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Skriningové vySetrenie poma- Ako ovplyvni Zivot rodiny Monoklénova protilatka reaguje na
ha urcit spravnu diagnozu fenylketonuria dietata hemolyticko—uremicky syndrom

W Inzercia

Uz viac ako 200 rokov sa venujeme vyskumu a vyvoju novych liekov.

ZRIEDKAVE CHOROBY SU V CENTRE NASHO ZAUJMU

viac sa docitate na strane 16
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V Eurdpe sa choroba povazuje za zriedkav, ak postihuje me-
nej ako 5 0sob z kazdych 10 000. Na Slovensku je pribliz-
ne 300 000 l'udi, ktori trpia niektorym zo zried-

kavych ochoreni.

/redkave choroby

—Nova priorta europske
legislativy v zdravotnictve

elkovy pocet pacientov
s asi 8 000 znamymi
zriedkavymi chorobami
je vsak paradoxne vyso-
ky - trpi na ne 6 - 8 % zo
460 miliénovej eur6pskej
populécie, samozrejme,
pocet pacientov s jednotlivymi chorobami
sa moze lisit. Navyse, tieto zvycajne tazké
stavy vyrazne ovplyviiuju aj Zivot celej
rodiny pacienta.

Pacienti so zriedkavymi chorobami
st postihnuti viacnasobne. Popri svojej za-
vaznej chorobe ich trapia aj dalsie problémy
spojené s jej oneskorenou diagnostikou, sla-
bou znalostou podstaty chorobného stavu
a nedostatocnou pripravenostou na jej rie-
Senie v beZnej praxi. MdZe ich trapit aj ne-
dostupnost $pecializovanej zdravotne;j sta-
rostlivosti ¢i absencia ti¢innej liecby.

Preto sa stala otazka zvysenej sta-
rostlivosti o zriedkavé choroby jednou
z priorit eurdpskej zdravotnickejlegislativy.
Odporticanim Rady Eurdpy Cislo 2009/872/
EC sa spustila rozsiahla iniciativa, ktora za-
hriia tvorbu a sietovanie Specializovanych
centier, zlepSenie informovanosti o tych-
to stavoch, zlepSenie diagnostiky i liecby
apodporuvedy a vyskumu.

Vramciiniciativy vznikla skupina exper-
tov Clenskych Statov - tzv. EUCERD. Jej tilo-
hou je pomahat Eurépskej komisii pri for-
mulovani problémov, priprave legislativy
a tieZ hodnotit rozvoj na narodnej urov-
ni. Sicastou EUCERD-u je aj projekt EURO-
PLAN na urychlend tvorbu Narodnych pla-
nov pre zriedkavé choroby.

Pacient
SO Zred-
Kavymi
choro-
bam

sU po-
stihnuti
viacna-
sobne.”

Eurépsky program ORPHANET bu-
duje a prevadzkuje informa¢nu databazu
o moznostiach diagnostiky a liecby zried-
kavych choréb. Stranka ORPHANET-u
(www.orpha.net, resp. www.orphanet.
sk) zahrfna expertmi pripravent encyklo-
pédiu a tieZ adresar klinik a klinickych la-
boratorii, ktoré st expertmi pre jednotlivé
zriedkavé choroby.

Nakoniec, tretim kltic¢ovym c¢lan-
kom pre implementaciu odporucani Rady
Eurdpy je EURORDIS (Www.eurordis.org),
zdruZenie narodnych pacientskych orga-
nizacii, ktoré bojuje za prava pacientovaza
ich integraciu v spolo¢nosti.

Kazda ¢lenska krajina Eurdpskej
Unie sa zaviazala prijat Narodny pldn na
uspokojenie potrieb pacientov Zijticich so
zriedkavymi chorobami. Aj nasou bez-
prostrednou tlohou je priprava a prijatie
tohto dokumentu, ktory zahriia aj bu-
dovanie expertnych
centier na vyhlada-
vanie, diagnosti-
ku a liecbu tych-
to stavov. Vyzva
je tu, intenzivna ¢
pracasauzzacala!
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prof. MUDr. Laszlé Kovacs, DrSc., MPH
narodny koordinator programu ORPHANET
II. detska klinika LF UK a DFNsP
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Inzercia

Zriedkavym ochoreniam, ktoré postihuju 6 - 8 % populécie v rozvinutych krajinach, je uz tradi¢ne venovana len mala
pozornost’ vyskumnikov. Spolo¢nost’ Novartis ich vnima ako vyzvu modernej mediciny a snazi sa tento stav zmenit.
»Vytvorili sme preto Specializované vyskumné organizacie a mechanizmy financovania, aby mali aj pacienti so
zriedkavym ochorenim Sancu na adekvatnu liecbu,” hovori David Maier, riaditel onkologickej divizie Novartis Slovakia.

BUDUCNOST leHv:,BY IRIEDKAVYCH OCHORENI
JEV LIEKOGH SITYGH NA MIERU

David Maier
Riaditel
onkologickej
divizie Novartis
Slovakia

Co moze urobit farmaceuticka
spolo¢nost pre pacienta so zried-
kavym ochorenim?

m V prvom rade mé vynajst, klinicky
otestovat’ a vyrobit' bezpe¢ny a fun-
gujuci liek. Zial, trva roky, kym lekari,
vedci a farmaceuti pochopia mechani-
zmus spustenia a priebehu ochorenia
a vyvinl a klinicky otestujl novy liek.
V priemere je to viac ako desat’ rokov
sUstredenej prace, ktord si vyzaduje
investicie vo vySke takmer dve mi-
liardy dolarov.

Aké aktivity vyvija v tomto smere
spolo¢nost’ Novartis?

m  Novartis je spolo¢nost, ktord
podla Eurdpskej liekovej agentlry
(EMEA) a amerického Uradu pre lieky
a potraviny (FDA) mala v rokoch 2000
— 2010 najviac registrovanych novych
molekdl spomedzi vSetkych farma-
ceutickych spolo¢nosti. V najblizsich
5 rokoch by sme mali zaregistrovat’
vySe 20 novych molekul resp. indikacil.
Méme aj najviac novych molekdl vo
vyvoji, celkom 140. Novartis je lidrom
aj v oblasti vyvoja liekov na zriedkavé
ochorenia. V sUc€asnosti je na trhu

viac ako tucet nasich liekov uréenych
pre pacientov s tymito ochoreniami.
Okrem toho, viac ako 60 nasich mole-
kal v predklinickom alebo klinickom
vyvoji ziskalo oznacenie vhodnosti pre
zriedkavé ochorenia.

Je pre farmaceuticki spolo€nost zau-
jimavé zameriavat sa aj na zriedkavé
ochorenia?

m Vyskum a vyvoj v spolo¢nosti Novartis
je zaloZzeny na sledovani vedeckého
pokroku a rieSeni nenaplnenych pot-
rieb v oblasti zdravotne] starostlivosti.
Ak ide o prelom v liebe rakoviny prsni-
ka postihujlicej mnozstvo Zien, ktory
znamenal na$ liek, potom urobime
vSetko preto, aby sme ho uviedli na trh.
Ak to znamené vyvoj nového lieku na
zriedkavy pediatricky tumor mozgu,
ktory méze postihovat’ menej ako 10
slovenskych pacientov ro¢ne, urobime
to isté. Verim, Ze je nasou moralnou
povinnostou urobit’” pre pacientov
vSetko ¢o je v nasich silach, bez ohladu
na zriedkavost’ ich ochorenia.

Pre¢o je podla vas zriedkavym
ochoreniam venovany maly zaujem
zo strany vyskumnikov?

m Pre firmy je velmi nékladné vyvijat’
lieky pre Uzke skupiny pacientov.
Zaroven ich diagnostika je Casto velmi
zlozita, pretoze existuje viac ako 6 000
réznych zriedkavych choréb. Nase
priority v oblasti vyskumu v8ak nie su
determinované potencidlom velkosti
trhu. Novartis zriadil Speciélny Institat
pre biomedicinsky vyskum (NIBR),
ktory sa okrem iného zameriava aj na

vyvoj a vyskum v oblasti zriedkavych
ochoreni, kde neexistuje adekvatna
liecba. Verime, Ze budUlcnost’ liekov
je ukryté v biotechnolégiach a liekoch
usitych na mieru pre konkrétnych pa-
cientov.

Mozete uviest konkrétny priklad
ochorenia, resp. lieku, ktory pomaha
pacientom na Slovensku?

m Spolo¢nost’ Novartis méa jedno z
rapeutickych oblasti, ale tymi klG¢ovymi
sl oblasti priméarnej a Speciélnej sta-
rostlivosti a onkolégia. Pred 9 rokmi
sme pacientom na Slovensku priniesli
vynimocny liek na liecbu chronickej
myelocytovej leukémie. Vdaka tomuto
lieku Zije az 90 % pacientov kvalitnejsi
a predovsetkym dIhsi Zivot. Posky-
tujeme tiez liek, ktory moze zmensit’
mozgové nadory spdsobené tzv. kom-
plexom tuberéznej sklerézy ¢i liek,
ktorym je mozné liec¢it Cushingovu
chorobu zapri¢inend tumorom hy-
pofyzy. LieCime aj gastrointestinlne
stromélne tumory (GIST), gastroen-
teropankreatické neuroendokrinné na-
dory a akromegaéliu. V. minulom roku
sme tiez priniesli na trh liek na cysticku
fibrézu v novej inhala¢nej forme.

Chystate aj v tomto roku novy liek
pre slovenskych pacientov trpiacich
zriedkavym ochorenim?

m V roku 2013 prinesieme v ram-
ci  onkolégie  niekolko  noviniek.
NajoCakévanejSou je liek urceny na
lieCbu myelofibrézy. Ide o ochorenie,
pri ktorom dochadza k bujneniu ab-

normalnych kmenovych buniek kost-
nej drene, ¢o vedie k fibréze, alebo k
nahradeniu kostnej drene kolagénovy-
mi tkanivovymi vldknami. Lie¢ba my-
elofibrézy je v stc¢asnosti velmi kom-
plikovand a momentélne je nas liek
jediny, ktory bol schvaleny na liecbu
tohto ochorenia.

Do akej miery sii na Slovensku
dostupné inovativne lieky, od ktorych
zavisi kvalita Zivota pacientov so
zriedkavym ochorenim?

m DoterajSie eurdpske iniciativy iden-
tifikovali niekolko zasadnych problé-
mov a medzi nimi aj velmi obmedzeny
vyber liekov pre liecbu zriedkavych
choréb. Slovensko patrilo medzi kra-
jiny, ktoré umoznovali pomerne ry-
chly vstup inovativnych liekov. Koncom
roku 2011 vSak nastala zmena legi-
slativy, ktord tuto vyhodu obmedzi-
la. Na zéklade odbornych argumen-
tov Stat legislativu upravil. Stéle vSak
existuju dalSie obmedzenia. Napriklad
nastavenie niektorych  farmakoeko-
nomickych poziadaviek (napr. cena
za jeden navySe ziskany prezity rok
zivota pri plnom zdravi, tzv. QALY) tak-
mer vyluc¢uje zaradenie novych onkolo-
gickych liekov a liekov na lieCbu zried-
kavych ochoreni. Od platnosti novej
legislativy boli zo 16 novych onko-
logickych liekov len 4 schvalené a za-
radené do zoznamu hradenych lie¢iv
a liekov. Novartis a ostatné spolo¢nosti
preto chcl nadalej diskutovat s via-
dou, ministerstvom  zdravotnictva
a zdravotnymi poistoviiami o dalSich
zmenéch v prospech pacientov.
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Len nedavno viedol pokrok v genetike k porozumeniu pri¢in a mechanizmov atypickej
formy hemolyticko-uremického syndromu. Odtial bol uz len krok k objavu ti¢inného lieku.
Vdaka novej cielenej liecbe maju pacienti s tymto ochorenim Sancu na kvalitny Zivot.

Hemolyticko-uremicky syndrém
(HUS) je zavazné ochorenie, ktoré je
charakterizované akitnym zlyhanim
obli¢iek, nizkym poctom krvnych dos-
tic¢iek a anémiou. Atypicka forma HUS
patrikzriedkavym chorobam. Mo6Ze sa
vyskytnit v ktoromkolvek veku. Zvy-
Cajne manahly zacCiatok a prudky prie-
beh s poskodenim viacerych organov
v dosledku trombézy drobnych ciev
v oblickach, mozgu, zazivacom trak-
te, srdci, ale aj v niektorych dalsich
organoch. Az 25 % pacientov zomiera
pri prvych prejavoch choroby. U vac-
Siny Iudi sa choroba opdtovne vracia a
vedie k trvalému poskodeniu obli¢iek
anezvratnému zanikuich funkcie.

Utoény komplex

Mechanizmus vzniku atypickej formy
HUS sa podarilo objasnit len nedavno,
vdaka modernym metédam moleku-
lovej genetiky. Zistilo sa, Ze ochore-
nie je spojené s poruchou tzv. komple-
mentu, ktory je doleZitou zlozkouimu-
nitného systému organizmu. Doteraz
sa podarilo dokazat 6 génov, ktorych
poruchy su zodpovedné za vznik aty-
pického HUS. Uplny nedostatok ¢i po-
ruSené bielkoviny spésobuji neustalu
aktivaciukomplementu. Vysledkom je
nadmerna tvorba tzv. ,uto¢ného kom-
plexu,” ktory poskodzuje membrany
buniek vystielajicich vnutro kapilar.
Tieto bunky stracaji svoju funkciu
avkone¢nomdésledkuvznikajipocet-
né tromby v malych cievach roznych
organov tela.

Klasicka lie€ba

Liecba atypického HUS dlho spoci-
vala len v podavani infuzii zmraze-
nej plazmy alebo v liecbe vymena-
mi plazmy. Vymena plazmy odstrani
porusené bielkoviny a protilatky na-
mierené proti komplementu a nahra-
di ich dostato¢nym mmnoZstvom nor-
malnych bielkovin. U niektorych pa-
cientov méZe mat dobry kratkodoby
efekt, ale organizmus extrémne za-
taZuje a nie je trvalou lie¢bou. Mnohi
pacienti sti na vymenéch plazmy za-
vislia po skonceni terapie su vystave-
ni riziku, Ze sa ochorenie vrati. Cho-
roba moéze ,napadnut” aj transplan-
tovandu oblicku, preto ani transplan-
tacia nie je optimalnym rieSenim.
Novs$im, mimoriadne naro¢nym po-
stupom je kombinovana transplan-
tacia obliciek a peCene, kedZe v pece-
ni sa tvoria bielkoviny komplemen-
tu. Kombinovana transplantacia je
v$ak vyhradena pre prisne indikova-
né pripady. Navyse je velmi zatazuji-
ca ariziko komplikacii je vysoké.

Monoklénova protilatka

Historicky prelom v liecbe ochorenia
priniesol vyvoj monoklénovej proti-
latky. Uz prvé vysledky vyvolali nad-
Senie, lebo stav pacientov sa touto
liecbou rychlo zlepsoval. Monokl6-
nova protilatka moéze zabranit vzni-
ku mikrotrombov v oblickach, moz-
gu, srdci, placach, zazivacom trakte
a dalsich organoch. Podava sa v in-
fuzii raz za 2 tyzdne. ZniZuje vy-

skyt dramatickych, Zivot ohrozuju-
cich prudkych relapsov ochorenia
apriaznivo vplyvanaoblicky. Dokon-
catcinnezvratila atypicky HUS aj po
transplantacii oblicky. V sticasnos-
ti ide o jedinud farmakologicku liec-
bu, ktora zniZuje imrtnost chorych
a zlepsuje kvalitu ich Zivota. Klinic-
ké vysledky potvrdzuju, Ze tato tera-
pia poskytuje chorym dlhodobu per-
spektivu na Zivot bez vyraznejsieho
obmedzenia.

Novy liek zachranuje aj na
Slovensku

Prvé skusenosti s novou liecbou
prostrednictvom monoklénovej pro-
tilatky mame uz aj na Slovensku.

Nazorne to demonstruje
kazuistika malej pacientky:
Prvé Klinicke priznaky sa zacali
u zdravého 9-ro¢ného dievcatka bo-
lestami hlavy a vracanim. Tazkosti boli
akUtne a stupnovali sa, preto bolo die-
ta hospitalizované. Zistila sa zavazna
hemolyticka anémia, nizky pocet krv-
nych dosticiek a laboratdrne znamky
akutneho zlyhania obliciek. Dieta ma-
lo mocilo, bolo bledé a malo vysoky
krvny tlak. Po prelozeni na nase pra-
covisko sme diagnostikovali atypicku
formu D-HUS a zacali sme podavat
infuzie zmrazenej plazmy. Napriek to-
mu dieta prestavalo mocit, prehlbova-
la sa anémia, zlyhavali oblicky a pre-
trvaval vysoky tlak. Boli nutné dialyzy
a opakované vymeny plazmy. Tou-

ZIVOTOHROZUJUCE OCHORENIE
Atypicky hemolyticko-uremicky
syndrom moéze viest k trvalému
poskodeniu obli¢iek a nezvratnému
zaniku ich funkcie.

FOTO: ISTOCK

DALSIA

PRELOMOVA
LIECBA

to liecbou sa Klinicky stav dietata po-
stupne upravil a prepustili sme ho do-
mov. Desat dnf po poslednej vymene
plazmy sa pacientka vréatila na kliniku
v ohrozeni zivota, s relapsom ocho-
renia. Opétovne sme zacali vymeny
plazmy a na zahranicnom univerzit-
nom pracovisku sme zabezpecili ge-
netickU diagnostiku. Vysledky potvrdili
defekt komplementu a poruchu fak-
tora H s tvorbou protilatok proti tejto
zmenenej bielkovine.,

18lo o prvy pripad geneticky diagnos-
tikovanej atypickej formy HUS na
Slovensku. V priebehu dalsich dvoch
rokov bolo dievcatko zavislé na pra-
videlnych vymenach plazmy a pre-
konalo dalsie $tyri zavazné relapsy
ochorenia. Po konzultacii s eurdép-
skymi expertmi a vdaka spolupraci
s poistoviiou sme zacaliliecbu novou
monoklénovou protilatkou. Po me-
siaci terapie sme mohli vymeny plaz-
my prerusit. Stav dietata je stile vy-
borny a ochorenie sa zastavilo. Aty-
picka forma HUS je modelovym pri-
kladom zriedkavého ochorenia, kto-
ré nazorne dokumentuje, ako mézu
pokroky vyskumu a netinavného ve-
deckého badania prispiet k Zivot za-
chrariujtcej liecbe.

prof. MUDr. Ludmila Podracka, CSc.
prednosta Kliniky deti a dorastu LF UJPS Kosice
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19-roc¢nej zene bola Sest dni po
pred¢asnom porode zistena mikro-
angiopaticka hemolyticka anémia
(MAHA) s hrani¢cnym porusenim funk-
cie obliciek. Nalez svedcil o trombotickej
trombocytopenickej purpure (TTP).

Atypicky

Nemol

-uremicky
syndrom

Lieéba kortikoidmi, plazmou
a vymenami plazmy pacientkin
stav nezlepsovala. Pacientka mala
vysoky krvny tlak, ktory mohol byt
sposobeny aj liecbou kortikoidmi
avelkym objemom plazmy.

Do 24 hodin povelkoobjemovej
vymene plazmy doslo u nej k nahro-
madeniu epileptickych zachvatov.
Podla CT mozgu bola mozna savis-
lost so zvySenym krvnym tlakom.
Bola zistena tazka porucha plic
a potrebna bola umela plticna venti-
lacia. Postupne sa zhorSovala funk-
cia obliciek. Pri postihnuti mozgu,
pltca oblic¢iek prichadzala do tvahy
diagndza TTP aj katastrofického an-
tifosfolipidového syndrému.

Podanie vysokej davky imu-
noglobulinov malo len docasny tci-
nok. Opat prislo k zhorseniu labora-
toérneho nalezu a vzapati aj ku kli-
nickému zhorSeniu stavu. V situd-
cii ohrozujucej Zivot sa zahajila liec-
ba protilatkou proti Struktire CD20
na povrchu bielych krviniek, ktora
trvala celkovo tri tyZdne. PocCas tej-
to liecby sa celkovy stav pacient-

VIICKO

ky zlepsil. Bolo mozné ju odpojit od
umelej plticnej ventilacie, znovu za-
¢ala komunikovat a rehabilitovala.

Porucha obliciek a zvyseny
krvny tlak vSak napriek 6-kombina-
ciiliekov pretrvavali. Diagnézu bolo
potrebné znovu prehodnotit. Speci-
alne laboratérne vySetrenie v Usta-
ve hematoldgie a krvnej transfazie
v Prahe definitivne vylucilo TTP
a potvrdilo atypicky hemolyticko-
-uremicky syndrém. Nésledna liec-
ba Specifickou protilatkou, ktora
znizujeaktivaciukomplementu, bo-
latc¢inna. Postupné zlepSovanie pa-
cientkinho stavu zodpovedalo zvy-
¢ajnému priebehu liecby touto pro-
tilatkou. Po jedenistich tyzdiioch
liecby sa zdravotny stav este tiplne
neupravil, no funkcia obliciek sa
stale zlepsuje. Uplne nevymizol ani
rozpad ¢ervenych krviniek. Vliecbe
je potrebné pokracovat dlhodobo,
aby nedoslo k navratu ochorenia.

MUDR. ALEXANDER WILD

Hematologické oddelenie a Oddelenie
anestezioldgie a intenzivnej mediciny, FNsP
F. D. Roosevelta v Banskej Bystrici
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Preé&o EU venuje taku
pozornost zriedkavym
chorobam?

I Sme zvyknuti ¢itat skor o inicia-
tivach, ktoré zabranuju epidémiam

alebo narastu civiliza¢nych choréb.

Ked si vSak uvedomime, Ze zriedka-
vé choroby sti Zivot ohrozujtce alebo
chronicky invalidizujtice ochorenia
a postihuju 6 - 8 % eurdpskej popula-

cie,hovorime 0 27 - 36 miliénoch ludi.

Podpora diagnostiky a liecby zriedka-
vych choréb je najmé otazkou solida-
rity spolo¢nosti voci slab$im, znevy-
hodnenym, tazko chorym. ved hod-
nota spolocnosti sa meria podla to-

ho, ako sa dokaze postarat o slabych.

V poslednych desatroc¢iach st mnohé
z tychto chordb liecitelné. Pacientom
treba vsak liecbu aj spristupnit.

MUDr. Anna
Hlavata, PhD., MPH

Centrum dedicnych metabolickych pordich DFENSsP,
II. detska klinika LF UK a DFNsP Bratislava

Ako sa starame o pacientov
so zriedkavymi chorobami

na Slovensku?

[ KedZe zriedkavé choroby postihu-
javsetky systémy ludského tela, Spe-
cialisti su z rozliénych medicinskych
odborov. Diagnostika a terapia st vel-
mi zlozité. No pacientov by tieto fakty
nemali znevyhodiovat. Aj u nas pre-
to bola na roky 2012 a 2013 schvalena
Narodna stratégia rozvoja zdravotnej
starostlivosti o pacientov so zriedka-
vymi chorobami.

Ako zabezpecujete starost-
livost o pacientov vo vasom
centre?

@ Ak by som mala hovorit len za me-
dicinsku oblast,v ktorej pracujem - za
problematiku dedi¢nych metabolic-

aNovsia
e Slover
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Jednym zo slovenskych centier, ktoré pomahaji pa-
cientom so zriedkavymi ochoreniami, je Centrum

dediénych metabolickych portch v Detskej
fakultnej nemocnici s poliklinikou Bratislava.
O diagnostike a liecbe zriedkavych ochoreni hovorime

s MUDr. Annou Hlavatou, PhD. MPH, primarkou
II. detskej kliniky LF UK a DFNsP Bratislava.

kych porich (DMP) - tak od roku 1993
systematicky budujeme laboratérnu
diagnostiku. Diagnostika je vSak len
zaciatok celoZivotnej starostlivosti
o pacientovs DMP.Na iiu musi nadva-
zovat Specidlna klinicka a ambulant-
na starostlivost.V DFNsP sa ndm ju za
takmer 20 rokov podarilo vybudovat.
Samozrejme,nezaobideme sabez me-
dzinarodnej spoluprace.

Maju pacienti s metabolic-
kym ochorenim rovnaky
pristup k liekom ako v inych
krajinach Eurépy?

[ Samozrejme! Napriklad ndhradna
enzymova liecba (ERT) pre niektoré
choroby zo skupiny DMP. Je tiZasné,
Ze vieme identifikovat chybajici en-
zym a mdzZeme ho pacientovi aj poda-

echa al
SKO

vat, a tak zlepsit kvalitu jeho Zivota.
Takuto liecbu podavame pacientom
uz10 rokov.

Aké diagnézy liecite
vo vaSom centre?
[T Sustredujeme sa na pacientov s ly-
zozOmovymi chorobami. LieCime ce-
1a skalu tychto ochoreni - pacientov
s Gaucherovou, Fabryho, Pompeho
chorobou a MPS 1., II. a VI. typu. Pre
pacientov s Niemann-Pickovou cho-
robou typu C mame terapiu, ktora
zabraiiuje tvorbe substratu, ktory sa
v bunke dalej nevie metabolizovat.Je
uzasné vidiet,Ze mnohi pacienti, kto-
rym predtym choroba nicila celé telo,
mozu Zit plnohodnotny Zivot.
REDAKCIA
redakcia@mediaplanet.com
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Pomozte najst’ diet'a s Hunterovym syndromom

5 .
8 mesiacov 2 roky

Usné infekcie

Na v3etkych obrazkoch je ten isty pacient

Usné infekcie, zvaéSené nosné
a kréné mandle

Diagndza Hunterovho syndrému
(MPS 1)

%

7 rokov 8 rokov
Zacinajui sa objavovat hrubé
rysy tvare, velka hlava, Siroky

nos, hrubé pery

Crty tvére

Zjavné charakteristické

¢Shire

CEEC/HG/ELA/13/0002

PlREr
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ESte donedavna na Pompeho chorobu neexistovala u€inna lieCba. O priznakoch vzacnej
neuromuskularnej poruchy a zmenach v liecbe hovori Specialista doc. MUDr. Peter Spalek, PhD.
A o tom, ako sa s chorobou zije, pacientka Jana.

doc. MUDr. Peter
Spalek, PhD.

veduci Centra pre
neuromuskularne
ochorenia
Univerzitna
nemocnica
Bratislava - Ruzinov

[ Pompeho choroba je vzic-
ne dedi¢né ochorenie, pri ktorom
génova porucha zapricinuje chy-
banie enzymu alfa-glukozidazy,
ktory je délezity
pre Stiepenie gly-
kogénu. V postih-
nutych bunkach
dochadza k hro-
madeniu glyko-
génu. Pompeho
choroba vznika najcastejsie v do-
spelosti (85 %), najtazsia infantil-
na forma (15 %) sa manifestuje uz
v prvych mesiacoch Zivota. Po-
stihnuté stinajma svalové vlakna,
ich destrukcia vedie k vzniku my-
opatie. Jej typickym priznakom
je slabost svalov panvového a ra-
menného pletenca. Pacienti majud
problém s ch6dzou do schodovado
kopca, nedokazu vstat z podrepu a
zo sedu, vzpazit ¢i predpazit horné
koncatiny. Vrozvinutych stadiach

,V roku 2006 bola
schvéalena enzyma-
ticka lieCba.”

Pompe ocami
lekara a pacientky

je svalstvo atrofické a byvaju po-
stihnuté dychacie svaly, o médze
viest k umrtiu. Dojcata s infantil-
nou formou Pompeho choroby ma-
ju okrem svalstva postihnutt pe-
Cen aj srdce. Bez lieCby zomieraja
do prvého roku Zivota.

" Donedavna nebola dostup-
na ziadna ucinna liecba. Prelom
nastal vroku 2006, ked bola schva-
lena enzymaticka lie¢ba. Pre ex-
trémnu zried-
kavost byva
Pompeho cho-
roba ¢asto chyb-
ne diagnosti-
kovana. V roku
2008 sme preto
zacali na Slovenskurealizovat pro-
jekt vyhladavania pacientov po-
mocou skriningového vysSetrenia.
Diagnostikovali sme 5 pacientov
s dospelou a 2 deti s infantilnou
formou ochorenia, ktorym sme
naordinovali dlhodobd enzyma-
tickt liecbu. Celosvetovo je dnes
evidovanych 1 900 pacientov. Sko-
ra diagnostika s naslednou enzy-
matickou liecbou vyrazne zlep-
$uje stav pacientov s Pompeho
chorobou.

Mgr. Jana

Baranova
pacientka
s Pompeho
chorobou

Kedy vam diagnostikovali
Pompeho ochorenie?

BV roku 2008 som mala vysoké
hodnoty peceilovych testov. Po
viacerych vySetreniach sa pred-
pokladalo, Ze ide o progresivnu
svalovi dystrofiu. V juli 2009 vsak
svalova biopsia ukazala, Ze je moz-
né uvazovat o Pompeho chorobe.
Koncom roka, po vySetreni tzv.
»,suchou kvapkou krvi“ sa podo-
zrenie potvrdilo.

Aké priznaky sa

u vas prejavovali?

¥ Uz v detstve sa ma ludia pytali,
preco tak cudne chodim. Neprikla-
dala som tomu vyznam, lebo ma to
neobmedzovalo. Na strednej s§ko-
le mi vSak niektoré veci zacali ro-
bit problém. Pri dlhsej chddzi som
sa unavila, tazko som chodila do
schodov, pri drepoch som sa mu-
sela odrazat rukami od zeme. , Ne-

CHOROBU

sikovnost“ som spajala so zlym dr-
zanim tela. Netu$ila som, Ze ide
o dedi¢né ochorenie.

Da sa s touto diagnézou
naudit zit?

[ Zo zacCiatku som sa pytala, pre-
Co prave ja musim byt chora. Mala
som tolko planov, a vSetko sa skom-
plikovalo. Casom som si na chorobu
zvykla. Pomohla mi najmaé rodina,
priatelia a lekari.

Ako prebieha vasa liecba?

[ Pravidelne v 14-dnovych interva-
loch dostavam infuzie, ktoré mi na-
hradzaja vrodeny nedostatok enzymu
alfa-glukozidazy. Substitu¢na liecbu
znasam dobre a snazim sa pozitivne
mysliet. KedZe ide o lieCitelné ochore-
nie, verim, Ze sa to bude zlepsovat.

Ako hodnotite informovanost’
o Pompeho chorobe?
¥ Ked mi chorobu diagnostikova-
li, nasla som o nej len par informacii.
Dnes sa jej venuje vacsia pozornost. Je
to aj vdaka zdruzeniu ZOGO. Pomaha
zlepsit Zivot pacientov so vzacnymi
genetickymi ochoreniami.
REDAKCIA
redakcia@mediaplanet.com
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Pompeho choroba?

A SANOFI COMPANY

www.pompe.sk

SK.ALA.12.10.01
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Pre pacientov s plucnou arteridlnou hypertenziou su takmer nemozné aj bezné tikony,
akymi st obliekanie ¢i par metrov chodze. O pricinach tohto vzacneho ochoreniach

a novych moznostiach liecby hovori doc. MUDr. Eva Goncalvesova, CSc.

Pltcna arterialna hyperten-
zia (PAH) je pomerne malo
znama diagnéza. Aké su jej
typické prejavy?

NajCastej$im priznakom PAH je
vyrazny pocit nedostatku vzduchu,
ktory nezodpoveda namahe, teda dy-
chavica pri fyzickej ndmahe. Dycha-
vica sa Casom stupiiuje a v pokrocilej-
gich fazach ochorenia je pritomna aj
pri minimalnej namahe. Zriedkavej-
§ie sa choroba prvykrat prejavi boles-
tami na hrudniku pri ndmahe, pri-
padne kratkym bezvedomim, ktoré
vyprovokuje fyzickd namaha.

Aky mechanizmus v organiz-
me nefunguje pri PAH? Pre-
¢o sa tato choroba zaraduje
- pre verejnost mozno pre-
kvapujuco - medzi kardiolo-
gické ochorenia?

Pri placnej hypertenzii dochadza
k zuZovaniu priesvitu tepien v pla-
cach. Zvysuje sa v nich tlak, ¢o pre-
taZuje praviikomoru, teda Cast srdca,
ktora precerpava krv zo Zzil do plic.
Pri dlhotrvajicom zvySenom tlaku
v plicnici dochadza k zlyhavaniu
pravej komory, ¢o je v kone¢nom do-
sledku pri¢inou smrti. Znamena to,
Ze primarne ochorenie plicnych te-
pien vedie ku zlyhaniu srdca, a to je
jeden z dévodov, preco chorobu lieci
kardiolég. Dalsim je ten, Ze diagnos-
tika sa opiera o metédy, ktoré u nas
patria do posobnosti kardiolga.

Bolo by mozné uviest kon-
krétny priklad, v ¢om je zivot
pacienta s PAH tazsi?
Prirozvinutom ochoreni je pre pa-
cientov vyCerpavajuca aj mald na-
maha a musia odpocivat aj po kratkej
chodzi po rovine. Zadychaju sa aj pri

takych ¢innostiach, ako sua drobné
domace prace ¢i osobna hygiena.

Moze ist o prejav zaCinaju-
ceho ochorenia aj vtedy, ked’
sa zadychame pri Sliapani do
schodov? Ako rozliSime dy-
chavi¢énost, ktortu sposobu-
je zla ,kondic¢ka“ od prizna-
ku PAH?

Spozorovat, Ze uroven vnima-
nia nedostatku vzduchu nezodpove-
da vykonavanej fyzickej namahe, je
niekedy skutocne tazké. Preto je dia-
gnostika tohto ochorenia zlozita. Od
prejavov do vyslovenia podozrenia
a potvrdenia diagndzy Casto uplynie
niekolko mesiacov a niekedy aj ro-
kow.

Ide pri pltucnej hypertenzii
o zriedkavé ochorenie?
Plicna hypertenzia, t. j. zvySeny
tlak v plucnici, je sprievodnym pri-
znakom viacerych ochoreni srdca
a plic a nie je uplne zriedkava. Plic-
na arteridlna hypertenzia, pri kto-
rej choroba za¢ina priamo v plic-
nych cievach, je vSak velmi zriedka-
va. Vyskytuje sa asi u40 pacientov na
milién obyvatelov.

Ktoré skupiny patria z hla-
diska zivotného Stylu a zdra-
votného stavu, medzi riziko-
vé? Je PAH dedi¢na?

Choroba postihuje najméi Zeny.
Tradovalo sa, Ze to boli hlavne mlad-
§ie Zeny, ktoré tomuto ochoreniu ve-
novali zvySenud pozornost. V stucas-
noti sa vSak ukazuje, Ze nie je vyni-
mocné, ak sa ochorenie diagnosti-
kuje aj u Zien v strednom a vy$Som
veku. MuZi st zasttpeni asi v 30 per-
centach. Niekedy je vznik ochore-

DOC. MUDR.

EVA GONCALVESOVA, CSC.

primarka Oddelenia zlyhavania

a transplantacie srdca,

Narodny ustav srdcovych a cievnych choréb, a.s.
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nia spojeny s chorobami spojivového
tkaniva (systémova sklerodermia),
ochoreniami pecene alebo vrodeny-
mi chybami srdca. Velmi zriedkavé,
ale mozné, su aj familiarne varianty
choroby, kedy sa zistuja urcité géno-
vé mutdcie.

Akymi vySetreniami sa PAH
diagnostikuje? S ktorymi
ochoreniami sa najcastejsSie
zamiena?

Na potvrdenie diagnézy je potreb-
na cela skala testov. Na zaciatku je to
vacsinou echokardiografia a funke-
né vysetrenie plic, na zaklade kto-
rych vznikne podozrenie na ocho-
renie. Na dal$iu diagnostiku je po-
trebné CT plic, viaceré krvné testy,
niekedy radioizotopova diagnostika
a vzdy tzv. pravostranna katetriza-
cia srdca. Pri nej sa do pravej komory
a pliucnice zavadza tenka sonda, kto-
ra umoznuje priame meranie tlaku
v roznych drovniach. Najcastejsie sa
choroba spociatku zamieria za ocho-
renie plic, priedusiek alebo lavej ko-
mory srdca.

Je PAH vyliecitelna?

PAH je nevyliecitelné ochorenie.
ZalieCebny tispech povazujeme aj za-
stavenie postupu choroby. Pred ro-
kom 2005 neboliunasna toto ochore-
nie dostupné Ziadne lieky. Dnes ma-
me niekolko liekov, ktoré mozno aj
kombinovat, ¢o Zivot postihnutych
pacientov podstatne zlepsuje.

Pacientom v kritickom sta-
ve niekedy pomaha iba trans-
plantacia pltic. Dospeje do
takéhoto Stadia casom kazdy
pacient, alebo je mozné po-
stup choroby uplne zastavit?
Len umensSej Casti pacientov sa po-
dari chorobu na dlhsi ¢as stabilizovat,
alebo dokonca zlepsit. Castejsia je po-
stupna progresia choroby. Transplan-
tacia pluc je vychodiskom len pre ma-
Iu Cast pacientov so zhorSujicim sa
ochorenim. Najmai preto, Ze pre Vic-
§inu pacientov je transplanticia ne-
vhodn4, alebo sa jej nedockaju pre ne-
dostatok darcov.

Pri mnohych vzacnych ocho-
reniach priniesol vyskum

v poslednych rokoch vyraz-
ny posun v liecbe. Ako sa
dnes lie¢i PAH?

V sticasnosti mame k dispozicii tri
skupiny liekov a existuje dobre pre-
pracovana taktika ich pouzitia. Lie-
ky sa roznym spésobom kombinuju,

podavaju sa vo forme tabliet, sprejov,
pripadne podkoznou alebo vntitro-
zZilovou trvalou infuziou za pouZitia
malych pamp. Okrem toho existuju
postupy a lieky zamerané na podpo-
ru srdcovej ¢innosti alebo zlepSenie
okyslicenia krvi, napriklad formou
domaceho podavania kyslika.

Nova lie¢ba je pri vzacnych
ochoreniach ¢asto finan¢-
ne naroc¢na. Je to aj pripad
PAH? Ako hodnotite dostup-
nost liecby na Slovensku?

Takmer pre vsSetky zriedkavé
ochorenia plati, Ze liecba je financ-
ne naro¢na. Nielen u nis, ale aj vsa-
de na svete. Vyvoj a vyroba takychto
liekov st totiz extrémne zloZité. Do-
stupnost liekov na plicnu arterial-
nu hypertenziu je na Slovensku vel-
mi dobra. Da sa porovnat s najvyspe-
lejsimi krajinami. V ramci byvalé-
ho Vychodného bloku je dostupnost
liecby urc¢ite najlepsia u nas a v Ces-
kej republike.

Mame v lie€be PAH neja-
ké rezervy? Co by sa mohlo
zlepsit?

Liecba pacientov s PAH je na Slo-
vensku navysokej irovni. Doteraz bo-
lo u nas rychle aj zavadzanie novych
liekov do praxe. Transplantacia plicje
dostupna v Spickovom zahrani¢cnom
pracovisku vo Viedni. Rezervy a moz-
nost zlepSenia vidim v psychosocial-
nej podpore pacientov a ich rehabili-
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tacii. Namieste by bola aj ic¢innejsia
centralizacia diagnostiky aliecby.

Na akej trovni je informova-
nost o PAH?

V oblasti vzacnych chor6b citit
v poslednom Case viac aktivity a sna-
hy o informovanie odborne;j aj laic-
kej verejnosti. Primerana a vyvaze-
na informovanost je vsak velmi zlo-
Zita, nespravne podané informacie
mozu sposobit viac skody ako oso-
hu. Délezitu tlohu v starostlivosti
o0 pacientov, ale aj pre spravne infor-
movanie laickej verejnosti, nezain-
teresovanych odbornikov ¢i regu-
latorov zdravotnickej starostlivos-
ti, zohravaji obc¢ianske zdruZenia
(www.phaslovakia.org). Pacienti,
ktori rozumejd svojmu ochoreniu,
vedia najlepsie formulovat problémy
a navrhy na zlepsenie ich zlozitého
a casto smutného zivota.

Co je mozné urobit, aby &lo-

vek znizil riziko vzniku PAH?
Pri plicnej arteridlnej hyperten-
zii neexistuje prevencia. Rizikové je
uzivanie anorektik a niektorych psy-
chofarmadk. U pacientov so systémo-
vou sklerodermiou mozno odporucit
pravidelné echokardiografické vy-
Setrenie s cielom v¢asného zachyte-
nia ochorenia. Délezity je tiez skri-
ning a vcasné chirurgické rieSenie

vrodenych srdcovych chyb.

REDAKCIA
redakcia@mediaplanet.com
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VSETKO O PLUCNEJ HYPERTENZII
NAJDETE NA STRANKE

PLUCNA
HYPERTENZIA

WWW.MINIATLAS-PAH.SK
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Fenylketonduria je ochorenie, ktoré vyzaduje prisnu diétu.
Ako sazmeni Zivot rodiny, ked sa narodi dieta s tymto ochorenim,

a ¢o prinasa nova liecba, rozprava Ing. Gabarikova,

matka 16-roénej dcéry - dievcata s fenylketontriou.

Deti s fenylketonuriou su
hojovnici s pevnou volou

Ako ste reagovali, ked ste
sa dozvedeli, Ze vasa dcéra
ma fenylketonuriu (PKU)?

Ked nam povedali: ,Thned chod-
te sdietatom do nemocnice a ratajte
s tym, Ze tam zostanete,“ mali sme
strach. Neskor sme difali, Ze to bu-
de iba omyl. Po potvrdeni diagné-
zy prisla bezmocnost. A ked sme sa
dozvedeli o restrikénej diéte, ktora
bude nutna, prepadla nas takmer
beznadej. Lebo s tymto sa predsa
neda zit.

Ako diéta vyzera? Dasas
nou zvladat skélka ¢i Skola?
Nesmie sa prekrocit denny pri-
jem bielkovin. Preto su zo stra-
vy vyluc¢ené potraviny ako méso,
mlie¢ne vyrobky, obilniny a vy-
robky z nich, ale aj strukoviny, ka-
kao atd. Jedlo sa pripravuje s pouZi-
tim Specidlnych surovin, z ktorych
boli bielkoviny odstranené. Treba
presne odvazit kazdé susto jedla
a prepocitat ho podla tabuliek obsa-
hu bielkovin a fenylalaninu. Zaro-

vei treba dodrZat denny energetic-
ky prijem. Preto, ked dcéra isla do
§kolky, bolo jedlo treba nosit z do-
mu. Ako patroc¢na zacala chodit do
skoly pre mimoriadne nadané de-
ti. Pristup uciteliek tam bol doslova
fantasticky.

Obmedzila choroba kvalitu
vasho zivota aj inak?

Ano. Je nutné osobitné vare-
nie, peCenie chleba, vaZenie prisad
a objednavanie potravin zo zahra-
nicia, podavanie zmesi aminokyse-
lin a, samozrejme, kontroly u leka-
ra, na to vSetko treba ¢as. Na dovo-
lenku len do apartmanu s kuchyn-
kou, vzdy s mnozZstvom Specidlne-
ho chleba, cestovin a liekov. Ale ma
to aj svoje pozitiva. Ovocie a zele-
nina patria medzi povolené potra-
viny, preto je dcérina strava velmi
zdrava a vyvazena a aj ostatni do-
ma konzumujeme podstatne viac
ovocia a zeleniny. Inak plati, Ze de-
tom so zdravotnym problémom sa
treba celkovo viac venovat.

Ako vyzera vasa kuchyna
dnes a ¢o priniesla nova
lie€ba?

Deti s PKU mozu bez obmedze-
nia jest iba olej a cukor. Sortiment
vyrobkov so zniZenym obsahom
bielkovin je dnes uZ nastastie §irsi,
problémom zostava ich cena, kto-
1 je priblizne Styrikrat vyssia ako
ubeznych potravin. NajvacSou zme-
nou je vSak novy liek, ktory doka-
Ze podporit rozklad fenylalaninu

v organizme. Vdaka nemu ho dcé-

ra mdze prijimat viac a nemusi
si kalérie doplnat iba $pecialnymi
cestovinami.

Co by ste odkazali rodi¢om,
ktorych dietatu zistili PKU?
Aj sami Casom zistia, Ze tieto de-
ti st moZno prave pre tuto svoju di-
agnézu uz odmalicka osobnosti
s pevnou volou. Maja odvahu bojo-
vat s kazdou prekazkou a ustat to.

REDAKCIA
redakcia@mediaplanet.com
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Aké ochorenie je
fenylketonuria
vysvetluje MUDr.,
Katarina Halova

Co je to fenylketontiria?

Ako sa diagnostikuje?

Ide o zriedkavé dedi¢né ochorenie,
pri ktorom sa v organizme hromadi
fenylalanin. Jeho nadmerné mnoz-
stvo posobi toxicky na centralny
nervovy systém. Dosledkom toho
bezliecby dochadza u dietatak men-
talnej retardacii. V¢asna liecba za-
branuje nenavratnému poskodeniu
vyvoja deti. Porucha sa diagnosti-
kuje metddou ,,suchej kvapky krvi“
a od 90-tych rokov ju vieme lieCit uz
od 10-teho dnia Zivota.

Ako sa fenylketontiria liec¢i?
Zakladom je prisna diéta s nizkym
prijmom bielkovin. Je potrebné po-
traviny vazit a ratat obsah fenyla-
laninu. Toto mnozstvo bielkovin
by vsak pre vyvoj dietata nebolo
dostato¢né. Preto sa dopliia umelo
vyrobenou zmesou aminokyselin
bez fenylalaninu. Praskové a teku-
té pripravky st dnes chutou a kvali-
tou ovela lepsie ako v minulosti. Na
trhu je tieZ mnozstvo nizkobielko-
vinovych potravin. Dal$ie moZnosti
medikamentéznej lieCby musi lekar
zvazitindividualne.
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VZACNA TYROZINEMIA POSKODZUJE PECEN

Novorodenec s postihnnutim pe-
¢ene moze trpiet tyrozinémiou. Ak sa
dedi¢né ochorenie nelieci, ohrozuje
zivot, alebo prechadza do chronic-
kej formy. Dnes dokazeme aj u nas
nebezpecnu tyrozinemiu liecit. Dole-
Zite je, aby lekari o vzacnom ochoreni
vedeli, V¢asna diagnostika moze za-
chranit zivot.

Tyrozinémia I. typu je dedic-
na metabolicka porucha s vyskytom
1:100 000. NajCastejSie sa prejavuje
u novorodencov a dojciat. Nedosta-
tok enzymu potrebného na odbura-
vanie tyrozinu spésobuje hromade-
nie toxinov, ktoré poskodzuju pecen.
Bez liecby choroba rychlo postupuje
adieta pomerne skoro zomiera. Men-
$i pocet pripadov prechadza do chro-
nického $tadia s cirhdzou pecene.
Chorobu méZe sprevadzat aj postih-
nutie obli¢iek a nervovej stistavy.

V minulosti bola pre deti s ty-
rozinémiou jedinou nadejou trans-
plantacia peCene. Tento vykon bol fi-
nanc¢ne naro¢ny a nie vzdy uspesny.
V roku 1992 nastal prelom objavom
novej liecby. Novy preparat doka-
Ze zablokovat tvorbu toxickych me-
tabolitov, vdaka ¢omu u vysokého
percenta deti s aktutnym zlyhanim
pecene priznaky ustupuju a u star-
§ich deti s chronickym priebehom
sa zmierniuju prejavy cirhoézy. Deti,
ktoré sanarodia s tyrozinémiou, ne-
musia podstipit transplantaciu pe-
Cene a maju $ancu na kvalitny Zivot.
Nova liecba je v sucasnosti dostupna
aj u nas. Dolezité je aj dodrZziavanie
diéty s nizkym obsahom tyrozinu
afenylalaninu.

Na rozdiel od niektorych inych
krajin na Slovensku zatial neexistu-
je celoplo$ny novorodenecky skri-

ning tyrozinémie. Diagnostika je
moznd len na zaklade priznakov pe-
cenlového poskodenia - poruch zra-

Stardme sa o pacientov
so zriedkavymi ochoreniami

—

zanlivosti, ¢astého krvacania, Zl-
tacky, tekutiny v brusnej dutine,
opuchov a zvySenych hodnét pece-
novych testov. Ak dieta nezomiera
v tomto akitnom $tadiu, rychlo sa
vyvija cirhdza. Preto je velmi do-
lezité, aby lekari boli ostraziti a pri
znamkach pecenového poskodenia
mysleli na tyrozinémiu.

Pri podozreni na ochorenie
by mali kontaktovat Centrum de-
di¢nych metabolickych portich, Od-
delenia laboratérnej mediciny Det-
skej fakultnej nemocnice v Bratisla-
ve. Tu je mozné tyrozinémiu rychlo
diagnostikovat.

DOC.MUDR.VLADIMIR BZDUCH,CSC
|. detska klinika DFNsP a LFUK, Bratislava

@sobil
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Nikto nepredpokladal, Ze Iveta Makovnikové bude
raz odkdzand na transplantéciu pldc. Lekari ju do-
konca dlhé roky odbijali tvrdenim, Ze simuluje a pld-
ca md zdravé. Problémy na seba v3ak upozornili uz
v patndstich rokoch. Ustavicne bola unavend, trpela
dychavi¢nostou a jej kondicia mala od idedlu daleko.
Myslela si, Ze je to normalne, ved nikdy pravidelne
necvicila, len ju hnevalo, Ze sa zadychala aj pri ma-
lej ndmahe. Pred deviatimi rokmi jej telo dalo jasny
signal, Ze mé problém. Kym jej kolega, ktory je na do-
chodku a denne vyfajci dve Skatulky cigariet, vyslia-
pal kopec ako srnka a zadychal sa len minimalne, ona
stala Styrikrat, oddychovala alapala po dychu. No ani
tak sa este k lekdrovi neodhodlala ist. Vy3etrenia od-
kladala napriek tomu, Ze sa jej snivali nocné mory.
Prizndva: ,Dusila som sa v nich. Zakazdym som sa zo-
budila spotend a unavena. A ¢o by som lekarovi pove-
dala? Ze sa zadychavam?” Iveta si aspoi zaumienila,
Ze prestane fajcit a dufala, Ze jej stav sa zlepsi. Nepo-
mohlo. Mesiace ubiehali a ona sa citila ¢oraz horsie.
Telo ma neposltchalo. Uz som viac nemohla ¢akat,
obcas som mala pocit, Ze sa nedokazem nadychnut.”
Diagndza: Zdrava! V roku 2004 uz na cigarety ani ne-
pomyslela. Snazila sa zdravo Zit a byt o najviac na

cerstvom vzduchu. Napriek tomu uZ nevlddala kracat
ani porovine. Bolo nacase skonzultovat zly zdravotny
stavslekdrom. ,Tvrdil, Ze mini¢ nieje aZe mije zle len
preto, leho sa mi Cistia pliica po cigaretach.” Uverila
mu a upokojila sa. No o dva mesiace sedela opat'v je-
ho ordindcii, slabd ako mucha. ,Pre dychavi¢nost som
uz nevladala takmer nic robit. A lekar zas tvrdil, Ze sa
ni¢ nedeje.” Nepochodila ani o par tyzdiov neskor. AZ
na $tvrtykrdt ju konecne poslali k $pecialistovi. Spi-
rometrické vySetrenie poukdzalo len na fahki ob-
Struk¢nd chorobu pltic. Ta si vraj nevyzadovala dalSiu
liechu, preto sa Iveta ani tentoraz nedovolala skuto¢-
nej pravdy. lvetu ¢akali dal3ie vy3etrenia. Skontrolo-
valijejsrdce aj plica, nasadili lieky. Zazrak sa nekonal
alekari boliv dzkych. Na presnu pricinu jej problémov
saim stale nedarilo prist. AZ po case zistili, Ze za vet-
ky dlhoro¢né patélie mozu choré plica. Neprichddzal
do nich dostatok kyslika a hromadil sa v nich oxid
uhlicity. Problém bol zndmy, ale lekari sa aj tak ne-
zhodli na kone¢nom verdikte. Poslali ju do Bratislavy
na transplantacné oddelenie, kde jej diagnostikovali
pokrocilé Stadium plticnej hypertenzie. ,Balasom sa,
Ze zomriem, spytala som sa, kolko Casu mi este zo-
stdva. Odpoved lekdrov ma zarazila: ,Niekto si pozi-

Solence For A Batler Lile

je rok, niekto desat rokov.” — ,Preboha, tak malo?”
Dnes uz je Iveta po transplantdcii plic vo Viedni,
na ktord ¢akala dva roky. Bola to néro¢nd
operdcia a aj ked'bezprostredne po nej
nastali viaceré komplikdcie, dnes uz
Iveta Zije ,novy” plnohodnotny Zi-
vot. Volhy Cas zasvatila ludom s tou
istou diagnézou a $éfuje ZdruZeniu
pacientov s plicnou hypertenziou.
Prostrednictvom zdruzenia chce zvy-
Sit povedomie odbornikov o tejto choro-
be, aby sa na fiu véas myslelo,
pretoZe vlasné stanove-
nie diagndzy a zatiatok
liechy znamenajd
Zlep3enie osudu pa-
cientov.
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OTAZKA #1

OTAZKA #2

Europska unia odporucila
Slovensku zvysovat kva-
litu zdravotnej starostli-

vosti o pacientov so zried-
kavymi ochoreniami. Pri
zriedkavych ochoreniach
je vyskum casto financ-
ne narocny a nova liecba
vacsinou podstatne drah-
Sia ako ta starSia. Na dru-

OTAZKA #3

hej strane, aby boli lieky
zaradené do zoznamu ka-
tegorizovanych liekov, ne-
smu prekrocit presne sta-
noveny financny strop.
Neprichadzajua slovenski
pacienti so zriedkavymi
ochoreniami o moznost
ziskat kvalitnejsSiu novsiu
starostlivost?

SPECIALIZOVANA PRILOHA SPOLOCNOSTI MEDIAPLANET MEEr

PHARMDR. DOMINIK
TOMEK, MHP, PHD.
podpredseda

Vybor Slovenskej spoloénosti
pre farmakoekonomiku

Problematika nakladovosti ino-
vativnej liecby a pripadnych tspor-
nych opatreni je mimoriadne citliv4,
pretoze sa tyka starostlivosti o ¢as-
to nevyliecitelne chorych pacientov
s extrémne zlou prognézou a krat-
kym prezivanim. Z dlhodobého hla-
diska je uroven nakladovosti liecby
vzacnych ochoreni v si¢asnom sys-
téme financovania neudrzatelna. Su
mozné dva pristupy: prehodnoti sa
systém financovania a zdroje na ta-
kuto liecbu sa zésadne navysia, ale-

bo péjdeme cestou racionalizacie
a spomali sa medziro¢ny rast nakla-
dov na takuto liecbu. Znizenie na-
kladov v absoltitnom meradle je len
tazko priechodné bez zasadného
politického rozhodnutia a otvorenej
diskusie s pacientmi. Je ale vysoko
pravdepodobna a nevyhnutna sna-
ha o spomalenie tychto nakladoy,
a to prehodnotenim systému vstu-
pu novych lie¢iv a novych indikdcii
apostupné manazovanie celejliecby
cez Standardné liecebné postupy.

PHDR. LUBICA HLINKOVA
riaditel'ka sekcie liekovej politiky
a centralnych nakupov VSZP

Lieky uréené na lie€bu vzac-
nych ochorenimaju stéle vyznam-
nejsi dopad na rozpocet VSZP, bez
ohladu na to, ¢i su uvedené v zo-
zname kategorizovanych liekov,
alebo nie. Zékon ¢. 363/2011 Z. z.
definuje podmienky, za ktorych
mbze bytliekzaradeny do systému
Uhrad. Stc¢asne viak déva zdravot-
nym poistovniam moznost zabez-
pecit dostupnost nekategorizova-
nych liekov prostrednictvom indi-
vidualneho posudzovania uhrady

lieku. Nakolko je dostupnost liec-
by zabezpecovana viacerymi sp6-
sobmi, znenie zdkona nevnimame
ako prekazku v lie¢be pacientov so
zriedkavymi chorobami.

Novy zakon o uUhrade liekov
z verejného zdravotného poiste-
nia presne definuje cenu jedné-
ho ziskaného roku Zivota Standar-
dizovanej kvality (QALY). Vysvet-
lit tedriu QALY a kvality zZivota je
mozné, no tazko sa da ocakavat,
Ze vazne chory ¢lovek akceptuje,
Ze prave on nedostane liek, kto-
ry by mu mohol predizit Zivotné
ocakavanie alebo zlepsit kvalitu Zi-
vota len preto, Ze ndklady na tuto
lie¢bu prekrocia nejakd - pre pa-

cienta imaginarnu — hranicu. Tato
problematika si vyzaduje skutoc¢ne
vytrvalu a korektnu osvetu, vrata-
ne diskusie o spoloc¢enskej solida-
rite a o hodnote Zivota (nie cenel).
Vysledkom nasho zdkonodarstva
je v kazdom pripade nepruznost
a obmedzené moznosti politické-
ho riadenia pristupu k najmoder-
nejsej liecbe. Aby bol efekt ten is-
ty, ale politické korekcie pruznejsie,
mantinely nakladovej efektivnosti
stacilo zakotvit do vyhlasky.

Tato spoloénost je este stdle
v oblasti dostupnosti inovativnych
liekov $tedra, ¢o nie je Standardné
ani vo vsetkych zapadnych kraji-
nach. Mnohé z odmietnutych liekov
su pacientom dostupné prostred-
nictvom vynimiek zdravotnych po-
istovni. Tato cesta je ale nepruzna
amenejtransparentndako prostred-
nictvom Zoznamu hradenych lie-

kov. Som presvedceny, Ze ani zdra-
votnym poistovniam tento stav ne-
vyhovuje.

V mnohych krajinach trva prilis
dlho, kym sa napriklad onkologicki
pacienti dostanu k modernym lie-
kom. Je v najlepSom zdujme pacien-
tov, aby sa k terapeutickym prelo-
mom v lie¢be dostali ¢o najskor.

Slovensko patri medzi krajiny
s dobrou dostupnostou liekov na
vzacne ochorenia. Vsetky kate-
gorizované “orphan” lieky su pl-
ne hradené zo zdravotného po-
istenia. ,Orphan” lieky, ktoré su
na Slovensku mimo kategoriza-
cie, nie su vacsinou zaradené ani
v systémoch uhrad inych eurdp-
skych krajin. Okrem finan¢nej na-
ro¢nosti liecby sa pri rozhodova-
ni o zaradeni ,orphan” liekov do
systémov Uhrad prihliada na to,
Ze tieto lieky sa vzhladom na ma-
ly pocet lie¢enych pacientov uva-
dzaju na trh s mensou kvalitou
medicinskej evidencie o Ucinnosti

a bezpecnosti, maju vysoku cenu,
tazko sa na ne aplikuju metddy na-
kladovej efektivity, su zaregistro-
vané len kratku dobu, preto nie je
dostatok skusenosti v redlnej kli-
nickej praxi a nie je mozné posudit
ich terapeuticky prinos. Ak vsak ,or-
phan”liek nie je zaradeny do systé-
mu Uhrad, neznamena to, Ze sa pre
pacienta stdva nedostupny. Do-
stupnost potrebnych liekov, ktoré
nie su kategorizované, je zabezpe-
¢ena formou individualneho posu-
dzovania. Vsetky ,orphan”lieky bo-
li v procese individualneho posu-
dzovania thrady schvélené na pInu
Uhradu zdravotnou poistoviou.
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DOC. PHARMDR.
TOMAS TESAR, PHD., MBA
Union zdravotna poistovia, a. s.

V  Eurdpe je pre zried-
kavé  ochorenie stano-
vena hranica menej ako
1:20000byvatelov,vUSA1:1500,
v Japonsku 1 : 2500. Existu-
je vsak aj termin ,ultra” a ,hy-
per” zriedkavé ochorenia. Vzdy
je teda potrebné vediet, o aké
zriedkavé ochorenie ide. Je po-
trebné zdoraznit, ze je velky
rozdiel medzi poziadavkami na
farmakoterapiu z registracné-
ho a kategoriza¢ného pohla-
du, ¢o je zohladnené v zdkone ¢.
363/2011 Z. z. V Eur6pe su me-
chanizmy uhrddzania liekov na
zriedkavé ochorenia rézne. Vo
Velkej Britanii sa pouziva zvyse-
na hodnota QALY - jeden ziska-
ny rok zivota Standardizovanej

kvality, v niektorych krajinach su
podmienky Uhrady rovnaké ako
pri vietkych ostatnych ochore-
niach. Ked' je potrebna analyza
z Udajov realnej klinickej praxe,
pouziva sa podmienend Uhrada
z verejného zdravotného pois-
tenia. Zdravotné poistovne ak-
ceptuju, Ze u casti zriedkavych
ochoreni je nutna draha farma-
koterapia. No Uhrada liekov mu-
si byt zaloZena na jasnom tera-
peutickom prinose. Farmaceu-
ticky priemysel ho musi zohlad-
nit v cenovej politike. Na Slo-
vensku by sme mali postupovat
cestou zdielania ndkladov a rizik
medzi poistoviiami a farmaceu-
tickym priemyslom.

S takymito tvrdeniami nesu-
hlasime. Cena lieku je len jednym
z faktorov, ktoré sa pri stanoveni
vy$ky uhrady musia zohladrovat.
Vyska uhrady lieku je vzdy posu-
dzovana komplexne. Dostupnost
inovativnych liekov na Slovensku
je porovnatelna s ostatnymi eu-
répskymi krajinami. Slovenski pa-
cienti maju pristup k celému radu

plne hradenych finan¢ne néklad-
nych liekov na vzacne ochore-
nia, ktoré napriklad vo Velkej Bri-
tanii nie su pre bezného pacienta
z verejnych zdrojov uhradzané. In-
dividudlne posudzovanie Ziados-
ti o Uhradu ,orphan” lieku umoz-
nuje okrem nakladovej efektivity
zohladnovat medicinske, etické
a spolocenské kritéria.

V medicinsky odévodnenych
pripadoch zdravotné poistovne
schvaluju individudlne Uhrady
pre nekategorizované lieky. Pa-
cienti so zriedkavymi ochore-
niami teda o ucinnu liecbu ne-
prichddzaju. Sleduje sa hodnota
dodato¢nych nékladov vynalo-
zenych zverejného zdravotného
poistenia za jednotku zlep3enia
zdravotného stavu pri pouziti

posudzovaného lieku ako efek-
tivnejsieho variantu liecby za je-
den ziskany rok zivota Standar-
dizovanej kvality. Tato jednotka
berie okrem prezivania do Uva-
hy aj kvalitu zivota, reflektuje
teda oba délezité rozmery. Pod-
poruje sa tak ndkladovo efektiv-
ne a spravodlivé rozdelovanie fi-
nancnych zdrojov v celom systé-
me zdravotnej starostlivosti.

NajdolezitejSim parametrom
je terapeuticky prinos pre pa-
cienta. Treba zd6raznit, Zze v po-
slednych rokoch prinasa vyskum
velmi malo inovativnych liekov,
ktoré maju vplyv na prezivanie
a kvalitu zivota pacienta. Jednou
z podmienok fungovania systé-
mu verejného zdravotného po-
istenia je finan¢nd udrzatelnost.

Preto je potrebné, aby skuto¢né
inovativne molekuly boli hra-
dené vyrazne vyssie ako inova-
cie, ktoré takyto vyznam nedo-
sahuju. Slovenski pacienti maju
zverejného zdravotného poiste-
nia liecbu hradent v takej miere,
aka casto nie je ani v ekonomic-
ky vyspelejsich krajinach.
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Otazka: Ako sa lie¢i dedicné
ochorenie hemofilia?

Odpoved: V zaciatkoch lie¢-
by sa pacientom podavala trans-
fuzia celej krvi. Dnes sa injekc-
ne podavaju cisté molekuly fak-
torov zrazanlivosti. Su izolované
z krvnej plazmy.

Hemofilia je zriedkavé a za-
tiall eSte nevyliecitel'né
ochorenie. Spdsobuje ju genetic-
ka porucha tvorby bielkovin, kto-
ré zabezpecCuju zrazanie krvi. Na
rozdiel od ostatnych krvacavych
chorob, ktoré sa objavuji rovna-
ko u muZov aj Zien, sa hemofilia
klinicky prejavuje len u muZov.
Pri hemofilii sa prejavy krvacania
zvycajne objavuju pred prvym ro-
kom Zivota. K typickym prejavom
choroby patri opakované krvaca-
nie do pohybového aparatu, kto-
ré pri neadekvatnej liecbe vedie
k trvalému poskodeniu kibov
ainvalidite.

Hoci prvé spravy o hemofilii
pochadzaju uz z 2. storocia n. 1.,
liecba sa stala redlnou az s nastu-
pom transfuzii v 20. storo¢i. Spo-
¢iva totiZ v doplneni chybajtcej
bielkoviny - faktora zrazania - do
krvi pacienta.

Za poslednych patdesiat ro-
kov presiel vyvojliecby pre hemo-

filikov velku cestu. Kym na zaciat-
ku sa podavala transfizia celej kr-
vi, dnes sa podavaju ¢isté moleku-
ly koagulacnych faktorov, ktoré su
izolované z krvnej plazmy. Na trhu
st dnes dostupné aj lieky, ktoré sa
vyrabaji rekombinantnymi tech-
nikami. Pred sto rokmi bola prie-
merna dizka Zivota hemofilikov
desat rokov. Vdaka liekom sa dnes
pacienti dozivaji takmer takého
veku ako bezna populacia. Preven-
tivne podavanie faktorov zraZania
moze obmedzit vyskyt krvacania.
Tento sposob liecby sa oznacuje
ako ,profylaxia“ a dnes je zlatym
standardom lie¢by hemofilie de-
ti. Cielom profylaxie je elimi-
novat spontdnne krvacanie

do kibov a zabranit ich chro-
nickému poskodeniu.

Na Slovensku poskytuju he-
mofilikom na regionilnej
urovni zakladnu lie¢bu
hematolégovia. Zlozi-
tejsie pripady riesia
Specializované
klinické pra-
coviska. Na-
rodné hemo-
filické cen-
trum v Brati-
slave okrem hemato-
légov zdruzuje multidisciplinar-
ny tim $pecialistov, ktori riesia
komplikacie ochorenia a uz viac

ako Styridsat rokov vedie celoslo-
vensky register hemofilie a inych
vrodenych krvacavych ochoreni.
V ramci Eurdpy je tento register
vynimocny.

by hemofilie na Slovensku patri
za posledné dve desatroc¢ia dobra
dostupnost kvalitnych liekov na
lie¢bukrvacania, zavedenie doma-
cej liecby hemofilie uz pri prvych
naznakoch krvacania, umozZnenie
naroc¢nej operacnej liecby pacien-
tov s hemofiliou a predovsetkym
zavedenie profy-

CHYBAJUCA BIELKOVINA V KRVI
Hemofiliu spésobuje geneticka po-
rucha tvorby bielkovin, ktoré zabez-
pecéuju zrazanie krvi.

FOTO: ISTOCK
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laxie u deti. Td dnes vyuziva viac
ako 80 % deti - pacientov do 18 ro-
kov. V Zivote nasich hemofilikov
zohrava vyznamndu tlohu aj Slo-
venské hemofilické zdruzZenie,
ktoré pre hemofilikov kazdoro¢ne
organizuje rehabilitacné pobyty.

doc. MUDr. Angelika Batorova, PhD.
Narodné hemofilické centrum, Klinika hematoldgie
atransfuziolégie, Univerzitna nemocnica, Bratislava
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menime moznosti
v hemofilii°

novo nordisk’

Otazka: Co je to familiarna amyloidna

polyneuropatia? Ako sa lie¢i?

Odpoved: FAP je neuromuskularne ochorenie, ktoré sa
prejavuje u mladych ludi. Pre pacienta Milana Lackovica bo-
la pred dvomi rokmi jedinou nadejou transplantacia pecene.

Od roku 2011 st na FAP aj lieky.

FAP: Nebezpecné
ochorenie tridsiatnikov

Novy liek pomoze

v latentnom Stadiu

Pacienti s neurologickym ochorenim
familidrna amyloidna polyneuropa-
tia (FAP) nemali v minulosti najlepsie
vyhliadky. Od prvych prejavov ocho-
renia sa zriedkavo dozivali viac ako
desat rokov a ich jedinou nadejou bola
narocna transplantacia pecene. UZvy-
Serokanatoto dedi¢né ochorenie exis-
tuje G¢inna liecba.

Pri FAP génova porucha sposo-
buje, Ze inak zdrava peceni produku-
je abnormalnu bielkovinu transty-
retin. T4 sa transformuje na amylo-
id, ktory sa uklada do periférnych
nervov a spdsobuje tazké poskode-
nie nervovych vlakien. Priemerny
vek pacientov pri vzniku ochorenia
je 30 rokov. K prvym priznakom cho-
roby patria bolestia poruchy citlivos-
ti. Postihnutie motorickych nervo-
vych vldkien sa prejavuje svalovou
slabostou a ubidanim svalstva. Po-
Skodenie vegetativnych nervovych
vlakien sposobuje poruchy réznych
organov. Diagndza FAP sa definitiv-
ne potvrdzuje molekularno-genetic-
kym vySetrenim. Prognéza FAP bola

bezliecby doteraz velminepriazniva,
umrtie nastavalo obvykle do 10 rokov
od prvych priznakov.

V poslednych rokoch sa v lie¢-
be pouzivala transplanticia pece-
ne. U niektorych pacientov dokaza-
la transplantacia ochorenie zastavit
alebo spomalit. K zasadnému prelo-
mu v liecbe doslo v roku 2011, odkedy
je k dispozicii G¢inny liek. Ten zabra-
nuje transformaécii transtyretinu na
amyloid a jeho ukladaniu do perifér-
nych nervov.

V Centre pre neuromuskularne
ochorenia v Univerzitnej nemocni-
ci Bratislava - Ruzinov sledujeme pri-
buzenstvo s vyskytom FAP. U dvoch
pacientov bola v minulosti realizo-
vana transplantacia pecene. Novy
liek je indikovany najma u mladych
pacientov, ktori maji FAP definitiv-
ne potvrdenu molekularno-genetic-
kym vySetrenim, a eSte st v latent-
nom §tadiu ochorenia.

doc. MUDr. Peter $palek, PhD.
veduci Centra pre neuromuskularne ochorenia
Univerzitna nemocnica Bratislava — Ruzinov

SPECIALIZOVANA PRILOHA SPOLOCNOSTI MEDIAPLANET

absolvoval unikatnu
domino transplantaciu
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Hrobarovi som utiekol
O MinUtu dvanast®

Choroba u mna prepukla, ked
som mal 32 rokov. Zacal som poci-
tovat tipnutie prstov, pridruzilo sa
nechutenstvo, tinava, slabost. Po-
stupne som vobec nemohol pra-
covat. KedZe v nasej rodine sa toto
ochorenie uz vyskytlo, vedel som,
Ze sa s tym neda nic robit. Dva ro-
ky od vypuknutia choroby sa obja-
vila nadej, Ze by bola moZna trans-
planticia peCene. Najprv som ne-
mal chut do toho ist. Presved¢il ma
aznatlak mojej Zeny.

Cakanie na vhodného dar-
cu bolo psychicky vycerpavaju-
ce. Bal som sa a bolo tazké uverit,
Ze by sa to mohlo podarit. Jedného
dna zazvonil telefon a ja som musel
vyrazit do Banskej Bystrice. Bolo to
tri roky po vypuknuti choroby a uz
som bol v zlom zdravotnom stave.
Hrobarovi z lopaty som utiekol do-
slova o minttu dvanast.

Moja pecen bola vhodna pre
iného pacienta, takZe som sa stal
sucastou unikatnej domino-trans-
planticie. Transplanticia trvala
osem hodin. Po narkéze som sa zo-
budil na sale. Vsetko okolo mia bli-
kalo, pipalo a zo miia tr¢alo mnoz-
stvohadiciek. Napriek tomu som bol
naseba hrdy alekarom som bol vdac-
ny. Operacia je vSak len zaciatok, or-
gan sa musi v cudzom tele ujat. Na
pocudovanie vSetkych moje zotavo-
vanie trvalo velmi kratko. Po troch
tyzdiioch som mohol ist z nemocni-
ce domov. So sebou som siniesolige-
litku plni liekov. Dnes, dva roky po
operacii, sa citim dobre. Choroba sa
zastavila a zostali len dva lieky, kto-
1é budem pravdepodobne uzivat do
konca Zivota. Chodim na dlhé pre-
chadzky, v lete plavam, bicyklujem.
Vnimam iné veci ako predtym asom
Stastny, Ze Zijem.

Inzercia

iz

www.pfizer.sk

Spoloéne pracujeme pre zdravsi svet™

PFIZER LUXEMBOURG SARL, o.z., Tower 115, Pribinova 25, 811 09 Bratislava

POMAHAME AJ LUDOM

SK 13 - 012



GSK V LIECBE ]
ZRIEDKAVYCH CHO

trva aj niekolko\ roko
\ vacienti strach, bezmocnost a

okolia. V sucasnosti je liecenych menej
ov so zriedkavymi ochoreniami.

dkavé ochorenia su velmi vzacne, no prito
¢innych liekov na ich lie¢bu je mimoriadn \\
tom, ¢i ochorenim trpi jeden alebo tisic
jedného ludského zivota je nevycis

RN

OLOéNOS""' GSK SA ROZHODLA V roku 2010 sme otvorili samostatné Centrum pre

. . . . zriedkavé choroby;. ktoré sa Specializuje vylu¢ne
RIJAT TUTO VYZVU A POMOCT na vyskum a vyvoj liekov-pre zriedkavé ochorenia.
J
OM SO ZRIEDKAVYMI Prioritne sa zameriavame naviw

CHOROBAMI, ABY MOHLI 71T zo Styroch terapeutickych oblasti:

PSIE A DLHSIE. « VRODENE METABOLICKE CHOROBY
e ZRIEDKAVE ZHUBNE OCHORENIA KRVI

* IMUNITNE ZAPALY
* VZACNE OCHORENIA POSTI

® VV‘VVV‘V'GIaxoSm|thKI|ne Slovakia s.r.o. /
GlaxoSmithKline Galvaniho 7/A, 82104 Bratislava————
tel: 02/4826 1111, fax: 02/4826 1110, recepcia.sk@gsk.com
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