rezistentni (posilovaci) cviceni formou kruhového tréninku

6™ k&
<k
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Doma je mozno nahradit aerobni ¢ast tréninku na piistrojich (jako je chtze na
pése, rotoped (i veslaisky trenaZér), poskoky na misté (jumping jack, dopfedu dozadu),
rychlou chizi na misté a podobné (obrazek ¢. 14).

Obrazek €. 14: Aerobné rezistentni (posilovaci) cvic¢eni bez pristrojového vybaveni

I

13.4. Fyzioterapie v pokro¢ilém stadiu nemoci

Je dulezité dbat na kazdodenni aktivni cviceni vestoje (fotografie &. 39-45), vsedé
(fotografie ¢ 46-51) & na luzku (fotografie & 52-57.). Pokud se nedafi, je mozné
cvidit s dopomoci rodiny, pfitel ¢i osetfujiciho persondlu. Je dobré co nejdiive zacit
s ndcvikem pfesund a strategii, které udrzi co nejdéle zdkladni mobilitu. Nemélo by se
zapominat na uzivini kompenzacnich pomticek.

Piiklady cviceni pro mobilni a ¢aste¢né mobilni pacienty vestoje
Fotografie ¢. 39: Stridejte stoj na Spickdch (A) a na patach (B)

A B
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Fotografie ¢. 40: Ze vzpfimeného stoje (A) jdéte do podiepu (B) nebo témér do drepu
a zpét, nekolikrat opakujte

A
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Fotografie &. 41: Svihejte natazenou nohou do unozeni (A) a mirného prekf¥izeni (B),
opakujte nékolikrat za sebou a pak nohy vyménte

A
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Fotografie &. 42: Svihejte nékolikrdt nataZzenou nohou do zanoZeni (A) a prednozeni
(B), poté nohy vyménte

A
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Fotografie ¢. 43: Provedte vypad nohou stridavé vpred (A) a vzad (B), nékolikrat
zopakujte, pak nohy vyménte

A
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Fotografie &. 44: Svihejte pazemi jako pfi mdchdni prddla, divejte se za rukama

A
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Fotogradfie ¢. 45: Dejte ruce v bok, nohama provadéjte stridavé vypady stranou

A
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Moznosti cviceni vsedé pro ¢asteéné mobilni a imobilizované pacienty

Fotografie ¢. 46: S nadechem svihnéte rukou do upazeni a podivejte se za ni,
s vydechem pripazte, nékolikrat zopakujte, pak ruce vyménte

A
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Fotografie ¢. 47: Provadéjte krouzky rameny dopredu a dozadu - vice krouzk smérem
vzad

A
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Fotografie ¢. 48: Paze volné podél téla, stridavé svihejte rukama vpred a vzad
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Fotografie ¢. 49: Vzpfimeny sed, ruce jsou na ramenou (A), v mirném predklonu trupu
natdhnéte paze vpred (B), muzete citit lehké odlepeni hyzdi od podlozky, nékolikrdt
zopakujte

A
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Fotografie ¢. 50: Vzpfimeny sed, nohy pokréené, kolena u sebe, unozte co nejddle,
oprete se o patu a prinozte, nékolikrat zopakujte, pak nohy vyménte

Fotografie ¢. 51: Vzpfimeny sed, nohy pokrcené, kolena u sebe, propnéte nohu v koleni
a dotknéte se patou podlahy a zpét, nékolikrat zopakujte, pak nohy vyménte
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Ukazky cviceni vleze pro pacienty ¢aste¢né imobilni a upoutané na luzko

Fotografie ¢. 52: Ruce podél téla, jednu ruku svihem vzpazte, podivejte se za rukou
a pripazte, nékolikrat zopakujte, pak ruce vyménte

Fotografie ¢. 53: Pokrcte ruce na hrudnik (A), ruce stridavé natahujte pred sebe (B, C),
jako kdyz boxujete

A
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Fotografie ¢. 54: Pokrcte nohy, chodidla na zemi (A), pretdcejte nohy ze strany
na stranu (B, C)

A
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Fotografie ¢. 55: Pokrcte nohy, chodidla na zemi (A), stfidavé propinejte kolena (B, C),
chodidlo sméfuje do stropu

A
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Fotografie ¢. 56: Obé kolena soucasné pritdhnéte k brichu (A), pohybujte nohama jako
na kole (B, C, D)

A
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Fotografie ¢. 57: Pokrcte nohy (A), zvedejte pdnev nad podlozku (B) a poklddejte zpét

A
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Souddsti pé¢e by mélo byt pravidelné kazdodenni protahovini svala ohrozenych
ztuhlosti. Stre¢ink (protahovani) by mél byt do maximalniho mozného rozsahu
pohybu, ve kterém je Zddouci setrvat nékolik minut. Protahovini provddime vzdy
v ptijemnych polohich, kdy sval téhne, ale neboli! Pfi cviceni lze pouzivat ortézy.
Stre¢inkem se pfedchdzi bolestivym staviim.

V neposledni fadé¢ je soucdsti péce o pacienty s velmi pokro¢ilou Huntingotnovou
nemoci sprivné polohovéni s prvky bazalni stimulace, ktera podporuje zachovalé
schopnosti. Stimulace pracuje na principu individudlnich pi{jemnych vjemu (oblibené
osloveni, dotyky, hudba, chuté), které vzbuzuji pozitivni emoce. DuleZité je pravidelné
sttiddni poloh a vyuZivani polohovacich pomucek. Cilem je opét prevence bolestivych
stavil, prolezenin i psychické nepohody.

13.5. Prevence aspirace a respira¢nich infektu

V rdmci prevence aspirace a respira¢nich infektd je nutné posilovani nadecho-
vych a vydechovych svalu, idedlné za pomoci pomicek (fotografie ¢ 58, 59 a 60).
Dile lze vyuzit i techniky podporujici G¢innost kasle (fotografie ¢. 61 a 62). Pro efek-
tivni trénink je vhodné cviceni konzultovat s fyzioterapeutem ¢i logopedem, tak aby
byly stanoveny sprdvné parametry podle typu a zdvaznosti deficitu.

Fotografie ¢. 58: Nadechovy a vydechovy treshold
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Fotografie ¢. 59: Respiracni pomucka Acapella

Fotografie ¢. 60: Cough Assist (A), jeho pouzivani (B)
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Fotografie ¢. 61: Maximdlni insuflaéni kapacita (tzv. vrstveni vzduchu): vzpfimeny sed
(A), tFikrat za sebou se maximdlné nadechnout, bez vydechu (B) a poté intenzivné
zakaslat (C), idedlni je kombinace s manudlni stabilizaci hrudniku

A
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Fotografie €. 62: Manudlni stabilizace hrudniku: vzpfimeny sed, rukama stisknout hrudnik,
nejlépe s polstarem (A), maximdlné se nadechnout (B) a poté intenzivné zakaslat (C)

A
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13.6. Prvni pomoc pfi duseni
Pti dudeni zplisobeném cizim télesem v dychacich cestich nevahejte a postupujte
podle doporuceného schématu (obrazek ¢&. 15).

Obrazek €. 15: Rozhodovaci schéma prvni pomoci pri duseni

Schéma PP pri duseni

— v

MUze kaslat NemUiZe kaslat Ztrata védomi
Pouze podporujeme Predklon Udery
v kaslani postizeného do zad 5x

Pokud nepomaha

Heimlichtv manévr
\/ v

Privolani prvni pomoci
a resuscitace

Ztrata védomi
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Pokud je postizeny pti védomi a schopen dostate¢né silné kaslat, zachrince
pouze podporuje postizeného v kasldni, protoZe pfirozené obranné mechanismy jsou
uéinnéj$i nez podptrnd opatfeni prvai pomoci.

Pokud je postizeny pfi védomi, ale nemize kaslat, mluvit ¢i dychat, nebo vydévé
piskavé zvuky pfi nddechu, pak se zachrince postavi vedle postizeného a piedkloni
ho tak, aby mu uvolnény pfedmét mohl vypadnout z Gst. Zachranujici nasledné udeti
postizeného svou dlani pétkrit silné mezi lopatky a zkontroluje, zda doslo k uvolnéni
dychacich cest.

Pokud uzavér trva, postavi se za postizeného, piedkloni ho, sevie pést jedné ruky
a umisti ji mezi pupek a dolni konec hrudni kosti, druhou rukou pést uchopi a silné
stla¢i smérem dovnitf a nahoru. Tento manévr opakuje nejméné pétkrit (Heimlichuv
manévr - obrézek ¢&. 16).

Zachrénce provédi tyto postupy, dokud neodstrani uzévér dychacich cest nebo
postizeny neztrati védomi. V piipadé, Ze je postizeny v bezvédomi, zachrénce ihned
vola prvni pomoc a zahajuje neodkladnou resuscitaci.

Obrazek €. 16: HeimlichGv manévr pfi duseni cizim télesem v dychacich cestach
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SOUHRN

Cviceni by mélo byt zahdjeno co nejdrive po stanoveni diagnézy, nemélo
by byt odkldddno az na dobu vzniku prvnich obtizi. Casny ndcevik je dilezi-
ty pro maximalni vyuziti funkcnich rezerv.

Vzhledem k ¢asté apatii nemusi byt motivace do cviceni vzdy stoprocentni,
a proto je podpora nutnd i ze strany nejblizsich (rodiny, pratel, pecovateld).
Pohybovy trénink je nutné prizpusobit momentdlnim fyzickym a psychic-
kym schopnostem.

Pohybova aktivita musi byt intenzivni a pravidelnd!

Dostatecny energeticky prisun je vzdy nutny kombinovat s fyzickou aktivi-
tou, ktera zajistuje budovani funkéni svalové hmoty.

Jako prevence aspirace a respiracnich infektd je nezbytné posilovat ndde-
chové a vydechové svaly.

Pri duseni postupovat podle zdsad prvni pomoci (obrazky ¢. 15 a 16, ka-
pitola 13.6).
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14. ETICKE ASPEKTY V POKROCILYCH STADIICH
HUNTINGTONOVY NEMOCI
JIRI KLEMPIR, OLGA KLEMPIROVA, ALZBETA MUHLBACK

14.1. Paliativni péce

Huntingtonova nemoc patii mezi chronicko-progresivni onemocnéni, u kterych
dosud postrdddme 1éky, které by dovedly nemoc zastavit, zdsadnim zptisobem zpo-
malit nebo dokonce vylélit (kauzalni terapie). Piesto v§ak medicina miZe pomoci
riznych 1éka fadu ptiznakd nemoci pozitivné ovlivnit (symptomaticka terapie) a tak
ptispét k vyznamnému zlep$eni kvality Zivota nemocnych i jejich pecovateld. V ta-
kovém piipadé mluvime o tzv. paliativni mediciné a jejim cilem je zajistit akcepto-
vatelnou kvalitu Zivota. Cile této terapie jsou shrnuty v tabulce ¢ 9. Plén a realizaci
paliativni péce zajidtuje tym lékaity, sester, socidlni pracovnik, psycholog, duchovni, fy-
zioterapeut, ergoterapeut a nutri¢ni specialista. Tym se ptitom fidi potfebami i pfanim
pacienta vletné tzv. ,dfive vyslovenych ptdnich®. Tym je soucasné povinen respektovat
etickd pravidla a zdkonné normy.

Tabulka €. 9: Cile paliativni terapie

* primérend hydratace
* primérend vyziva

* vyprazdnovani

e udrzovani v Cistoté

e tlumeni bolesti

¢ tlumeni dusnosti

e fyzické a dusevni pohodli

Tuto péci lze podle okolnosti poskytovat v nemocnici, hospicovém zatizeni, peco-
vatelském domé nebo v domécim prostfedi. Bohuzel v nadi spole¢nosti je o posléni
a moznostech paliativni mediciny laickd i odborna vefejnost nedostate¢né informova-
na a nemusi byt automaticky totoznd s pé&i o pacienta v termindlnim stadiu nemoci.
Tato péce je individudlni a podle druhu i1 charakteru onemocnéni miize byt ulinné

poskytovdna i mnoho let, a proto bychom s jejim zapocetim neméli otélet.

14.2. Psychologicka diagnostika a podpora pacienta a jeho blizkych (rodiny)
Pted zahdjenim psychologické péce o infaustné nemocné a jejich pecujici rodiny

je zapotfebi zjistit, zda ma pacient i jeho blizci dostatek sprévnych informaci. Ne-

ztidka je nutné s nimi diskutovat jejich neredlnd ocekdvini a pomoci jim zbavovat
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se pochybnosti. RovnéZ je dulezité pomoci diagnostického rozhovoru, pozorovini
a nékdy 1 kritkych testovych metod posoudit psychicky stav pacienta, zorientovat se
v emo¢nim a vztahovém nastaveni v rodiné. Nejcastéji se u rodin s umirajicim ¢lové-
kem setkdvdme s uzkosti a depresi, které nejenze zhor$uji zdravotni stav postizenych,
ale narusuji i my$leni a komunikaéni schopnosti vech zdcastnénych.

Potfeby pacienta tzce souviseji s mirou kognitivniho deficitu, komunika¢nimi
schopnostmi, emo¢nim stavem i ndhledem na onemocnéni. Tyto faktory pak urcuji
pacientovy moznosti vyrovndvat se s onemocnénim na strané jedné a udrzeni kvality
Zivota véetné komunikace s blizkymi lidmi na strané druhé. Pokud je pacient schopny
své potieby vyjddtit a tyto nejsou pod vlivem psychotického nebo depresivniho mys-
leni pro pacienta nebo jeho okoli nebezpe¢na, fidime se jeho pténimi. U apatickych
nebo téZce dementnich pacientd se snaZime zajistit alesponi zdkladni psychologické
potteby bezpedi, soundleZitosti a dostatku ptijemnych podnéta.

V piipadé, Ze pacient jiz neni schopny své potieby a pfani vyjadiit, musime se
spoléhat na nae pozorovani a zkuSenost s neverbdlnim vyjddfenim ¢asto zdkladnich
emocnich stavi (tzkost, smutek, hnév, radost, spokojenost, znechuceni, nelibost). Né-
kdy mutizeme pozorovat jednoduchd gesta naznacujici, co si pacient pfeje nebo co
odmitd. Kdyz mdme od pacienta minimum i neverbdlnich signalt, maze se naptiklad
jednat o téZce depresivniho nebo apatického pacienta, snazime se citlivé volit mezi
obecné ptijemnymi podnéty v rdmci bazdlni stimulace. Velmi uzite¢tnd mohou byt
doporudeni a informace od pecujicich ¢lenti rodiny, ktefi poskytnou informace o dii-
vgj$ich zvycich a oblibenych vécech nemocného.

Potteby rodiny ¢asto vychdzeji z nedostate¢ného porozuméni stavu nemocného
a vyrovndvani se s postupnou ztritou blizkého ¢lovéka. Pro pelujici anebo blizké
piibuzné je diileZitd oteviend komunikace o onemocnéni a podpora komunikace s ne-
mocnym. Peujici osoby potfebuji mnohdy podpofit v kontaktu s infaustné nemoc-
nym blizkym ¢lovékem a v obdobi vyrovndvéni se s jeho umirdnim. Potfebuji vhodné
informovat o zméndch v lé¢ebnych postupech, které vychdzeji z aktudlniho stavu
umirajictho (podadvani 1ékq, vyzivy, hydratace). Podpora komunikace nemocného se
zdravymi ¢leny rodiny je duleZitd pro zaji§téni pacientovy potfeby soundleZitosti. Pti-
buzni bézné potiebuji opakované srozumitelné vysvétlit zdravotni stav nemocného.
Na druhé strané je tfeba respektovat, kdyZ si nepieji byt informovéni o detailech
pribéhu onemocnéni nebo 1é¢by.

14.3. Vyziva v paliativni pééi

Vyziva nefesi zakladni onemocnéni, ale véasna intervence zlepsuje kvalitu
Zivota, snizuje vyskyt komplikaci (napt. proleZeniny, infekce) a zvySuje Géinnost
ostatni terapie. Védomi, Ze muZu jist, pacienta psychicky posiluje. V Zddném ptipadé
spravé indikovana vyziva neprodluzuje utrpeni postiZzeného.
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14.4. Nutri¢ni péce v terminalnim stadiu nemoci

Jiny pfistup volime u pacienta na konci Zivota, kdy ocekdvdme umrti v fddu hodin,
dnt, nékolika tydnd. Jednd se o terminalni stadium nemoci. Pro viechny zi¢astnéné
(pacient, rodina, pelovatelé, zdravotnici) je to nejtéz$i fize a neexistuje jednotny (uni-
verzalni) postup. Hranice, kdy za¢ind termindlni stadium se $patné urtuje, protoze se
jednd o kontinudlni proces, ale stav se muze necekané a rychle zménit.

Nésledujici informace jsou voditkem pro feseni situace. Lékat neni opravnén Zivot
ukondit, ale ani nemd prévo prodluZzovat utrpeni a proces umirdni. V termindlnich
stadiich je snaha zajistit akceptovatelnou kvalitu Zivota (tabulka ¢. 9), ale jiz nepro-
dluzujeme utrpeni specifickou 1é¢bou. Jedna se napiiklad o antibiotika, umélou plicni
ventilaci, dialyzu, poddvani 1éku, které za danych okolnosti jiz nemohou pfispét ke
zlep$eni stavu véetné umélé vyzivy (kapitoly 8, 10 a 11).

Cilem nutri¢ni terapie v terminalnim stadiu je zajistit kvalitni pifijem pfi-
rozenou cestou. Uméle Zivit nemocného, ktery nemuze jist sdm, je povazovdno za
neetické. Proto umeélou vyzivu (kapitola 8) neukonlujeme jen v piipadé, Ze omezuje
komplikace, mirni dopady zdkladniho onemocnéni a neptijemné pocity pacienta. Za-
vedeni perkutdnni gastrostomie v termindlni stadiu je neetické. Obvykle termindlni
stavy nevyzaduji plnou umélou vyZivu. P¥ipadné ukonceni umélé vyzivy nesmi vést
k pocitim hladu a Zizné.

Vyziva pii selhdvdni organismu muze paradoxné zdravotni stav zhorSovat. Strava
nemocnym pii umirdni mnohdy neptind$i pohodu a potéseni a jejich priority se méni.
V téchto piipadech se miZeme setkat s nepochopenim ze strany rodiny i pfitel a 1ékat
by je mél ndlezité poucit. Pokud odbornici, pacient, rodina na vyzivu maji rozdilné
nézory je mozné provést terapeuticky pokus. V praxi to znamend opatrné navySovat
pifjem stravy, monitorovat jeji u¢inky a s odstupem objektivné vyhodnotit jeji piinos.

14.5. Hydratace v terminalnim stadiu nemoci

Stejné jako pocit hladu a zdjem o jidlo se na konci snizuji, tak také Casto klesd za-
jem o tekutiny. Nemocného muZeme povzbuzovat k ¢astému piti malych mnozZstvi te-
kutin, ale sou¢asné mé pravo toto odmitnout. Zcela béZzné nemocnému stali polovi¢ni
mnozstvi tekutin, nez byl zvykly pfijimat. Nékdy vy$si piijem tekutin miiZze pusobit
obtiZe, zejména pii nevolnosti, poruchdch polykdni, $patné funkei srdce a ledvin. Pro
hydrataci je mozno vyuzit PEG zavedeny v piedchozich stadiich nemoci. NitroZilni
a podkozni infuze se d4vaji jen vyjimecné.

Malé mnozstvi alkoholu muze zlepsit chut k jidlu a zlep$it tak i psychicky stav.
Zvykatka miize zvysit tvorbu slin a sniZit pocity nevolnosti. Kyselé bonboény stimuluji
tvorbu slin. Hodné vody je obsazeno v polévkich, omdc¢kédch, ovoci, zeleniné a zmrz-
liné. Sucho v tstech muze zmirnit drceny led nebo kostky ledu ochucené limonadou
nebo dZusem.
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Dalsi informace na toto téma lze nalézt naptiklad na internetovych strénkach:
+ Ceska spole¢nost paliativni mediciny Ceské 1éka¥ské spole¢nosti Jana
Evangelisty Purkyné
http://www.paliativnimedicina.cz/
¢ Regionalni organizace poskytujici doméci hospicovou pééi
e Hospicové obcéanské sdruzeni Cesta domu
http://www.cestadomu.cz/

SOUHRN

Vyziva neresi zakladni onemocnéni, ale véasnd intervence zlepsuje kvalitu
Zivota, snizuje vyskyt komplikaci a zvysuje Gcinnost ostatni terapie.

Spravné indikovanad vyziva a hydratace zlepsuji fyzicky stav a neprodluzuji
utrpenti.

Neschopnost jist nebo nezdjem pacienta o jidlo a piti je soucdsti procesu
umirani.

Respektujte stravovaci ndvyky nemocného.

Nejen v termindlni fazi nemoci potrebuji pribuzni i pecovatelé pacienta
odbornou pomoc.

Pokud md pecovatel pochybnosti o stavu pacienta, spravnosti svého kond-
ni, mél by se poradit s odbornikem na paliativni péci.

Pokud ma pacient jiny postoj nez pecovatel, je dobré se vzdy poradit s od-
bornikem na paliativni péci.

Konzultaci s odbornikem zjistite, jestli jste udélali maximum.
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doc. MUDr. JIRi KLEMPIR, Ph.D.

Po absolvovini vieobecného lékaistvi 1. lékaiské fakulty Univerzy Karlovy v Praze
zalal pracovat na Neurologické klinice a Centru klinickych neurovéd 1. 1ékaiské fakul-
ty Univerzity Karlovy a VSeobecné fakultni nemocnice v Praze, kde ptisobi dodnes.
Atestoval v oborech neurologie a klinickd vyZiva a intenzivni metabolickd péce.

V roce 2007 obhdjil doktorskou prici na téma Huntingtonova nemoc: analyza
souvislosti mezi klinickymi, funkénimi a morfometrickymi nalezy. V roce 2016 ukonéil
habilita¢ni tizeni praci Klinické, morfologické a genetické studie patogeneze Hunting-
tonovy nemoci. Klinicky i vyzkumné se zabyvd neurodegenerativnimi onemocnénimi,
vyzivou a dysfagii u neurologickych pacientt a 1é¢bou bolesti. Zvldstni pozornost vé-
nuje Parkinsonové nemoci, atypickym parkinsonskym syndromdim a Huntingtonové
nemoci. K jeho odbornym zdjmum patii studium animélniho modelu Huntingtonovy
nemoci a poruch mitochondridlniho metabolismu u extrapyramidovych onemocnéni.
Je teditelem a spolufesitelem domdcich i zahrani¢nich vyzkumnych projektt. Zabyvé
se vzdéldvinim pregradudlnich i postgradudlnich studentt, pfedndskovou a publikaéni
¢innosti.

Je ¢lenem Ceské neurologické spole¢nosti, Spole¢nosti pro klinickou vyZivu a in-
tenzivni metabolickou pé¢i (SKVIMP), Evropské spole¢nosti pro klinickou vyzivu
a metabolismus (ESPEN), Ceské asociace pro neuropsychologii, Evropské sité¢ pro
Huntingtonovu nemoc (EHDN) a Evropské referenéni sité pro vzdcnd neurologickd
onemocnéni (ERN-RND).
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MUDr. ALZBETA MUHLBACK

Narodila se na Slovensku, v byvalém Ceskoslovensku a promovala v roce 2004 na
Lékatské fakulté v Olomouci. Studovala také na Skole aplikovanych véd ve Wolver-
hamptonu ve Velké Britdnii, na Lékaiské fakulté Turku University Hospital ve Finsku
a Hadassah University Hospital v Jeruzalémé. Poté pracovala jako vyzkumnd asistentka
v Institutu Ludwiga Boltzmanna pro transplantaci kmenovych bunék ve Vidni. V roce
2007 se zacala zabyvat neurologii v bavorském Weidenu. Od roku 2010 nejprve praco-
vala na oddéleni obecné psychiatrie v Isar Amper Klinikum, Taufkirchenu u Mnichova
a pozdéji na Neuropsychiatrickém oddéleni pro Huntingtonovu nemoc, kde v roce
2014 ziskala pozici vedouciho lékate pro lizkové oddéleni a ambulance. V roce 2019
se stala ¢lenem tymu prof. Landwehrmeyera v Centru pro vyzkum Huntingtonovy
nemoci Univerzitni nemocnice v Ulmu.

Alzbeta Mithlbick poskytuje pravidelné ambulantni konzultace nemocnym i pii-
buznym postizenym Huntingtonovou nemoci, véetné genetického poradenstvi. V rdm-
ci klinickéhé vyzkumu Alzbeta Mithlbick také spolupracuje s Neurologickou klinikou
a Centrem klinickych neurovéd 1. 1ékatské fakulty Univerzity Karlovy a VSeobecné
fakultni nemocnice v Praze. Jeji vyzkumné zdjmy jsou zaméfeny na neurodegenera-
tivni onemocnéni, zejména na neuropsychiatrické aspekty Huntingtonovy nemoci,
dale na elektronické zdravotnictvi a digitdlni biomarkery. Ziskala rozsdhlé vyzkumné
zkuSenosti v raznych klinickych studii a v globdlni observa¢ni studii Enroll-HD. Je
lenem pracovni skupiny EHDN (European Huntington’s Disease Network) pro ge-
netické testovani a poradenstvi. Od roku 2018 je ¢lenkou vykonného vyboru EHDN.
Uzce spolupracuje s evropskou pacientskou organizaci EHA (European Huntington
Association).
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Mgr. EVA BABOROVA

Narodila se v roce 1985 v Kladné. Vystudovala magistersky obor Specidlni pedagogika
ulitelstvi na specidlnich $koldch na Pedagogické fakulté UK v Praze. Od roku 2010
pracuje jako klinickd logopedka na Neurologické klinice a v Centru klinickych neu-
rovéd 1. lékaiské fakulty Univerzity Karlovy a VSeobecné fakultni nemocnici v Praze,
kde se vénuje poruchdm fe¢i a polykdni u neurologickych onemocnénich, zejména
u Huntingtonovy nemoci. V rdmci dysfagického tymu Vieobecné fakultni nemocnice
v Praze se podili na pregradudlnim a postgradudlnim vzdélavini lékatt i logopedu.
Dlouhodobé¢ spolupracuje s pacientskymi organizacemi pro Parkinsonovu a Hunting-
tonovu nemoc. V roce 2014 zalozila a od roku 2018 je feditelkou spolku ALSA, ktery
poskytuje profesiondlni poradenstvi a pé¢i nemocnym i rodindm postizenym amyotro-
fickou laterdlni skler6zou.
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Bc. MARTINA DVORAKOVA

Po absolvovéni sttedni zdravotnické Skoly v Mosté nastoupila jako zdravotni sestra na
Jednotku nutri¢ni podpory IV. interni kliniky 1. LF UK a VEN v Praze. V roce 2018
ukondila studium Nutri¢ni terapeut na 1. LF UK v Praze. V soucasné dobé studuje
magisterské studium na 1. LF UK v Praze, obor Nutri¢ni specialista. Od roku 2016 pra-
cuje jako sestra v ambulanci pro holterovsky monitoring a v nutriéni ambulanci. Jeji
hlavni ¢innosti je edukace pacientd s domdci parenteralni a enteralni vyZivou. V rdmci
skupiny pro domdci parenterdlni vyZivu vede kurzy o oSetfovdni vstupli u pacientd
s domaci parenteralni vyZivou a pro sestry poskytujici domaci péci. Skoli nelékaiské
zdravotnické pracovniky k oSetfovani vstupll u pacientti s domdci enterdlni vyZivou.
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Bc. PETRA HAVRLIKOVA

.

V roce 1991 ukondila studium na stfedni zdravotnické $kole a zacala pracovat jako
sestra na standardnim oddéleni na IV. Interni klinice VSeobecné fakultni nemocnice
v Praze. V roce 1992 pfesla na jednotku intenzivni péce. V roce 2002 se stala stani¢ni
sestrou na Jednotce nutri¢ni podpory a od roku 2018 je stani¢ni sestrou na jednotce
intenzivni pé¢e. Absolvovala kurzy: specializa¢ni vzdélavini v oboru oSetfovatelskd
péce v anesteziologii, resuscitaci a intenzivni péci, certifikovany kurz hojeni ran a cer-
tifikovany kurz oSetfovéni invazivnich vstupt.
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PhDr. OLGA KLEMPIROVA, Ph.D.

Vystudovala jednooborovou psychologii na filozofické fakulté Univerzity Karlovy
v Praze. Béhem studia opakované pracovala jako dobrovolnik s mentdlné postiZzenymi
lidmi ve Francii a ve Velké Britdnii. V rdmci studijnfho programu Erasmus absolvovala
jeden semestr studia psychologie na Univerzité v Montpellier. Absolvovala psychotera-
peuticky vycvik v Person Centred Approach institutu v Praze.

Od roku 2002 pracuje jako psycholozka na Neurologické klinice a v Centru kli-
nickych neurovéd 1. lékaiské fakulty Univerzity Karlovy a VSeobecné fakultni nemoc-
nice v Praze a zdroveti v Psychiatrické nemocnici Bohnice. V rdmci klinické praxe se
dlouhodobé zabyva diferencidlni a neuropsychologickou diagnostikou a podilela se na
feSeni vyzkumnych projektd s neuropsychologickou tématikou. V roce 2006 ziskala
atestaci v klinické psychologii. V roce 2010 obhdjila diserta¢ni prici na téma Exekutiv-
ni funkce u Parkinsonovy nemoci.

Od roku 2013 se systematicky zabyvé psychologickou diagnostikou a poradenstvim
u pacientd s roztrousenou sklerézou, Huntingtonovou nemoci a osob v riziku Hun-
tingtonovy nemoci v rdmci zvazovani genetického vySetfeni. V Psychiatrické nemoc-
nici Bohnice ptisobi jako konzultant pro psychology v piedatestatni ptipravé. Podili
se na vyuce v rdmci akreditovaného Neuropsychologického kurzu potidaného 1. 1é-
katskou fakultou Univerzity Karlovy. Je ¢lenkou Ceské asociace pro neuropsychologii
a pracovnich skupin pro psychologické intervence a poruchy chovini v rdmci Europe-
an Huntington’s Disease Network (EHDN). Dlouhodobé spolupracuje se Spole¢nosti
pro pomoc pti Huntingtonové chorobé (SPHCH).
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Mgr. ROMANA KONVALINKOVA

Mgr. Romana Konvalinkova se narodila 21. 10. 1983, vystudovala télesnou vychovu
a sport na FTVS UK a fyzioterapii na 1. LF UK a FTK UP. Pracuje jako fyzioterapeutka
na Neurologické klinice a v Centru klinickych neurovéd 1. 1ékatské fakulty Univerzity
Karlovy a Vieobecné fakultni nemocnici v Praze. Na poli fyzioterapie se vénuje rehabi-
litaci u Huntingtonovy 1 Parkinsonovy nemoci a rehabilitaci spastické parézy.
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doc. MUDr. FRANTISEK NOVAK, Ph.D.

Doc. MUDix. Frantisek Novak, Ph.D. je internista s nistavbovou specializaci v inten-
zivni mediciné a klinické vyZivé. Je absolventem 1. lékaiské fakulty University Karlovy
(UK) od roku 1995. V letech 1999-2000 pracoval jako stdZista na Clinical Evaluation
Research Unit, Queen’s University v Kingstonu v Kanadé. V roce 2009 obhajil na
UK diserta¢ni prici v oboru Biochemie a patobiochemie. Docentem v oboru vnitini
nemoci byl jmenovan v roce 2018 a podili se na vyuce studijnich obora v§eobecné
lékaistvi, zubni 1ékafstvi a nutri¢ni terapie. Na 4. interni klinice VSeobecné fakultni
nemocnice a 1. LF UK pracuje od roku 1997. V soucasné dobé zde zastdva pozici
vedouciho lékafe nutri¢ni ambulance a ziroven pusobi jako klinicky dietolog VEN.
Je zde odpovédny i za program doméci enterdlni a parenterdlni vyZivy pro dospélé
pacienty. Je védeckym sekretdtem Spole¢nosti klinické vyZivy a intenzivni metabolické
péce CLS JEP a je rovnéz ¢lenem vyboru Evropské spole¢nosti klinické vyzivy a me-
tabolismu (ESPEN).
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Mgr. LUCIE RUZICKOVA

Od roku 2015 je ve funkci vedouci nutri¢ni terapeutky ve Vieobecné fakultni nemoc-
nici v Praze. Je specialistou na vyZivu v tézkych stavech. Je internim auditorem mento-
rem klinické praxe. Vyuluje na vysoké skole obor Nutri¢ni terapeut. Je spoluautorkou
mnoha odbornych publikaci, napt. Dieta pii antikoagulaéni 1é¢bé (Kohout, Ruzicko-
vd), Mléko - pfitel nebo nepfitel, Jak postupovat pfi nesndSenlivosti mléka (Kohout,
Dostélova, Szitinyi, Ruzickovd), Dieta s nizkym obsahem FODMAPS (Vejmelka, Ra-
zi¢kovd, Kohout). Aktivné se Gcastni a organizuje odborné seminafe, kurzy a konferen-
ce. Jiz 15 let je odbornou konzultantkou Standardizace nutri¢ni péée v domovech pro
seniory. Je ¢lenkou Ceské asociace nutri¢nich terapeutt a SKVIMP.
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SPOLECNOST PRO POMOC PRI HUNTINGTONOVE
CHOROBE, z.s.

Spole¢nost pro pomoc pii Huntingtonové chorobé (SPHCH) vznikla roku 1991 jako
svépomocnd pacientskd organizace (neziskové obcanské sdruzeni), od 1. 1. 2014 je
pravni forma organizace ,,;spolek®. Cilem organizace je poskytovat vSestrannou pomoc
a podporu pacientim s Huntingtonovou chorobou (HCH), jejich rodindm, peco-
vatelim a osobdm v riziku, zlepSovat informovanost rodin, profesiondll i vefejnosti
a zkvalitiiovat dostupné sluzby a péci. HCH je dédi¢né neurodegenerativni (postupné
poskozovéni nervové tkdné) onemocnéni. Kazdy potomek nositele choroby md 50%
riziko, Ze zdéni mutovany gen a onemocni.

AKTIVITY ORGANIZACE

R s R s '
Rekondi¢né-edukaéni vikendové pobyty se zdravotnim programem jsou rea-
lizovany 2x ro¢né a jsou ureny pro pacienty a jejich rodiny, pecovatele, studenty,
pracovniky v socidlnich sluzbdch ¢ dal¥i odborniky. Béhem téchto pobytl se konaji
pfedndsky, diskusni slupiny, konzultace a terapie pod vedenim lékatti a odborniku.

Terapeuticky pobyt pro pacienty s HCH je urCeny pouze pro pacienty a nabizi
intenzivni terapie s odbornym vedenim (fyzioterapie, ergoterapie, pohybové aktivity
nebo muzikoterapie). Soulasti pobytu je i odborné poradenstvi ¢ spolecenské aktivity.
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Zpravodaj Archa je periodickd publikace, kterd vychdzi 2x ro¢né. Vydani obsahuje

nejnovéj§i informace se zdravotni a socidlni tématikou, z mezindrodniho vyzkumu,

ptibéhy lidi, ktefi maji osobni zkusenosti s touto chorobou, kontakty na Ceské i zahra-
ni¢ni organizace a poradenska centra.

Clenstvi v mezinarodnich organizacich zajistuje nejnovéjsi informace z vyzku-
mu, diky spoluprici a Glasti na mezindrodnich konferencich a kongresech European
Huntington Association (EHA), European Huntington’s Disease Network (EHDN),
International Huntington s Association (IHA) ¢i EURORDIS (mezindrodni organiza-
ce sdruzujici spolky a pacienty a se vzdcnym onemocnénim).

Piednasky a konzultace o specifikich péce o pacienty s HCH jsou realizoviny
hlavné pro poskytovale socidlnich sluzeb. Diky tomu vznika sit pobytovych zatizeni,
kterd nabizeji spravnou pédi o pacienty.

Odborné publikace tykajici se péce o nemocné s HCH jsou vydévany v rdmci
osvétové ¢innosti. Clenové SPHCH publikuji ve vefejném i odborném tisku.

Internetové stranky www.huntington.cz jsou pravidelné aktualizovdny a k dispozi-
ci je také anonymni poradna.

Znak huntingtonskych organizaci
Stylizovany kvét hvézdniku je mezindrodnim symbolem spo-
/ le¢nosti pro HCH. Razovy kvét ve tvaru lidské hlavy a ramenou
ptipomind, ze HCH ovliviluje jak fyzické, tak dusevni schopnos-
ti. Bild plocha uvnitf kvétu zndzortiuje tbytek téchto schopnosti
zplsobeny chorobou. Bohaté zelené listy rostliny predstavuji
rostoud silu a rozvoj svépomocnych spole¢nosti pro pomoc pii
HCH na celém svété i mezindrodni sit védeckych pracovist hle-
dajicich na nemoc lék. Znak je symbolem nadéje v budoucnost.
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KONTAKTY

1. LEKARSKA FAKULTA UNIVERZITY KARLOVY

A VSEOBECNA FAKULTNI NEMOCNICE PRAHA

Pracovisté nabizi pomoc pii feSeni neurologickych problému, zprostiedkovéni péce
¢ hospitalizace, psychiatrickych a psychologickych problému, genetickém testovini,
a také odborné poradenstvi z logopedie ¢i fyzioterapie.

NEUROLOGICKA KLINIKA - CENTRUM EXTRAPYRAMIDOVYCH ONEMOCNENT
Katefinsk4 30, 120 00 Praha

telefon: 224 965 539

https://neurologie.lfl.cuni.cz/

PSYCHIATRICKA KLINIKA

Ke Karlovu 11, 120 00 Praha 2

telefon: 224 965 359

https://psychiatrie.lfl.cuni.cz

USTAV BIOLOGIE A LEKARSKE GENETIKY

DAK, Ke Karlovu 2, 128 02 Praha 2

telefon: 224 967 171, 224 967 175

FAKULTNI NEMOCNICE A UNIVERZITA PALACKEHO OLOMOUC
I. P. Pavlova 6, 779 00 Olomouc

telefon: 588 441 111

www.fnol.cz

USTAV LEKARSKE GENETIKY

telefon: 588 443 858

NEUROLOGICKA KLINIKA

telefon: 588 443 423

KLINIKA PSYCHIATRIE

telefon: 588 443 519

FAKULTNI NEMOCNICE OSTRAVA

17. listopadu 1790, 708 52 Ostrava - Poruba

telefon: 597 371 111

www.fno.cz

NEUROLOG. KLINIKA, AMB. PRO EXTRAPYRAMIDOVA ONEMOCNENT
telefon: 597 375 402

ODDELENI LEKARSKE GENETIKY

telefon: 597 372 106

ODDELENI PSYCHIATRICKE

telefon: 597 373 314
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FAKULTNI NEMOCNICE U SVATE ANNY BRNO
Pekatska 53, 656 91 Brno

telefon: 543 181 111

www.fnusa.cz

I. NEUROLOGICKA KLINIKA

telefon: 543 182 658

FAKULTNI NEMOCNICE BRNO
Jihlavska 20, 625 00 Brno

telefon: 532 23 1111

www.fnbrno.cz

PSYCHIATRICKA KLINIKA

telefon: 532 232 094

PARDUBICKA KRAJSKA NEMOCNICE

Kyjevskd 44, 532 030 Pardubice 3

www.pardubice.nempk.cz

PORADNA PRO EXTRAPYRAMIDOVA ONEMOCNEN]{ A KOGNITIVNI DEFICITY
telefon: 466 014 702

ASOCIACE KLINICKYCH LOGOPEDU CR
Sokolska 35, 120 02 Praha
telefon: 222 518 769

www.klinickalogopedie.cz

SPOLECNOSTI KLINICKE VYZIVY A INTENZIVNI METABOLICKE PECE

www.skvimp.cz
Seznam ambulanci, poraden a lékai, kteti mohou pfedepisovat nutriéni vyzivu na 1é-

katsky piedpis (dhrada z vefejného zdravotniho pojisténi).
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SEZNAM ZKRATEK

BMI
FEES

NGS
PEG
PZLU
SUKL
MUST

Index télesné hmotnosti, Body Mass Index

Flexibilni endoskopické vysetfeni polykdni, Flexible Endoscopic Evaluation
of Swallowing

Nazogastrickd sonda

Perkutdnni (punkéni) gastrostomie

Potraviny pro zvlastni 1ékaiské uclely

Statni ustav pro kontrolu [é¢iv

Skrininkovy ndstroj pro zdchyt malnutrice, Malnutrition Universal Screening
Tool

143



Huntingtonova nemoc a vyziva

Naklad: 5.000 ks
Autofi: doc. MUDr. Jiti Klempif, Ph.D.; MUDr. Alzbeta Miihlbick;
Mgr. Eva Baborové; Be. Martina Dvotdkovd; Be. Petra Havrlikovi;
PhDr. Olga Klempifovd, Ph.D.; Mgr. Romana Konvalinkovd; Mgr. Lucie Ruzi¢kovi;
doc. MUDr. Franti$ek Noviak, Ph.D.

www.huntington.cz

ISBN
978-80-904199-6-4

© Spole¢nost pro pomoc pii Huntingtonové chorobé, z.s.
2019






Vyziva je nedilnou soucasti nasich zivotd ve zdravi i v nemoci. Jidlo a piti, které
maji byt zdrojem potésSeni a zivotni sily, jsou zaroven nezbytnymi podminkami
pro kvalitni Zivot. Pro moderni medicinu tolik charakteristicky viceoborovy
pristup Cini z této publikace privodce nejen pro vyzivu, ale i komplexni podpdr-
nou lécbu pro pacienty s Huntingtonovou nemoci.

doc. MUDr. Frantisek Novak, Ph.D.

Zakladem této publikace se stala dlouholeta cinnost Spolecnosti pro pomoc pfi
Huntingtonové chorobé, intenzivni vzajemna spoluprace odbornikd a praktické
zkusenosti rodin a pecovatell s problematikou vyzivy u pacientd v rliznych stadiich
nemoci. Véfime, Ze bude dobrym prlvodcem a rddcem a pom(ize vdm pochopit
nezbytnost komplexniho pfistupu k vyzivé, ktery je pro zvladnuti této nemoci zcela
zasadni.

Spolecnost pro pomoc pfi Huntingtonové chorobé, z.s.

ISBN: 978-80-904199-6-4
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