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ABSTRAKT

Bakalarska prace s nazvem Ichtydza - nemoc celé rodiny se zabyva onemocnénim
Ichtyéza, jeho typy, dédi¢nosti a kvalitou Zivota pacientl. Prace je rozdélena na ¢ast
teoretickou a ¢ast praktickou. V teoretické ¢asti se vénuji jednotlivym typtim
onemocnéni, moznostem diagnostiky, terapie a vlivem na porod matky ditéte s timto
onemocnénim. V ¢asti praktické zkoumam obdobi prvnich znamek onemocnéni
ditéte, vliv na porod ditéte, postoj rodici ditéte s ichty6zou k planovani dalstho
potomka a miru kazdodenni zatéZe pro nemocné a jejich pecovatele. Vyzkum
provadim formou dotazniku rozeslaného mezi rodiny, jejichZ ¢len danym
onemocnénim trpi a dotazniku dopliikového, ktery byl predloZen matkam zdravych
déti. Prace je zamérena na vétsi informovanost verejnosti o Ichtydze, o nezbytné péci
o kliZi postiZenych a o neinfek¢nosti tohoto onemocnéni. V priloze ¢.3 jsou uvedeny i
nejoblibenéjsi pripravky ke zmirnéni klinickych priznaki.

klicova slova: ichty6za, genetika, kvalita Zivota, péce, Zivot, dédi¢nost, diagnostika,
terapie, porod, prenatalni



ABSTRACT

Bachelor thesis entitled Ichthyosis - A disease of the whole family deals with the
disease Ichthyosis, its types, heredity and quality of life of patients. The work is
divided into a theoretical part and a practical part. In the theoretical part I present an
individual types of diseases, possibilities of diagnostics, therapy and the influence on
the labour of a mother of a child with this disease. In the practical part, | examine the
period of the first signs of childhood disease, the impact on childbirth, the attitude of
parents of a child with ichthyosis to plan another child and the degree of a daily
burden for patients and their caregivers. I carry out the research in the form of a
questionnaire sent out among the families whose members suffer from the given
disease and a supplementary questionnaire, which was presented to the mothers of
healthy children. The work is focused on greater public awareness of Ichthyosis, the
necessary care of the skin of the affected and the non-infectiousness of this disease.
The most popular products for relieving clinical symptoms are introduced in the
attachment No. 3.

keywords: ichthyosis, genetics, quality of the life, care, life, heredity, diagnostics,
therapy, labour, prenatal
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1. Uvod

Jako téma své bakalarské prace jsem si vybrala vzacné onemocnéni zvané ichtyéza.
Nazvala jsem ji Nemoc celé rodiny pravé proto, Ze narocnost péce o nemocného jedince
vétsinou zaméstna oba rodice a onemocnéni se musi vse podFidit. Vétsi ¢ast ichtydz je
navic geneticky podminéna, tudiz pfenaseci bez pfiznakll mlze byt opravdu nékolik ¢lent

rodiny, coZ se v dnesni dobé Ize dozvédét pomoci genetické DNA diagnostiky.

O ichtydze jsem si pfala napsat praci jiz pred 4 lety, kdy jsem se na jedné akci setkala

s nemochym Martinkem a jeho maminkou, kde v ramci slavnosti mésta délali osvétu o
ichtydze. Zaujala mé jejich pozitivni energie a chlapeckova bezprostfednost, s jakou o své
nemoci mluvil, ve svych teprve 5 letech. Vyhledala jsem si na socialnich sitich Spolek
Ichtydza, ktery pani Kadlecova spolecné se svym manzelem zalozili a zadala si o
onemocneéni, o kterém jsem do té doby neméla ani tuseni, hledat vice informaci. Bylo pro
meé velmi prijemnym prekvapenim, kdyZ jsem na tyto dva hrdiny zacala zanedlouho
harazet ¢im dal tim castéji i v médiich.

Lidé si nékdy pod pojmem ichtydza predstavuji psychiatrické onemocnéni a zvlastné se
chovajiciho, nezapadajiciho ¢lovéka. Lze se setkat i s lidmi, ktefi se domnivaji, Ze je
ichtydza nakazliva a nemocného ¢lovéka se strani. Cilem mé prace je pfiblizit onemocnéni
sirsi vefejnosti, ktera vétsinou nema o ichtyéze zadné informace. Rada bych, aby v ni nasli
uzite¢né informace i rodiny, jejichz ¢len se s nemoci potyka a pedagogové, ktefi maji dité
s ichtydzou ve své tridé. Péce o nemocného jedince byva totiz narocna a casto jsou
pacienti odkazani na pomoc druhého po cely Zivot, nejen v détstvi. Problém ichtydzy
spociva hlavné v mnoiZstvi potfebného ¢asu ke kazdodenni pédi, finanéni naro¢nosti a
psychické zatézi nejblizsich. Rozeznavame dva zakladni typy ichtydz, jenz maji nékolik
podtypd, které se od sebe mohou vyrazné lisit svymi projevy i mirou nutné kazdodenni
péce.

Praci jsem rozdélila na ¢ast teoretickou a praktickou. V ¢asti teoretické se zabyvam
popisem onemocnéni a jeho druhy, rizikovymi faktory, diagnostikou a terapii. Zminény
jsou i pfipravky, které pacienti nejcastéji vyuzivaji. V praktické ¢asti jsou uvedeny vysledky
Setfeni mezi rodinami, jejichz ¢len, nejcastéji dité, ichtydzou trpi.

Prace je napsana ve spolupraci s pfednim odbornikem na ichtyézu MUDr. Blankou
Pinkovou z Fakultni nemocnice v Brné a genetickou Mgr. Romanou Borskou ze stejného
pracovisté.
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Teoreticka cast

2. Anatomie kuze

Kdze (cutis) je nejvétsi organ lidského téla. Ma spoustu dllezitych funkci, zejména pak
funkci ochrannou (ochrana pred ztratou dulezitych latek z téla, ochrana pfed
nebezpeénym zarenim, chemickymi a fyzikalnimi vlivy...), termoregulacni, exkreéni (potni
Zlazy). Pomaha udrzovat homeostdzu a metabolizuje se v ni ergosterol na vitamin D.
Hmotnost kize u dospélého jedince je zpravila kolem 3 kg. U obéznich jedincll se muze
ale pohybovat az kolem 20 kg, diky tomu, Ze povrch téla je o mnoho vétsi a kiize obsahuje
vice tukovych bunék.

KGze ma 3 hlavni vrstvy. Jsou to epidermis (pokozka), dermis (skara) a tela subcutanea
(podkoznivazivo). (2),(3)

2.1. Epidermis

Epidermis ma tloustku 50 — 100 um. Jednd se o vrstevnaty dlazdicovy epitel a déli se dale
na 5 vrstev. Jsou to: stratum basale, stratum spinosum, stratum granulosum, stratum
lucidum (objevuje se v mistech siln&jsi pokozky) a Stratum corneum (nejsvrchnéjsi).

2.1.1. Stratum corneum

SC, neboli vrstva rohov3, je nejsvrchnéjsi vrstvou kdze. Jeji souédsti jsou korneocyty
(zrohovatélé keratinocyty - ploché buriky vyplnéné keratinem), Langerhansovy bunky
(imunitni funkce), melanocyty (tvorba melaninu a jeho pfenos do keratinocytl — ochrana
jejich jader pfed UV zafenim), Merkelovy buriky (tvorba receptort hmatu) a lipidova
matrix, coZ je mezibunécna hmota, tvorena lipidovou dvojvrstvou. Ta je uspofadana do
lamel a tvofi charakteristickou lamelarni strukturu. Diky ni ma rohova vrstva funkci
bariéry, ktera ma omezenou propustnost. Mezibunécna hmota je tvofena prevazné
ceramidy (50%), cholesterolem (25%), volnymi mastnymi kyselinami (10%) a cholesterol
sulfatem (5%). (2),(3),(5)

Ceramidy

Cer jsou nejvice zastoupena slozka v lipidové matrix. Celkem zndme 15 druhd, které se od
sebe navzajem lisi jejich stavbou a délkou retézce. Jsou velmi dlleZité pro hydrataci a
obnovu kozni bariéry. Bez jejich spravné funkce ¢i pfi jejich deficitu je pokozka sucha a
podrazdéna. (3),(23)

Cholesterol sulfat
CholS hraje dalezitou roli ve funkci kozni bariéry, ve vyvoji, pfi diferenciaci keratinocytl a
v odlupovani (deskvamaci) kdze. (3),{23)

Cholesterol

Chol je steroid Zivocisného plvodu, konkrétné zoosterol. Télo si 70% dokaze vyrobit
samo, zbytek je pfijiman z potravy. V kdzi stabilizuje strukturu membrany tim, ze se jeho
hydroxylové skupiny navazuji na fosfolipidy a sfingolipidy a jeho steroidni ¢ast na Fetézce
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volnych mastnych kyselin. Pomaha udrzet spravnou lateralni a lamelarni strukturu, rovnez
i vodni rovnovahu (fluiditu) kize, diky které ma kdze spravnou permeabilitu. Pravé zmény
v jeho koncentraci propustnost ovliviuji. (3) (4) (13)

2.1.2. Stratum lucidum

SL se objevuje na mistech, kde je klze silnéjsi. Je to eosinofilni vrstva obsahujici
prechodna stadia mezi keratinocyty a zrohovélymi bufikami.

2.1.3. Stratum granulosum

SB je tvoreno 3 vrstvami bunék. Obsahuje granula keratohyalinu, coZ jsou cytoplasmatické
agregaty tvorené vlakny cytokeratinu a proteiny, které se vyrazné podili na rohovéni
pokozky.

2.1.4. Stratum spinosum
Jedna se o vrstvu s trnovitymi vybézky keratinocytd.

2.1.5. Stratum basale

SB je tvoreno jednou vrstvu cylindrickych bunék. Tvofi se zde keratinocyty a zacdina zde
proces rohovéni. Ten za fyziologickych podminek trva 4 tydny. Buriky postupné ztraci
jadra a vodu. Polovina procesu probiha v SC. (2),(3)

2.2. Dermis

Dermis, neboli $kara je vrstva kliZze tvofena vazivem. Jeji tloustka je 0,5 — 2,5 mm. Déli se
na stratum papillare, coz je vrstva povrchova a stratum reticulare, coz je vrstva hlubsi.

2.2.1. Stratum papillare
Je protkdna siti kapilar, obsahuje vazivové buriky a sit vldken.
2.2.2. Stratum reticulare

Obsahuje hlavné husté svazky vlaken — kolagennich fibril. Neni tak elastické jako SP a
obsahuje i méné bunék. (2) (3)

Fibrily se sdruZuji do snopcu, které tvofi sit.

Ve skafe mUZeme najit i svaly. Jsou to zaprvé mm. Arrectores pilorum, neboli vzpfimovace
chlupt, které slouzi i k vypuzovani sekretu z mazovych zlaz. Zadruhé sité bunék hladkého
svalstva v hlubsich vrstvach. (2) (3)

2.3. Tela subcutanea

Obsahuje téz sité kolagennich a elastickych vldkem. Hromadi hromadi podkozni tuk. Ma

zasobni funkci. Podili se na bariérové a mechanické odolnosti kiize. Nejtenci na ocnich

vickach, nejsilnéjsi na hyzdich, bfise a stehnech. (2) (3)
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3. Ichtyodza

Ichtydza je vzacné kozni onemocnéni. Je to skupina heterogennich poruch
charakterizovanych odlupovanim kuzZe s hyperkeratézou a/nebo Supinaténim
Rozezndavame dvé zakladni skupiny ichtydz, dédicné a ziskané. Oba tyto typy maji nékolik
dalsich forem s riznym stupném zavaznosti a tedy i rliznou mirou potfebné péce. Pficinou
ziskanych forem muze byt nddorové onemocnéni, infekce, malabsorbcni syndrom spojeny
s hedostatkem nékterych vitamind, autoimunitni, metabolicka ¢i endokrinni porucha,
uzivani nékterych Iéciv a dalsi. Ichtydzy Ize také rozdélit na syndromatické a
nesyndromatické. U nesyndromatickych forem je postizena pouze klize. U
syndromatickych jsou postizeny i dalsi organy. Nékteré typy mohou byt syndromatické i
nesyndromatické, napriklad RXLI. (4) (29)

Kazdy druh je vyrazné odlisny svym klinickym projevem a v nékterych pripadech i
histologickymi a strukturalnimi vlastnostmi. Spektrum je opravdu velké, mame typy velmi
mirné s nepatrnymi projevy i typy velmi zadvazné a zivot ohrozujici. Diagnostika je velmi
slozitd, vyuzivaji se véechny dostupné metody, a to hodnoceni klinického projevu,
histologického a biochemického nalezu a neustale se rozvijejici molekularni DNA
diagnostiky, diky niZ jsme schopni uréit konkrétni postizeny gen/geny. Objev molekularni
podstaty vétsiny druhd ichtydz nam umoznil porozuméni interakcim mezi epidermalnimi
proteiny a jejich roli v normalni epidermalni funkci. Pacienti mohou byt pro danou mutaci
homozygoti, heterozygoti ¢i slozeni heterozygoti. U heterozygotu je postizena pouze
jedna alela. U homozygotl obé dvé alely, obé obsahuji stejnou mutaci. Slozeni
heterozygoti maji mutaci v obou alelach, avsak v kazdé jinou. (4) (10) (17)

Odlupovani je koneény vysledek proteolytické degradace korneodesmosomt
(mezibunécénych spojeni v ramci Stratum corneum) zpUsobené tfenim a bunéénou
hydrataci. Odlupovani vyZaduje normalni epidermalni diferenciaci a zavisi na pH
gradientu, pfitomnosti protedzovych inhibitorl a generovani hygroskopickych molekul

v ramci bunék ze Stratum corneum. Abnormality v odlupovani a diferenciaci jsou obvykle
vysledkem abnormalniho vylucovani corneocytl — retencni hyperkeratézy, nebo ze
zvysené proliferace epidermalnich bunék — epidermalni hyperplazie. (4) (9)

Ichtydza je stale ve stavu zkoumani a dosud nebyly vyvinuty Ucéinné léky. Ke zmirnéni
pribéhu, respektive klinickych ptiznakl, se vyuziva finanéné velmi nakladna
dermokosmetika, a rizné metody odstranovani prebytecné a ztvrdlé klze. (7) (29)

Fenotyp onemocnéni se méni v zavislosti na prostfedi, rocnim obdobi a také s vékem
pacienta. Projev mUzeme také charakterizovat pomoci terminll penetrace a expresivita.
Penetrace popisuje, zda je mutace genu vlbec ve fenotypu projevena. Expresivita potom
vyjadfuje miru projevu. (15)
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4. Zivots ichtyézou

Zivot s jakymkoliv onemocnénim znamena vice & méné omezeni. U ichtydzy to plati
dvojnasob. Bez ¢asové narocné péce o klizi a specifickych opatfeni se jedinci s timto
onemocnénim neobejdou.

KGZe pacientl je obecné velmi tvrda, tlustd. Casto je trapi i nepfijemné svédéni. Diky
tvrdosti ma kliZze tendence praskat a je zde velké riziko infekce. Jedinci maji také
omezenou pohyblivost kloubd, snizenou senzitivitu na teplo/chlad a dotek. Pro dité to
zhamena, Ze si ihned po probuzeni nemohou jit ihned hrat a pokud dochazi do skoly, musi
vstavat dfive, aby se jim jeden z rodi¢( mohl o kiiZi postarat, pfipadné pokud je jiz vétsia
jeho stav tomu dovoluje, aby se o kliZi postaralo samo. Co se tyce sportu, neni realné, aby
pacient néjaky délal na vyssi Grovni a problémem muze byt i télesna vychova ve skole, ze
které jsou vétsinou automaticky omluveni. Nemocni jedinci nemaji spravné funguijici
termoregulaci a jejich télo se velmi rychle prehfiva. Problém tedy nastava i behem
teplejdich mésicl, nebo pobytu u more. Skoly v pfirodé, tabory, $kolni vylety aj. jsou téz
velmi téZce realizovatelné, obzvlaste u vaznéjsich forem icht. Mezi vrstevniky jsou

z dlvodu odlisného vzhledu a rezimu realné posmésky, ¢i dokonce sikana. MUze byt tedy
velmi ndroéné najit vhodnou MS &i ZS, kam dité umistit, aby v instituci bylo spokojené.

V nékterych pfipadech je doporucen psycholog ¢i psychoterapeut, ktefi ditéti pomohou se
se svou odlisnosti vyrovnat. S tim pomaha hodné i Spolek Ichtyéza, kde si nejen béhem
srazll mohou déti o svych trablich promluvit mezi sebou a citi se jako soucast velké
skupiny, ve které maji klizi podobnou jako ostatni. (6) (32) (37) (39)

Kazdé onemocnéni ditéte je mozna jesté vétsi zatézi pro rodice. Zalezi samoziejmeé na
povaze rodice, na tom, zda dité bylo planované, na podpore okoli, na stabilité rodiny,
financni stabilité, zazemi a dalSich faktorech. | pro rodice, které své dité miluji nadevse,
maji milujiciho partnera a vyhovujici zazemi, je ale toto onemocnéni vétsinou
nepredpokladana situace, se kterou se musi vyrovnat, naucit se s ni Zit a podfidit ji

v podstaté cely Zivot. Kazdé vazné onemocnéni je narocné pro fungovani partnerského
vztahu, obzvlasté pokud na sebe partnefi nemaji dostatek ¢asu a néjaky cas pouze pro
sebe. Pro vyrovnani se situaci je vhodné vyhledat odbornou pomoc. Pomoci muze také
sdileni svych pocitd, otazek a rad s dalsimi rodi¢i obdobné nemocného ditéte. (6) (26)

Pro jednoho z rodicd ¢asto ichtydza znamen3, Ze se ani po rodi¢ovské dovolené nevrati do
prace. Skloubit casté navstévy lékare (kozni, usni, o¢ni a dalsi), pravidelné promazavani
klZe a dalsi zalezitosti s Gvazkem v praci je vétsinou nerealné.

Lze zazadat o podporu od statu, ktery poskytne rodi¢im 3 000 — 6 000,- mésicné na
krémy a dalsi potfebné véci, ale bohuzel kritéria jsou velmi pfisna a nezohlednuji realny
stav pacient(. Spousta rodi¢l teda na podporu vibec nedosahne. (34) (37)
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5. Spolek Ichtyoza

V roce 2014 byl zaloZzen Spolek Ichtydza. Zakladateli jsou manzelé Kadlecovi, ktefi si

z détského domova osvojili malého Martinka s diagndzou (???). Adoptivnhi maminka
Martinka, Hana Kadlecova, ihned po osvojeni aktivovala a doplnila jiz vytvofenou
komunitu rodiéu, které se staraji o dité s ichtydézou. V roce 2014 Spolek uspofadal prvni
akci a od té doby se povédomi verejnosti o ichtydze velmi rozsifilo. Roku 2015 byla
navazana velmi ddlezita spoluprace s MUDr. Blankou Pinkovou a Mgr. Romanou Borskou,
specialistkami na genodermatdézy z FN Brno. Kromé akci pofadanych pro rodiny

s nemocnymi détmi z Ceské i Slovenské republiky, jako jsou kazdoroéni srazy pacientd,
Susidny a verejné shirky potfebnych krému a dalsich pripravk(, se také Spolek snazi o
osvetu ve Skolach a dalsich institucich a poradany jsou téz charitativni béhy. V poslednich
letech se ichtydza dostala i do médii, v roce 2016 byla navazana spoluprace s patronkou
Spolku, here¢kou Zuzanou Vejvodovou. V roce 2017 byl zaloZzen YouTube kanal a Sirsi
osvéta byla realizovand pomoci Ceské televize, Ceského rozhlasu, TV Barrandov, DVTV,
IDnes a dalsich. V roce 2018 se ambasadorem stal Patrik Dérgel, ktery nejdfive pomohl
§ifit osvétu v televiznim poradu Tvoje tvaf ma znamy hlas. V tomto pofadu si o rok pozdéji
vybral Spolek Ichtydza i herec Marek Lambora, kterému se v televizni show velmi dafilo a
ziskal tak pro Spolek celkem 300 000,-. V roce 2019 byly téz poradany vystavy fotografii
pacientl, nejprve ve FN Brno, pozdéji ve FN Motol. Détem byly kromé kosmetickych a
kosmeceutickych pfipravk( darovany, ¢i diky Spolku pofizeny, mobilni klimatizace, UV
obleceni, pedikérni strojky, zvlhéovace vzduchu aj. Martinek se svou maminkou také
poskytly rozhovory do pofadli Védomy Zivot, Rozhovory s lidmi a dalsich. Ve spolupraci se
zpévackou Tamarou Klusovou se spolek zUcastnil osvéty ,,Srdcem, ne o¢ima“, v ramci
Svétového tydne rovnosti tvari.

Velké pokroky Spolku Ichtydza jsou patrné i z poétu darovanych pripravkl béhem
poradanych sbirek. V roce 2015 bylo pfi historicky druhé sbirce vybrano 214 krém.
Podzimni sbhirka pofadana roku 2019 znamenala pro pacienty jiz 2 248 ks pfipravkd.
Aktualné je ¢leny Spolku pfes 40 pacientd. (35)

Osobné jsem méla moznost se posledniho srazu pacientd z CR a SK ztéastnit. Za sebe
musim Fici, Ze ze véech ¢lenl Spolku je citit obrovska sila, pozitivni energie, laskavost a
ochota pomahat druhym. Musim vyzdvihnout zakladatelku, pani Hanu Kadlecovou, ktera
je opravdovy andél a v soutézi Zena roku 2019, v kategorii Charita, se stala finalistkou
haprosto opravnéné.
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6. Druhy ichtydzy

Epidermalni bariéra je utvofena z poskladanych corneocytl obklopenymi vysoce
hydrofobnimi lipidovymi vrstvami — lamelami, tvofenymi sekreci obsahu lamelarnich tél
na rozhrani Stratum granulosum a Stratum corneum. Vétsina mutaci, které vedou k
ichtydze, ovliviiuje metabolismus lipidd nebo epidermdalnich protein(, coz vede k
bariérové dysfunkci a ma za nasledek zvyseni transepidermalnich ztrat vody a snizeni
kapacity zadrzovani vody. Mnhoho rysli ichtydzy se povaZuje za nepretrzité kompenzaéni
pokusy o obnoveni bariéry (napt. zvysena regulace syntézy epidermalnich lipid(,
epidermalni hyperproliferace a zanét). Tato homeostaticka reakce pravdépodobné
umoziuje preziti postizenych jedincud. V roce 2009 se sesla mezinarodni skupina
odbornikll na ichtyézy a vytvorila ustalenou klasifikaci zalozenou na znamych klinickych,
histologickych, biochemickych a genetickych vlastnostech forem ichtyéz. (4) (11)

6.1. Nesyndromatické formy ichtyézy

Byly vymezeny ctyfi hlavni formy nesyndromatickych ichtydz, zaloZzené prevazné na
klinickych a genetickych vlastnostech. Jedna se o nejcasté;jsi formy ichtyozy.

6.1.1. Ichthyosis vulgaris

Jednd se o nejbézinéjsi druh ichtydzy, ktera je prenasena jako autozomalné polo-
dominantni rys. Jedna se o lehéi formu ichtydézy a vétsina jedincd postizenych touto
poruchou je pravdépodobné nediagnostikovana. (4) (14)

Molekularni podstata

U této formy je mutovan gen pro tvorbu filaggrinu, profilaggrin. Témér 10% vsech
severoevropanl ma tuto mutaci minimalné v jedné alele tohoto genu. IV je nyni znama jako
semi-dominantni porucha. Projevy jsou pozorovany i u mutaci na jedné alele, ale pokud
jsou mutovany obé alely, jsou projevy horsi. Filaggrin hraje daleZitou roli ve spojovani
proteinl (involurcin) a lipida (ceramidy) v obdlce corneocytll. Kromé toho se rozkldda na
metabolity aminokyselin, které zvysuji hydrataci pokozky — pfirodni hydratac¢ni faktor. Bez
filaggrinu nemulze epidermis zajistit normalni bariérovou funkci. Zvysuji se
transepidermalni ztraty vody, coZ vede ke xerdze a snadnéji dochazi ke vniknuti cizich latek
(alergenti a patogentll). Tim se i vice vystavuje riziku atopickych spoustééa. Riziko je nejvétsi
u jedincl se dvéma mutovanymi alelami. Ackoliv u détivzacné, mohou se ,,ziskané” supiny
objevit u pacientd s poruchami vyzivy (hypo/hypervitamindza), hypothyroidismem,
sarkoidézou, dermatomyositydou, tuberkulézou, HIV a neoplastickymi poruchami
(zejména lymfomy). Je tfreba poznamenat, Zze tyto formy byly popsany jesté pred
dostupnosti  testovani na  profilaggrinové mutace. Vzhledem ke spousté
nediagnhostikovanych pacientim je tedy mozné, ze onemocnéni slouzi jako spoustéc pro
zvySenou kozni zanétlivost nebo suchost a vede ke zvysené expresi genové mutace. (4) (16)
(17)

Klinické projevy
IV neni pfitomna pfi narozeni a byva zaznamenana nejdfive po prvnich 2 meésicich Zivota,

casto aZz pozdéji v détstvi. Ichthyosis vulgaris se obecné zlepsuje s vékem, v |été a v teplém
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vlhkém prostfedi. Supiny jsou nejvyraznéjsi na extenzorovych plochach konéetin a jsou
nejzavaznéjsi v chladném a suchém podasi. Supiny na pretibiadlni a lateralni strané dolnich
koncetin jsou velké a ovalné, pripominaji rybi Supiny. Na ohybovych oblastech se
charakteristicky nevytvafi. U jedincli s tmavou pleti byvaji Supiny tmavsi. Supiny na ¢ele a
tvarich bézné v détstvi, obvykle s vékem mizi. Charakteristicka je ale hyperlinearita a mirné
az stredni ztlusténi kdze na dlanich a chodidlech. Hyperkeratéza se mlzZe objevit i na
loktech, kolenou a kotnicich. Snizend nebo chybéjici granuldrni vrstva v fezech kldze muze
pomoci odlisit IV od ostatnich forem ichtydzy. Pacienti s ichtyézou maji casto sklon
k atopické dermatitidé, astmatu nebo alergické rhinitidé. (4) (14)

Atopicka dermatitida a IV

U déti satopickou dermatitidou, u nichz jsou patrné velké Supiny, zejména na
extenzorovych plochach kondetin a u jejichZz dlani a chodidel je patrna hyperlinearita, by
méla byt zvazena diagndza ichtydzy. Pfi potvrzovani diagndzy muze byt napomocna
pfitomnost hyperlinearity dlani a suché kize (zejména na DK) u rodi¢l. Keratéza, ktera je
casto spojovana sichtydzou vulgaris a atopii, prevlada nejvice na pazich, hyzdich a
stehnech. Celkové az 30% severoevropskych pacientl s atopickou dermatitidou a 20%
Japoncu s atopickou dermatitidou ma IV. Znamky atopické dermatitidy mohou byt zfejmé
dfive nez klinické znamky IV a naopak mnoho jedinct s IV znamky AD vibec nevykazuje. (4)

Pityriasis rotunda

Vzacna varianta ziskané ichtydzy, je charakterizovdna asymptomatickymi kruhovymi nebo
ovalnymi hnédymi Supinatymi skvrnami na trupu nebo koncéetinach. Vyskytuje se primarné
u jedincl japonského, afrického a zapadoindického plUvodu a vzacné u kavkazské rasy.
Tento stav mlzZe byt nékdy spojen se zakladnim onemocnénim, nebo muze provazet
téhotenstvi. Na rozdil od |V je pityriasis rotunda chronicka, resistentni k 1é¢bé a ma sklon
se zlepsovat pouze pfi lé¢bé zakladniho onemocnéni. (4)

6.1.2. Recesivni X-vazana ichty6za (RXLI)

RXLl se vyskytuje pouze u muil a je prenasena jako recesivni vlasthost spojena s
chromozomem X. Objevuje se u 1 z 2500-5000 muzd. Onemochéni bylo vzacné popsano i
u Zen s Turnerovym syndromem.

Molekularni podstata

RXLI je vysledkem mutace v ARSC1 genu, kédujicim steroidni sulfatdzu znamou jako
arylsulfataza C, ¢i jeho Uplnou absenci. Zeny nemaji tendence poruchu vykazovat, jelikoz
postizeny gen je lokalizovan na distalnim konci X chromozomu, cozZ je misto, které unika X-
inaktivaci. Misto nahodné inaktivace jednoho z X chr., jsou exprimovany obé alely v kazdé
bufice poskytujici dostatecné mnoistvi enzymu. Steroidni sulfataza je normalné
koncentrovana v lamelarnich télech a vyluéovana do prostori mezi bunky ve Stratum
corneum. Degraduje cholesterol sulfat, generujici cholesterol pro epidermalni bariéru.
Cholesterol sulfat je sam o sobé epidermalni proteazovy inhibitor, takze deficit steroidni
sulfatéazy brani béiné degradaci desmozomU ze Stratum corneum a vede k retenci
corneocytl. Delece obou ARSC1 a sousedniho genu (az 10% pacientl) ma za nasledek rysy
ichtyozy. Fluorescencni in situ hybridizace pro gen STS, neboli FISH, ukazuje u 90% pacient
deleci genu. RXLI také Ize potvrdit pfi snizené aktivité arylsulfatazy C v leukocytech. Byly
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také pozorovany zvysené hladiny cholesterol sulfatu v krvi a zvysend pohyblivost Beta-
lipoproteind. Znaky RXLI lze pozorovat u pacientll s autozomalné recesivhi mnohocetnou
sulfatdzovou deficienci, syndromatickou formou ichtyézy charakteriovanou znaky
mukopolysachariddz, metachromatické leukodystrofie, X-vazané recesivni
chondrodysplazie punctata a RXLI. (4) (16) (20)

Klinické projevy

RXLI je ¢asto suspektovana prenatalné, jelikoz deficit fetalni steroidni sulfatazy (STS) vede
k nizkym hladinam estriolu v matefském séru a modi. V moci matek chlapct s RXLI byla
popsana nizka placentarni produkce estrogenl a zvysena hladina steroid-sulfatd. To je
spojeno s obtiznym nebo prolongovanym porodem a poruchou dilatace délozniho cipku.
Vétsinou se projevi béhem prvnich 3 mésicu Zivota. Priblizné 17% postizenych jedincu
vykazuje 3Supinaténi ihned po narozeni, casto ve formé mirné koloidni membrany.
Supinaténi se nejvice rozviji béhem prvnich 6 mésicl zZivota. Zavaznost Supinaténi se mize
zménit z mirného v hojné. Tato forma ichtyézy obvykle postihuje celé télo, nejvice viak krk,
bficho, zada, pfedni stranu nohou a chodidel, naopak dlané&, chodidla, tvar a oblasti ohybu
byvaji téméF bez potizi. Supiny mohou byt malé i velké s tendenci hnédnout. Na jafe a na
podzim mohou vZdy supiny trochu vymizet. Chlapci s RXLI maji obc¢as hypogonadismus
a/nebo kryptorchismus. U jednoho pacienta byla popsana rakovina varlat. Hluboky zékal
rohovky lze nalézt u 50% postizenych muzl a méné ¢asto u Zen s timto onemocnénim.
Zakaleni, snadno detekovatelné stérbinovou lampou, je oddélené a difGzné rozmisténé
pobliz Descemetovy membrany nebo hluboko v rohovce. Vidéni to ale neovliviiuje. (4) (14)

6.1.3. Keratinopaticka ichty6za

Hlavnimi typy keratinopatickych ichtydz jsou epidermolyticka ichtydza (dfive nazyvana jako
buldézni vrozena (kongenitalni) ichtyosiformni erytrodermie, typ Brocq a povrchova
epiermolytickd ichtydza (dfive zvana jako buldézni ichtyéza Siemense). Oznadeni
epidermolyticka hyperkeratdza je histologicky popis, ktery neni specificky pro tuto skupinu
onemocnéni, ackoliv bézné odkazuje na epidermolytickou ichtyézu. (4) (10)

Molekularni podstata

Mutace jsou obvykle bodové a vedou k abnormalnimu keratinu plné délky, ktery se
zaméstnava do keratinového vldkna. Vyslednd keratinovad sit funguje $patné. Spatné
fungujici keratinova sit vede ke kolapsu bunék klze a k puchyfim, zejména v reakci na
poranéni. Ztlusténi k(ize je povaZzovano za kompenzaci na ochranu proti puchyfiim, ale bylo
téz spojeno s abnormalni sekreci lamelarnich tél. Prakticky vsechny formy jsou dédicné
autozomalné dominantnim zplsobem, ackoliv epidermolyticka ichtydza mulze byt zfidka
autozomalné recesivni. El je vysledkem mutaci v genu KRT1 nebo v KRT10 ve formaci
stfedniho vlakna. Oba jsou vyjadfeny v suprabazalnich vrstvach epidermu. Povrchova El je
zplUsobena mutacemi v KRT2, ktery je jen ve vice povrchové epidermis a také tvofi par
s keratinem 10. Dlané a chodidla maji rizné stupné ztlusténi a supinaténi, ale vyraznéjsi
postiZzeni se ¢asto vyskytuje u jedincd s mutaci v KRT1, od toho se mliZze kompenzovat
v dlanich a chodidlech exprese keratinu 9 pro abnormalni keratin 10 expresi, ale exprese
KRT1 zGstavaji kritické. El postihuje ptiblizné 1 z 300 000 jedinct a 50% pacientl ma nové
mutace. (4) (10) (14) (16)
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Klinické projevy

Kdze je ¢ervena a mUlze byt jemna. BEhem prvniho tydne Zivota se objevuji povrchové buly,
(¢asto do nékolika hodin po porodu), diky nimz muze byt stav zaménovan s epidermolysis
bullosa - nemoci motylich kfidel, nebo se stafylokokovym syndromem oparené klze.
Zesileni klize se casto objevuje od tfetiho mésice, ale subtilni zahusténi muize byt
detekovano béhem prvniho mésice Zivota, zejména na loktech a kolenech a mulze byt
uZitec¢né pfi rozpoznavani diagndzy. Puchyrky maji rozméry od 0,5 cm do nékolika cm. Maji
tendenci se rychle hojit, diky jejich povrchovému umisténi. Pfi prasknuti vytece cira
tekutina a jsou viditelné surova obnazend mista. Sekundarni bakteridlni infekce, zejména
ze Stafyll. aurea je obvykle stouto poruchou blizce spojena. Vétsinu kdze pokryvaji
verrucinoformni sedohnédé Supiny, postizené jsou hlavné ohybové a intertrigindzni oblasti
(tam, kde dochazi k velkému tfeni kize o klzi — tFisla, podpazi, oblast pod prsy). Mlze byt
postizen oblicej, ale ektropie ne. Ackoliv postizeni vlasové pokozky muize vést k uzavreni
vlasovych pérq, vlasy, oci, zuby a nehty jsou normalni. Nepfijemny télesny pach je ¢asto
spojen stézkymi formami této poruchy, kvili silnému, macerovanému Supinaténi a
mnozZeni bakterii. Vzorky koini biopsie vykazuji vyraznou hyperkeratézu s lyzou
epidermalnich bunék nad bazalni bunécnou vrstvou, coz vede k bulim. Keratolyticka ¢inidla
jsou u keratinopatickych forem Spatné tolerovana a mohou zvysovat kfehkost klze.
Mutace v KRT1 a KRT10 mohou vést i k jinym ichtyotickym fenotipim. Mutace v kazdé
mohou vést k prstencové El. Anularni polycyklické supiny na trupu a koncetinach se pomalu
zvétsu;ji, rozlisuji a pozdéji se opakuiji. (4) (10) (14)

Ichtydza Curth-Macklin

Dfive nazyvana jako ichtyoza hystrix. M3 sv(j pocatek projevl v raném détstvi, protozZe se
postupné zhorsuje dufizni nebo pruhovana palmoplantarni keratoderma, kterd mize byt
spojena s hlubokym stépenim a ohybovou kontrakturou. Postizeni jedinci maji
charakteristické Zlutohnédé supinaténi pfipominajici ostny. Objevuje se zejména na rukou
a nohou a velkych kloubech. Charakteristické ultrastrukturalni nalezy jsou binuklearni
bunky patognomonické skorapky aberantniho keratinu. Mutace Keratinul byly popsany,
ale mutace genu keratinu jsou ¢astéji vylouceny. (4)

Epidermolyticka hyperkeratoticka forma epiermalniho névu

Vykazuje histologicky vzhled identicky s epidermolytickou hyperkeratézou. Tato forma
névu predstavuje stav mozaiky, ve kterém postizena klze (nikoliv normalni zasahujici klize)
nese mutaci v KRT1 nebo KRT10. Jedinci srozsahlejsimi formami epidermolytické
hyperkeratotické formy epidermalniho névu, mohou mit potomky s generalizovanou
epidermolytickou hyperkeratdzou, odrazejici zarodeéné mutace. (4)

Svrchni epidermolyticka ichtyéza

Vykazje mirnéjsi ztlusténi a vice svrchnich puchyfl. Dlané a chodidla jsou minimalné
zesileny, nebo vlbec. Ackoliv se mohou vyskytnout velké napjaté buly, obecné se vzhled
puchyfu prirovna k tani, diky povrchové lokaci roviny stépeni. V souladu s tim je v ¢astech
koznich biopsii pozorovana mensi hyperkeratéza a lyzované oblasti epidermu zadinaji az
v poloviné vrstvy Stratum spinosum. PostiZzeni jedinci mohou byt klinicky diagnostikovani
jako mirna epidermolyticka ichtyéza, ale omezena lokalizace epidermolyzy mutace v KRT2,
mohou poruchy odlisit. (4)
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6.1.4. Autozomalné recesivni vrozena ichtyéza (ARCI)

ARCI zahrnuje Sirokou skalu klinickych fenotypl, které sahaji od klasické harlekynské
ichtyézy (HI) a kongenitdlni ichtyosiformni erythrodermy (CIE) az po klasikou lamelarni
ichtyézu (LI). Jeden jedinec muze vykazovat fadu prekryvajicich se klinickych pfiznaka.
Napf. retinoidni terapie mlze snizit lamelarni Ssupinaténi, ale zaroven zhorsit erytrodermu.
Celkové se ARCI vyskytuje pfiblizné u 1 ze 100 000 — 300 000 Zivé narozenych. Diagndza je
zaloZzena na klinickych nalezech. Biopsie uZite¢na neni, s vyjimkou pfipadl, kde treba
vyloucit alternativni diagndzu. (4) (14)

Molekularni podstata

Ukazalo se, Ze mutace v Sesti znamych genech vedou k fenotypu ARCI a vétsina z téchto
mutovanych genl je pribuznd jak fenotypim LI, tak CIE. Bylo popsano par pfipadd
autozomalné dominantni LI, ale zakladni genové defekty nebyly identifikovany. Objev
zakladnich genetickych zakladl v rodinach s ARClI usnadnil prenatalni diagnostiku
zaloZzenou na genotypizaci, ktera je lepsi nez rizikova diagnostika biopsii fetalni klize. Vice
nez 55% jedincl s ARCI ma mutaci v genu kédujicim tranglutaminazu 1 (TGM1), zejména
pacienti s fenotypem LI. Transglutamindza 1 udéld sit z nékolika dulezitych proteind a
vytvofi kornifikovanou obalku obklopujici corneocyty. U pacientll, jimZz chybi
transglutaminaza, je aktivita transglutaminazy ve zmrazenych vzorcich klze
nedetekovatelna. Dalsi geny, u kterych bylo zjisténo, Ze jsou mutovany u ARCI, jsou
ABCA12, ALOXE3 (lipoxygenaza-3), ALOX12B (12R-lipoxygenaza), NIPAL4 (ichthyin) a
CYPR4F22. Kromé naruseni syntézy lipidd ve Stratum corneum mohou téz enzymy nebo
receptory v ramci lipoxygenazové drahy rovnéz narusit zpracovani profilaggrinu a filaggrin.
(4) (10) (16)

Klinické projevy

Projevy skupiny onemocnéni ARCI vétSinou pretrvavaji po cely Zivot jedince. Mnoho
pacientl si stéZuje na pfidruzené svédéni. Vzhledem k obstrukci ekrinnich zldz nadmérnou
hyperkeratézou, maji téice postizeni jedinci tendenci k hyperpyrexii, tepelné
neshasenlivosti, potizim s pocenim a vycerpanim béhem obdobi teplého nebo horkého
vlhkého pocasi a intenzivni télesné aktivity. (4) (10)

Lamelarni Ichty6za

Klinické projevy klasického fenotypu LI se mohou pohybovat od velmi mirnych po zavaziné.
Jedinci s nejvaznéjsi LI maji velké lamelarni destickovité Supiny s relativné mirnou spodni
erytrodermou, ektropii (obraceni okraje oéniho vicka vedouci k expozici palpebralni
konjuktivy) a mirnym ekklabiem (uvolnénim rtd). Lamelarni Supiny jsou velké, zluté az
hnédo-Eerné, Casto tlusté a centrdlné priléhajici se zvy$enymi hranami. Supiny jsou
nejvyrazneéjsi na obli¢eji, trupu a koncetinach s predilekci na flexornich plochach. Lice jsou
casto Cervené, napnuté a lesklé. Na cele se objevuji Supiny vice, nez na spodni ¢asti obliceje.
Dlané a chodidla jsou u LI zasazeny témér vidy. Pokozka hlavy je ¢asto Supinata a Castgji
vypadavaji vlasy (obzvldst u TGM1). Vzhled nehtl je individudlni. Mohou byt te¢kované,
vyvysené nebo tlusté, ¢asto s vyraznou hyperkeratdzou.

Formy LI z mutaci v TGM1 se projevuji v omezenéjsim postizeni kGize. (4) (14)
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Bathing suit ichthyosis

Pacienti s BS| se rodi s plnou koloidni membranou a prechazi na LI, ale béhem prvnich
mésicl zivota supinaténi na koncéetinach vymizi. Zbytek LI v oblastech teplejsi kdze (axily,
trup, pokozka hlavy) je spojena s teplotné-senzitivhimi mutacemi v TGM1. . Mutace
v TGM1 u BSI fenotypU jsou mutace beze smyslu, které jsou prevazné v katalytickych
oblastech. (4) (14)

Kongenitalni ichtyosiformni erytroderma

Klasicka nebuldzni kongenitalni (vrozena) erytroderma CIE je charakterizovdna mnohem
vyraznéjsi erytrodermickou slozkou, ktera se mize objevit nejprve po svléknuti koloidni
membrany. Neéktefi pacienti maji CIE pfi narozeni bez membrany. Pacienti vykazuji jemné
bilé Supiny na obliceji, pokozce hlavy a trupu, ac¢koliv Supinaténi maze byt vice i na plochach
extensorl nohou. Stuperi ektropie je variabilni ale ¢asto mirnéjsi nez Ll a také je zde
mirnéjsi palmoplantarni keratoderma. MuUze se objevit také alopecie a nehty mohou byt
tlusté s ryhami. Néktefi pacienti vykazuji téZ IUGR (intrauterine growth retardation) a/nebo
poruchu dospivani, ackoliv nutri¢ni deficit a gastrointestinalni abnormality jsou neobvyklé
Pacienti s CIE mohou mit také neurologické abnormality. (4)

Harlekynska ichtydza

HI je nejzavainéjsi forma ARCI. Je vysledkem mutaci v genu kodujicim transportér ABCA12.
Nedostatek ABCA12 vede k naruseni transportu lipidl, coZz vede k nedostatku lamelarnich
tél, hornich epidermalnich lamelarnich struktur, které poskytuji intracelularni lipidy do
Stratum corneum a k predéasné diferenciaci keratinocytl. Ukazalo se také, ze ABCA12 je
dulezity pro proteazovou funkci. PFi narozeni se onemocnhéni manifestuje hluboce
ztlustélou kizi, ktera mlze vypadat jako brnéni. Pokryv je rozstépen na trojuhelnikovité,
kosoétverecné nebo diamantové Utvary. Ztuhlost pokozky vede k vyrazné ektropii,
stazenym rtim do tvaru O a zdeformovanému nevyvinutému vzhledu usi a nosu. Tuhost
klZze mUZe omezovat dychaci pohyby, sani a polykani. Ruce a nohy jsou ischemické, tvrdé
a voskové a Casto se Spatné vyvinutymi prsty s drapovitym vzhledem. Je béina ohybova
deformita kloubl koncetin a nehty byvaji hyperplastické nebo chybi. Restriktivni
dermopatie mulze byt oblas zaménovana za HI. Vykazuje téz tésnou kizi, IUGR,... ale
nevykazuje Zzadnou hyperkeratdzu ¢i Supinaténi. Intervence u novorozencl s HI jsou stile
diskutovany. Velka ¢as novorozenc( ale ihned po porodu umira, nebo se nedoziji jednoho
tydne. Pokud ano, zvazuji lékafi podani retinoid(. Smrt je obvykle spojena s predéasnym
narozenim, plicni infekci spojenou s hypoventilaci diky rigidité hrudniku, ztizenym
krmenim, nadmérnou ztratou tekutin, Spatnou termoregulaci, nebo sepsi v disledku kozni
infekce. Ektropii mohou zlepsi chirurgické vykony. Prenatalni diagnostika Hl je zaloZzena na
ultrazvukovém vysetreni distalni arthrogrypdzy. Muze byt také provedena molekularni
analyza. (4) (8) (14)

Collodion baby

Collodion baby je popisny termin pro novorozence, ktery se narodil s membranovym
krytim pfipominajici kolodion. CB neni druh onemocnéni, ale je to fenotyp spolecny
neékolika formam ichtyézy. Minimalné 65% CB ma autozomalné recesivni vrozenou
ichtyézu (ARCI) - skupina geneticky odlisnych forem ichtydzy s prekryvajicimi se klinickymi
pfiznaky.
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Néktefi kojenci v této skupiné (5-6%), po zbaveni se koloidni membrany, vykazuji
normalni kdzi (= SHCB — self healing CB nebo SICB — self improving CB, neboli samo-
vylééené CB). Méné ¢asto pro svleceni membrany déti vykazuji rysy Conradiho syndromu,
trichothiodystrofie, nebo recesivni X-vazané ichtydzy. CB se Casto rodi pfedc¢asné. BEéhem
porodu a po ném jsou zcela pokryty membranou pripominajici celofan. Ta mlze diky své
napjatosti narusit rysy obli¢eje a koncetin. Periferni edém, zplostélé usi, oboustranna
verze ocnich vicek, rtd a nékdy vulvy jsou ¢asto doprovazejicimi pfiznaky. Mezi potize,
kterym CB celi, patfi neschopnost fadné sat, potize s dychanim v disledku omezeni
expanze hrudniku diky tlusté membraneg, kozni a systémové infekce a aspiraéni
pneumonie. Navzdory zesileni Stratum corneum je tato membrana Spatnou bariérou
vedouci k nadmérnym ztratam transkutdnni tekutiny a elektrolytl, k hypernatremické
dehydrataci, zvySenym metabolickym poZadavkim a nestabilité teploty. U CB je prvorada
podplirna péce. Nejlépe se s nimi pracuje ve zvlhcovaném inkubatoru se zvlastni
pozornosti vénovanou prevenci nestability teploty, sepse a nevyvazenosti tekutin a
elektrolytl. Pokud je detekovana infekce, méla by byt okamzité zahajena antibioticka
terapie. Odlupovani je podporovano aplikaci zmékcovadel. S ohledem na $patnhou kozni
bariéru a potencialni toxicitu bychom se méli vyhnout pouzivani keratolytik. (4) (21)

Self-healing Collodion baby

Mutace v TGM1, které kdéduji proteiny citlivé na hydrostaticky tlak, mohou vést k samo-
lécivému CB. Postizeni novorozenci vykazuji pfi narozeni celkovou nebo akralni koloidni
membranu, ktera zcela vymizi po pfechodu ditéte do suchého prostredi. Mutace v TGM1 u
SHCB fenotypU jsou mutace beze smyslu, které jsou prevazné v katalytickych oblastech. U
SHCB byly také popsany mutace ALOX12B a ALOX3B. (4) (21)

Typ ichtydzy Podtyp Postizeny gen
BSI — Plavkova ichtydza TGM1
HI — Harlekyn ichtydza ABCA12
ABCA12
o ) ALOXE3
LI - Lamelarni ichtyéza /
ALOX12B
ARCI — autozomalné
., CIE — Kongenitalni CERS3
recesivni ; ; ;
o Ichtyosiformni erytrodermie CYP4F22
kongenitalni
ichtyGza NIPALA4 PNPLA4
TGM1
SHCB — Self healing Collodion baby TGM1
ALOXE3
SICB — Self improving Collodion baby ALOX12B
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Typ ichtydzy Podtyp Postizeny gen
Epidermolyticka ichtydza KRTZ
; s KRT10
Keratinopaticke — ——

ichtydzy Superficidlni epidermolyticka ichtydza KRT2
Ichthyosis Curth-Macklin KRT1
Ichthyosis vulgaris FLG

X —vazana ichtyodza nesyndromaticka STS/ARSC1

Nethertonuiv SPINK5
syndrom

- Rawii 4
nejznal

a €.2 —Znaky |
) ) ) ) o ARCI (lamelarni)
Ichthyosis X —vazana | Keratinopatické
vulgaris ichtydza ichtydzy ARCI (kongenitalni
ichtyos.erytr)
Incidence 1:250 1421000 : 1:300 000 1:300000
6 000 muzi
Dédignost | ADsem | Xrecesini AD AD
dominantni dédicnost
Ladph fi narozeni
Vyskyt 2 mésice astarsi | porodu 83% P A pfi porodu jako CB
puchyre
v 1roce
. . bila velké, platovité
Charakter J=tnie, Ble; R verrukézni Supiny, [— - — -
$upin zejména na velké, hnédé L drobné Zupeni
nohou na zarudlé spodiné
generalizované, i o , :
L, nejvice na krku : ; generalizovanég,
Vynechava .. generallzovane, ktrosie. plasit
Lokalizace flexury L usn:na,, nejvice nad ohbimi € PI€, . pIt.
i vynechava ; . alopecie,
hyperlinearita velkych kloubd .
] flexury onychodystrofie
dlani
. . chybéni Stratum . epidermolyticka masivn, ertekeratéza
Histologie nic )
granulosum hyperkeratéza L, ]
mirna akantdza
akumulace S aktivita TGM1 muze
superficialni forma e xy
zvy$ené riziko chol-sulfatu v E KazUie Vi byt méfena na
Znaky AD a keratosis rohovce MY RSEUIE V|,cve . vzorcich
! tvorbu pochyrkd, .
abnormality . T mohou se objevit
ne? ztlusténi kliZe

pillaris

genitalu

neurologické zmény




7. Ichtydza a porodnictvi

S ichtydzou Uzce souvisi predéasné narozeni ditéte a rlstova restrikce plodu. (4) (14)
7.1. IUGR

= Intrauterni rdstova restrikce plodu, které se prokaze na pravidelném vysetfeni UZ,
konkrétné pfi biometrii plodu. Vyvoj byva opozdény o 3-4 tydny ve vztahu k gesta¢nimu
stafi. Pfi pozdnim feSeni mlzZe dité postpartalné vykazovat systémové nebo funkéni
poruchy. (1) (24)

Klasifikace :

Priméreny vzrist — 10. — 90. percentil

Nadmeérny vzrist — nad 90. percentilem

Maly vzrist — pod 10. percentil

Diagnostika Ultrazvukovou biometrii — méfi se BPD (biparietalni rozmér hlavi¢ky), FL (délka
femuru), HC (cirkumference hlavi¢ky), abdominalni cirkumference (AC) a HC/AC index.
Pokud je podezfeni, vysetfeni se opakuje, ale ne dfive nez za 2 tydny. (1) (24)

7.2. Donoseny fyziologicky novorozenec

Donoseny fyziol. novorozenec se rodi po ukonéeném 37. tydnu téhotenstvi. Priimérné vazi
3200 — 3500 g a méfi 50 cm. Ma rlZovou kuzi, ktera je pokryta mazkem (tuk + MK +
oloupané epidermalni buriky). Ma nehty pfesahujici konce prstd. Usni chrupavky, tukovy
polstaF, a genital jsou dobfe vyvinuty. Chlapci maji sestoupla varlata do Sourku, u divek kryji
labia majora labia minora. (1) (25)

odani nmoti

7.3. NedonoSeny novorozenec novorozenec s hizkou porodni | <2500¢g
L } ) hmotnosti
Tabulka ¢.4— Stupne zralosti AOVEIOZERed S nizkou | < 1500 g
Lehce nezraly 35.—37. 1T porodni hmotnosti
Stfedné nezraly 32.-34. 1T novorozenec s extrémné nizkou | <1000g
TéZce nezraly 28322 T porodni hmotnosti
Extrémneé nezraly | 28.TT a méné

Novorozenci narozeni ve 22. — 25./26. TT spadaji do tzv. $edé zény. Zde jsou vysledky
intervenci Iékatrd a dalsiho personalu velmi nejisté a nepfedvidatelné.

Rodi se na zakladé stupné nezralosti s nizsi porodni hmotnosti. Ma ¢ervenou a tenkou kizi,
kterd je pokryta lanugem, naopak mazkem pokryta neni. Chybi také tukovy polstar,
chrupavky usijsou mekké, stejné tak lebecni kosti. Genital neni dostatecné vyvinuty, varlata
u chlapcl nejsou sestoupla do sourku. U divek nejsou malé stydké pysky prekryty velkymi
stydkymi pysky.

Na zakladé stupné nezralosti miZzeme novorozence dle percentil také zaradit do kategorie
eutroficky, hypotroficky a hypertroficky. (1) (24)
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8. Diagnostika ichtyozy
8.1. Prenatalni diagnostika

Nékteré formy ichtyozy mohou byt diagnostikovany jiz prenatalné. Prenatalni diagnostika
muze v urditych pfipadech odhalit toto onemocnéni jiz v téhotenstvi. Rodice se tak mohou
rozhodnout, zda dité s poruchou rohovéni na svét pfivést, nebo podstoupit UUT. V moci
téhotnych zen mlzZe prokazana nizsi hladina estrogend nez je v téhotenstvi bézné a naopak
zvy$ena hladina sulfatovych steroid(. Pomoci UZ lze diagnostikovat HI, zde ale pouze
v pfipadé cileného vysetfeni (rodinna anamnéza aj.). Prenatalni vysetfeni mulze byt
provedeno i na KI. (4) (14)

8.1.1. Triple test

Jednim z mozinych zplUsobl odhaleni onemocnéni prenatalné je i druhotrimestralni
screenig VVV, zjistujici chromozomadlni vady, béhem kterého je provadén Triple test.
Pomoci biochemického vysetfeni se urcuji hladiny AFP (Alfa-1 fetoprotein), Beta-hCG
(volna jednotka lidského gonadotropinu) a E3 (estriol). (6) (17) (18)

Pokud je Triple test pozitivni, nasleduje aminocentéza a nasledné cytogenetické vysetreni
z bunék plodové vody a nuchalni translucence béhem UZ. (6) (25)

Po asistované reprodukci je nutna zvysena opatrnost pfi hodnoceni testu, jelikoz béhem
téhotenstvi po AR byva zvysena matefska hladina B-hCG a test ma tedy falesnou pozitivitu.
Zbytecné by tak pacientka podstupovala invazivni vysetieni. (1) (25)

8.2. Molekularni diagnostika

S touto metodou se v CR zacalo vroce 2012 a je to vsoudasné dobé nejlepsi zptsob
diagnostiky druhu onemocnéni. PUvodné se testoval pouze gen TGM1, postupné se zacaly
testovat i geny ALOX12B, ALOX3E, NIPAL4 a CYP4F22 a postupné se pridavaji i dalsi. Geny
se nejprve sekvenovaly zvldst, coZ trvalo velmi dlouho. Od roku roku 2014 se pfistoupilo
k masivnimu paralelnimu sekvenovani, diky kterému se doba velmi zkratila. Pomoci této
metody lze zjistit pfimo postizeny gen/geny, diky tomu pfesné definovat typ ichtydzy a
nasadit cilenou terapii (vétSinou symptomatickou). Ma velky vyznam pro genetickou
prevenci a u rizikovych rodin je mozna prenatalni diagnostika. (16)

Délka trvani diagnostiky se lisi v ramci typl ichtydzy. Napfiklad u IV ¢i XLRI mlzZe byt
vysledek hotov jiz do par dnd. U ARCI nebo Kl je vysledek k dispozici do 2 mésicu. (4) (20)

Nejspolehlivéjsi diagnostickda metoda u narozenych déti je kombinace molekuldrni
diagnostiky, histologického vySetieni, hodnoceni klinického obrazu a elektronové
mikroskopie. Zde hodnotime ultrastrukturalni markery, jako je napfiklad mnozstvi
lamelarnich télisek. U ichtydzy je jejich hustota snizena, jsou mensi a diky jinému tvaru
nemohou zcela plnit svou funkci. {(4) (16)
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9. Péce a terapie u ichtyozy
9.1. Odstrafiovani kaze

Odstranovani kdze je nedilnou souéasti hlavné u lamelarni ichtydzy. Pokud by se kdze
neodstranovala, tvofily by se ¢im dal tim vétsi nanosy klze, ktera by po ztvrdnuti praskala
a zpUsobovala bolest. Kizi je dUlezité napafit a odmodit v teplé vodé, coztrva 1-1,5
hodiny. Poté Ize klZi pilniky obrousit. Tento proces trva cca. 3 hodiny a je tfeba jej
provadét 1-2x tydné na jafe a v [été. Na podzim a v zimé je lepsi proces opakovat 3x
tydné, jelikoz klze se v tomto obdobi vrstvi vice. Po obrouseni klize je nutné pokozku
promazat zklidAujicim pfipravkem a aZ poté natfit hydratacnim mlékem/krémem/olejem.
Do koupele je mozné pfidat morskou sul, jedlou sodu nebo vafené ovesné viocky.

Duleziti je i manualni odstrafiovani k(ize z vlasové pokozky, které se provadi vétsinou
jednou tydné, ale zalezi na kazdém, jaky zpUsob a ¢asovy interval mu nejvice vyhovuje.
Nékomu se tvofijen drobné supinky, jinym zase velké platy Supin. V |été je odstrafiovani
nejjednodussi, protozZe vlivem tepla a vlhka jde nahromadéna kliZze dobfe vycesat.

V ostatnich ro¢nich obdobich je odstranovani mnohem naroénéjsi, jelikoz zrohovatéla
kliZe je pfirostla. Obcas pfi odstranovani tece i krev. Pomoci mohou zabal s Ureou, ktera
castecné pomuze uvolnit Supiny od zdravé pokozky.

Cca kazdy druhy mésic je dllezité odstranit nahromadénou kizi z cela, ktera i pres
pravidelné obrusovani naroste a je tfeba ji ru¢né odloupat.

Pro pacienty jsou to nékdy bolestivé, ale nutné zalezitosti. Diky manualnimu odstranovani
mohou lépe rist vlasy a télo se tolik neprehriva. (18) (33) (36)

9.2. Retinoidy

U ichtydz je nejdllezitéjsi terapie lokalni. V tézsich pfipadech je vsak vhodné pristoupit i
k terapii celkové.

Retinoidy jsou pfirodni ¢i synteticka lééiva odvozena od vitaminu A, pouZivajici se
pfrevazné v dermatologii. Ackoliv se pouzivaji jiz velmi dlouho, pfesny mechanismus
ucinku zatim nebyl objasnén, ale vime, Ze retinoidy plsobi pfimo na regulaéni Useky DNA,
konkrétné na receptory pro kys. retinovou a retinoidni receptory X. Aktualné je znamo
pres 500 genl, které jsou regulovatelné retinoidy.

U pacientl s ichtydzou se pouzivaji retinoidy Isotretinoin a Acitretin. Kontroluji bunéénou
diferenciaci a proliferaci, stabilizuji keratinizaci, ovliviiuji epidermalni rist aj. Davkovani
se vétsinou pohybuje mezi 0,5-1 mg/kg/den a po cca 3 mésicich se zpravidla snizuje.

Retinoidy maji vedlejsi U¢inky ve formé projevl, jako jsou zanéty rtl, infekéni projevy na
koutcich Ust, zanéty spojivek, suchost klize a svédéni,... Kontraindikaci nasazeni je
gravidita, a laktace, jelikoz jsou vysoce teratogenni. U divek uZivajicich retinoidy se
automaticky nasazuje hormonalni antikoncepce.
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Dalsimi kontraindikacemi jsou poruchy jater a ledvin, diabetes mellitus a tézka
osteopordza. BEéhem uzZivani se nesmi podavat vitamin A, ktery by pro télo byl v tomto
pfipadé toxicky.

Pacienti uzivajici retinoidy jsou téz vice fotosenzibilni, proto je dllezita ochrana pfipravky
s vysokym SPF faktorem, idealné se Iééiva na letni mésice vysazuji.

Po nasazeni retinoidu je dllezité sledovat jejich Géinky a vliv na dalsi vyvoj ditéte. V prvni
fazi terapie dochazi pacient 1x mésicneé na odbéry krve. Dalsi Iécba je uréena na zaklade
laboratornich hodnot a dalsich skuteénosti. U déti je také dllezité sledovat spravny
kostni vyvoj, provadi se tedy rentgenové snimky zapésti pro urceni kostniho véku. Pfi delsi
terapii se rentgenuje i patef. (11) (12) (41)

9.3. Vhodna strava

Jednou ze zajimavosti ichtydzy je také to, Ze diky neustalé obnové kize a regulaci télesné
teploty télo pacienta s ichtydzou spotiebuje vice energie, nez u zdravého clovéka. Je tedy
dulezité zamyslet se i nad vhodnym jidelnickem, ktery by nemél byt slozen z tzv.
prazdnych kalorii, ale mél by obsahovat kvalitni potraviny s dobrymi vyzivovymi
hodnotami. Pravidelnym zafazovanim kvalitnich zdrojl bilkovin a (pfevainé
nenasycenych) tukd mizeme napomoci zvyseni imunity. Pfi spotiebé velkého mnozstvi
energie a tekutin jedince vice ohroZuje infekce. Ta je nutna fesit léky, které snizuji chut

k jidlu, coz ma v konecéné fazi negativni vliv na funkci kdze. (18) (38)

Obecné plati, Ze ¢im méné geneticky modifikovanych a rafinovanych potravin, tim, lépe.
Pro zajisténi dostatku bilkovin a zdravych tuk( jsou mimo maso vhodné tyto potraviny:
lusténiny (fazole, cizrna, hummus, arasidy,...), ofechy a ofechova masla, avokado, vejce,
fecky jogurt, tvaroh, quinoa, tofu, tempeh, séja, Smakoun a dalsi. Obecné je lepsi se
vyhnout bilému cukru, idedlni je doslazovat medem, ¢ekankovym sirupem,... do dezertl je
mozné k oslazeni pfidat banan, datle aj.

Velmi dudlezity je pithy rezim, idealné neslazené napoje. Mnozstvi je individualni dle véku
jedince, ale cca 3 | denné by mélo byt minimum. V urcitych pfipadech je vhodné zatadit i
iontovy napoj, napriklad pfi prehrati téla. (38)

9.4. Pobyt u moie

Pacientlim s ichtydzou obecné velmi svéd¢i more a primofsky vzduch. Kvali prehfivani
organismu je ale urcité vhodnéjsi jezdit k mofi mimo sezénu, kdy je pocasi chladnégjsi.
Pokud uz je naplanovana sezénni dovolena, doporucuje se pobyt venku omezit na ranni a
pozdéjsi odpoledni hodiny, kdy je chladnéji. Aby mél pobyt u more néjaky vliv, je nutna
délka pobytu minimalné 14 dni. Po navratu maminky déti s ichtyézou udavaji vyrazné
zlepseni stavu klze, které vydrzi 1 — 2 mésice. (30) (31)
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9.5. Lazné

Dlouhé pobyty si bohuZel velka ¢ast rodin nemuze dovolit. Lazné jsou ale dalsi skvéla
varianta a jelikoz déti splnuji urcité zdravotni podminky, byvaji pobyty proplaceny
pojistovnou. Do 6 let véku ditéte je navic hrazen pobyt i doprovazejicimu rodiéi a

v pfipadé schvaleni nutného doprovodu i u starsiho ditéte reviznim lékarem, je hrazen i
tomuto rodi¢i. Nazory lékafl se v tomto odhledu hodné rozchazi, nékteri lazné
nedoporucuji z ddvodu rizika infekce. Rodiée se ale z |azni vraci témér vidy nadseni,
jelikoz to jejich ditéti vyrazné prospéje. Koupele v sirné vodé plsobi na klzi velmi
pozitivné. (40)

9.6. Lokalni kosmeticka a kosmeceuticka terapie

Jednou z nejdllezitéjsich soudasti terapie u ichtydz je terapie kosmetickymi a
kosmeceutickymi pfipravky. Ty kosmeceutické v sobé maji obsazena i urcita léciva,
napfiklad keratolytika, ktera maji schopnost zmékéovat vrchni vrstvu pokozky a
napomahaji tak vstrebavani hydratacnich pfipravk( do kGize. Témi mlzZe byt urea, kyselina
salicylova nebo kyselina a-hydroxylova. Promazavani kize je nutné provadét nékolikrat
denné, konkrétni frekvence je zavisla na rocnim obdobi, fyzické aktivité, typu ichtyodzy,
véku, skladbé jidelnicku a dalich faktorech. Kromé hydrataénich kréma / mlék / olejd /
masti atd., jsou nezbytné i dalsi pripravky, napfiklad kapky do oéi a usi, specialnivolné
neprodejné masti z michané v lékarnach, specidlni myci pfipravky na télo i vlasy, termalni
voda k ochlazovani a dalsi.

Nejvétsi zatéz ohledné téchto pfipravku je pro pacienty a rodi¢e nemocnych déti jejich
cena. Vzhledem k tomu, ze pfipravkd spotfebuji velké mnozstvi, mize se celkova cena
pohybovat i kolem 25 000,- mésicné za jedince. S ¢im hodné pomaha Spolek Ichtydza,
ktery pofada pro své cleny sbirky krémU a charitativni akce. (15) (37)

9.7. Psychoterapie

Neméné dllezitou terapii je nejen pro pacienty, ale i jejich rodi¢e psychoterapie.
Psychoterapeut ¢i psycholog pomUze nahlédnout na problém z jiné stranky, objevit v dité
¢i rodi¢i néco vyjimecného (a déti s ichtydzou i jejich rodice opravdu vyjimeéni lidé jsou).
U déti umoznivyrovnat se a pomoci s problémy béhem zaélefiovani se do kolektivu,
dospivani a pfipadné sikany. | presto, Ze se ¢lenové v ramci Spolku snazi o osvétu i ve
skolach aj., obcas se ji nelze vyhnout. Nejdllezitéjsi viak je, aby rodi¢e tomu problému
vénovali dostateénou pozornost véas potize odhalili. Sikanované dité mize plsobit
osamocené — nevida se s kamarady, vyhyba se ostatnim détem. Casto nechce do $koly

z divodu bolesti hlavy, bfiska aj. Vraci se domu se znicenymi vécmi. Po navratu ze skoly je
hladové, ackoliv mélo svadinu ¢i penize na ni. Ma na téle zndmky fyzického napadeni,
napt. sramy, modfiny atd. Ditéti se mlze zhorsit i prospéch ve skole, mlze byt unavené,
mit poruchy spanku. Celkové muze plsobit sklesle, smutné. Pokud se dité doma svér,
nelze to brat na lehkou vahu. Casto se ale stydi a agresory z néjakého divodu kryje. (27)
(28)
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10. Pripravky

Bez profesionalni dermokosmetika a kosmeceutiky by se pacienti s ichtyézou neobesli.
KrémU a dalsich pfipravkd spotfebuji mésicné velké mnoistvi a je tfeba, aby byl viditelny
Ucinek a zaroven nebyly pripravky na kizi, jejich viiné a konzistence moc obtézujici.
Samoziejme musi byt pfipravky dermatologicky testovany, hypoalergenni a nedrazdivé. Je
ale velmi tézké vybrat vhodné vyrobky, obzvlast v dnesni dobé&, kdy je na trhu obrovska
nabidka. Nejvice vyuzivany jsou nasledujici pripravky (19) (27) :

10.1. URIAGE
Francouzska znacka profesionalni dermokosmetiky vyuzivajici [éCivou silu termalni vody
Uriage z francouzskych Alp. (43)

10.1.1. Rada Xémose

- Rada emolienéni neboli zmékéovaci kosmetiky, ktera pokozku hydratuje, vyZivuje a
zvladriuje. Zajistuje vysoky a dlouhotrvajici efekt. (42)

1) Cérat Relipidant Anti-Irritations [viz.obr.¢.1]

Mast chrani kiZi, vyZivuje, okamzité zklidnuje podrazdénou pokozku a poskytuje ulevu od pocitu
svédéni. Obsahuje termalni vodu Uriage (posileni mikrobiologické funkce klzZe), komplex latek
Cerasterol-2F (obnova a posileni koZni bariéry), komplex latek TLR2-Regul (posileni imunitni
funkce kizZe) a komplex latek Chronoxine. (43)

2) Huile Nettoyante Apaisante [viz.obr.&.4]

Jemny cistici olej pro velmi suchou aZ atopickou kdzZi. Ochrariuje kiZi pred podrazdénim z trvdé
vody. Zanechava po umyti ochranny nemastny olejovy film. Obsahuje komplex latek Cerasterol-2F
(posileni a obnova koZni bariéry), termalni vodu Uriage s mineralnimi solemi. Je udavana 75%
ucinnost na zmirnéni pnuti pokoZzky. (44)

3) Créme Visage [viz.obr.¢.5]

Pletovy krém urceny ke kaZdodennimu poufiti. VyZivuje,hydratuje a snizuje pnuti pleti. Uginkuje
po dobu 24 hodin. Obsahuje komplexy ucinnych latek, jako jsou Chronoxine (zklidnéni pleti a
zamezeni svédéni), Cerasterol-2F, TLR2- Regul a Termalni vodu Uriage. (45)

4) Eau Thermale [viz.obr.¢.3]

Termalni voda Uriage z francouzskych Alp ma velmi silné hojivé ucinky. Je urcena ke
kazdodennimu uZiti na podrazdénou k(zi, dermatdzy, ekzémy a zarudnuti,.. Ale i po holeni, po
sportu, k fixaci make-upu a osvéZeni. (46)

10.1.2. Rada Bariéderm

- Rada kosmetiky URIAGE, uréena pro poskozenou a popraskanou kiZi. (47)
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1) Cica-gel Nettoyant [viz.obr.¢.2]

Myci gel na oblicej i télo bez obsahu mydla se zklidriujicimi tucinky vhodny i pro zanicenou kufZi.
Obsahuje termalni vodu Uriage, komplex latek TLR2-Regul a derivaty médi a zinku, které zamezuji
Sifeni bakterii. (48)

10.2. CeraVe

Dermokosmetika CeraVe je na trhu od roku 2005 a je unikatni svym obsahem 3 ceramidd,
které jsou nasi pokozce vlastni. Obsahuje Cer 1, Cer 3 a Cer 6, mastné kyseliny a dalsi
ucinné latky. (49)

1) Moisturising Cream [viz.obr.¢.9]

Hydratacni krém obnovujici ochrannou koZni bariéru. Vhodny na télo i obli¢ej. Urceno pro suchou
aZz velmi suchou pokozku. Hypoalergenni neparfemované hutnéjsi sloZeni, které se rychle
vstrebava. Diky technologii MVE se aktivni latky uvolnuji postupné a je tak zajisténa 24-hodinova
hydratace. Obsahuje ceramidy a zklidriujici omega oleje. (50)

2) SA Smoothing Cleanser [viz.obr.¢.6]

Zjemriujici &istici gel uréeny primarné pro normalni az suchou pokozku. Cisti a zaroveri hydratuje,
pomaha udriet rovnovahu pokozky. Obsahuje kyselinu salicylovou napomahajici zvlacnéni
pokoZky. Neobsahuje drazdivé mikrocastecky. (51)

3) Moisturising Lotion [viz.obr.&.7]

Hydratacni mléko lehké konzistence pro suchou aZz velmi suchou pokozku. Pomaha obnovit
ochrannou koZni bariéru a udrZovat prirozenou vlhkost pokozky. Uréeno pro télo i oblicej.
Obsahuje kyselinu hyaluronovou a 3 typy esencialnich ceramidi. MVE technologie pro postupné
uvolfiovani aktivnich latek. Naparfemované, hypoalergenni sloZeni bez olejl. (52)

4) SA Renewing Foot Cream [viz.obr.&.8]

Obnovujici krém na nohy pro popraskanou, extrémné suchou a drsnou pokozku. Zmekcuje,
zmirnuje vysuseni a obnovuje ochrannou kozni bariéru. Obsahuje ceramidy, kyselinu
hyaluronovou, kyselinu salicylovou a mlé¢nan amonny. Neparfemované slozeni s MVE technologii.
(53)

10.3. Topicrem

Topicrem je mensi rodinna francouzska spolecnost vyrabejici kvalitni dermokosmetiku.
Plvodné byly pfipravky urceny pro novorozence, proto maji vsechny pfipravky jednoho
spolecného jmenovatele — jemnost. K vyrobé jsou vyuzivany pouze kvalitni suroviny, napf.
Inény olej, urea, bio-aktivni voda, glycerin,.. (54)
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1) AD Huile Emolliente [viz.obr.&.12]

Zvlacénuijici olej urcen prevaziné pro kizi atopickou, velmi suchou a velmi citlivou. Hydratuje,
zmirnuje pocity svédéni a obnovuje koZni bariéru. Obsahuje Inény olej a bambucké maslo.
Aplikace je idealni na vlhkou pokoZku po koupeli, velmi rychle se vstiebava. (55)

2) AD Baume Emolliente [viz.obr.&.10]

Zvlacnujici balzam pro velmi suchou az atopickou pokozku. VyZivuje, ulevuje od svédéni, hydratuje
po dobu 24 hodin, posiluje a obnovuje koZni bariéru — hydrolipidicky film pokoZky. (56)

3) AD Gel Nettoyant Surgras [viz.obr.¢.13]

Ultra vyZivny myci gel pro velmi suchou a atopickou pokozku. VyZivuje a hydratuje pokozku, diky
Allantoinu ulevuje od svédéni. Neparfemovany, nedrazdi o¢i. Pomaha obnovit hydrolipidicky film.
(57)

4) Gel Nettoyant Douceur [viz.obr.&.11]

Jemny myci gel na télo a oblicej pro jemnou pokoZku. Hypoalergenni, bez mydla, bez parabeni.
Jemné Cisti, nedrazdi odi, zaroven chrani. Obsahuje glycerin. (58)

10.4. Dexeryl

1) Emollient cream [viz.obr.¢.15]

Tento ochranny zvlacnujici krém je jeden z nejoblibenéjsich krém( mezi pacienty s ichtyézou. Je
uréeny pro suchou pokozku vykazujici rizné kozni problémy. Zajistuje optimalni vihkost kaze
pomoci glycerolu, vazelina a tekuty parafin zabranuji dehydrataci. Plsobi jako bariéra proti
poskozeni. (59)

2) Cleansing Cream [viz.obr.¢.14]

Myci krém vhodny na kiZi se sklonem k atopii. Myje a zarover hydratuje. (60)

10.5. A-derma

A-derma je francouzska znacka vyrabéjici kosmetiku na prirodni bazi. Na trhu je pres 30 let a od
svého zacatku vyuZiva rostlinu Oves Rhealba, ktera ma zklidriujici a protizanétlivé ucinky. (61)

1) Créme Emolliente [viz.obr.&.17]

Emoliencni krém na suchou pokoZku se sklony k atopii. Pfirodni sloZeni, ulevuje od pocitu svédéni,
okamZité zklidriuje a hydratuje. (62)

2) Gel Lavant Emollient [viz.obr.&.16]

Zvlaéniujici myci gel vhodny pro pokozku se sklony k atopii a vlasy. Cisti, zklidriuje a chrani
pokoZku. Nedrazdi oci, neobsahuje mydlo. (63)
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10.6. SVR

Francouzska znacka, ktera jiZz od roku 1962 uvadi na trh velmi kvalitni pripravky.
1) Topialyse Baume Lavant [viz.obr.¢.18]

Myci balzam pro suchou a podrazdénou pokozku urcen ke kazdodenni hygiené. Jemné myje,
zanechava pokozku jemnou a vlacnou, zklidfiuje podraZeni a zabranuje vysychani. S obsahem
omega MK 3,6 a 9. (64)

2) Topialyse Créme [viz.obr.&.19]

VyZivujici péce pro suchou a citlivou pokoZku. Intenzivné vyZivuje a hydratuje, dobre se vstrebava
a nezanechava mastny pocit. Obsahuje vyZivujici komplex, Niacinamid a Omega MK 3,6 a 9. (65)

3) Xérial 10 [viz.obr.&.20]

Hydratacni télové mléko pro velmi suchou pokozku. VyZivuje, hydratuje, zvla¢nuje a ulevuje od
pnuti. Obsahuje 10% Ureu, bambucké maslo a Alantoin. (66)

10.7. Bioderma

Dalsi velmi kvalitni francouzska znacka kosmetiky, ktera je na trhu jiz pres 50 let.
1) ABC Derm Babysquam [viz.obr.¢.21]

Krém na Supiny ve vlasech pomaha odstranit lamely ve vlasech. Zaroven pokozku zvlh¢uje a
hydratuje. Obsahuje bambucké maslo, estery AHA, galactoarabinan. (67)

2) Atoderm Sprchovy Olej [viz.obr.¢.22]

Sprchovy olej pro velmi suchou a podrazdénou pokozku s krémovym a nemastnym slozenim.
Vhodny na télo i oblic¢ej. Pomaha zlidnit a vyZivit pokoZku. (68)

Dalsimi oblibenymi zna¢kami jsou u pacientl s ichtyézou La Roche-Posay, Eucerin,
Cetaphil, Lactovit [viz.obr.¢.26], Epaderm a dalsi.

Z lékaren jsou to potom OGA mast, Lipobase krém [viz.obr.¢.27], Infadolan [viz.obr.¢.24] a
pfipravky s Ureou. Do usi a do oci se pouzivaji specidlni kapky a masti. Do usi je velmi
oblibeny sprej Vaxol [viz.obr.¢.23], do o¢i mast Vita-Pos [viz.obr.&.25].

Do koupeli je vhodné pridavat jedlou sodu nebo morskou stl. Nékterym pacientiim
s lehkym pribéhem vyhovuje i uzivani modré profi-Indulony a lékarenské vazeliny.
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v 7

Prakticka cast

11. Stanoveni cilu

Hlavnim cilem bylo zjistit informace o ichtydze podlozené zkusenostmi rodicud a jejich déti,
které s timto onemocnénim Zziji, jejich pfistup k nemoci a miru zatéze, kterou pro né
ichtydza predstavuje.

11.1. Dilci cile prace
Cil¢.1

Prvnim cilem bylo zjistit, kdy rodice zaznamenali prvni znamky onemocnéni, kdy jim byla
sdélena diagndza a zda béhem cekani na ni, méli obavy o psychomotorické postizeni.
Tomuto cili se vénuji otazky 1,4 a 6.

Cil ¢.2

Druhym cilem bylo zjistit, jestli (a jak) onemocnéni ditéte ovlivnilo porod ditéte a kojeni.
Tomuto cili se vénuji otazky 2,3a 7

Cil¢.3

Tretim cilem bylo zjistit, jak se rodice stavi k planovani dalsiho potomka, zda se boji, ze
bude dalsi dité také nemocné. Tomuto cili se vénuji otazky 5, 8, 9, 10

Cil¢.4

Ctvrtym cilem bylo zjistit, jakou kazdodenni zatéZ pro rodi¢e onemocnéni znamena, at uz
psychickou nebo ¢asovou. Tomuto cili se vénuji otazky 11, 12, 13 a 14.
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12. Metodologie vyzkumu
12.1. Metoda sbéru dat

Bakalarska prace ma teoreticko-vyzkumnou formu. Pro Uéel vyzkumu byl vypracovan
nestandardizovany dotaznik pres web survio.com. Online dotaznik byl distribuovan pres
socialni sité. Obsahuje otazky kvantitativni i kvalitativni. Dotaznik ma 13 otazek, z nichz 4
otazky maji jesté podotazku pro ¢ast respondentu.

K otazce ¢.7 byl vytvoren jesté doplhkovy dotaznik, na jehoz zakladé jsem mohla porovnat
vysledky s jinym vzorkem respondentek. Obsahuje pouze 2 otazky.

Oba dotazniky jsou k dispozici v pfiloze.

12.2. Vyzkumny soubor a jeho charakteristika

Hlavni dotaznik byl uréen pro rodiée, pfedevsim matky, ktefi maji doma dité/déti

s onemocnénim ichtydza. Byl distribuovan pomoci socialnich siti, kde mi nejvice pomohla
pani Hana Kadlecov3, zakladatelka spolku Ichtydza. Béhem 14 dn( jsem ziskala 43
odpoveédi. 3 respondentky bohuzel nevyplnily cely dotaznik, proto jejich odpovédi nebyly
do vysledkd zahrnuty.

Dopliikovy dotaznik byl sdilen pfes socialni sit a byl dostupny po dobu, neZ jej kompletné
vyplnilo 40 respondentek, cozZ trvalo 3 dny.
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Otazka ¢. 1

Kdy jste se o ichtyoze dozvédéli?

Tabulka €.5 — Obdobi diagnostiky onemocnéni

Odpoved Relativni éetnost | Absolutni ¢etnost
a) Prenatdlné 12,5% 5

b) Perinatalné 62,5% 25

c) Postnatalné 25% 10

Celkem 100% 40

Graf €.1 - Obdobi diagnostiky onemocnéni
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a) Prenatalné b) Perinatalné c) Postnatalné

Mezi prenatalné diagnostikované patfi zejména déti s RXLI, kde Ize ichtydzu
diagnostikovat na zakladé dalsiho testovani vychazejiciho z nestandartnich vysledkd Triple
testu provadéném v Il. trimestru téhotenstvi. V moci téhotnych Zen je také prokazana
nizsi hladina estrogent nez je v téhotenstvi bézné a naopak zvysena hladina sulfatovych
steroidd. Dale Ize diaghostikovat pomoci UZ HI, zde ale pouze v pfipadé cileného vysetreni
(rodinna anamnéza aj.). U rizikovych rodin mize byt provedena téz prenatalni diagnostika
na K.

Béhem porodu je vétsinou ichtydza diaghostikovana diky narozeni CB, které potrebuje
specidlni intervence Iékafu a dalsich zdravotnikd.

Napfiklad IV se pfed porodem ani béhem néj nemanifestuje viilbec a projevy mohou byt
patrné az v cca 2 mésicich zivota, nebo dokonce az pozdéji v détstvi. (4)

Vysledek :

62,5% - 25 Zen uvedlo, Ze se 0 onemocnéni svého ditéte dozvédély perinatalné, tedy
béhem porodu, aZ jeden tyden po ném. Postnatalné, tedy po prvnim tydnu Zivota ditéte,
se objevila u 25% (10). Prenatalné diagnostikovana byla pouze u 5 tedy u 12,5%.
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Otazka ¢.2

Jakym zpdsobem bylo dité pfivedeno na svét?

Tabulka €.6 — Zpusob porodu ditéte

Odpoved Relativni ¢etnost Absolutni ¢etnost
a) Spontannim porodem 45% 18
b) Cisafskym fezem 55% 22
Celkem 100% 40

Graf €.2 - ZpUsob porodu ditéte
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V pfipadé prenatalné diagnostikované ichtydzy se k S.C. pfistupuje vZdy. Je dllezité
zabranit traumatu klze, obzvlast u vaznych forem jako je Hl aj. V pfipadé CB je dulezZité
zajistit, aby se membrana neodloupla s celou vrstvou kUze. Diky pevhosti membrany je téz
pfi spontannim porodu riziko deformace kondetin a trauma obliceje.

Dalsim divodem velké frekvence S.C. u déti s ichtydzou je ¢asty predéasny porod nebo
IUGR. (4) (14)

Vysledek:

Ze 40 dotazovanych Zen privedlo na svét své dité spontannim porodem méné nez
polovina - 45%, tedy 18. Cisarskym fezem rodilo 55% Zen, tedy 22.
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Otazka ¢. 3

Pokud se jednalo o spontdnni porod, byla Il. doba porodni protrahovand?

Tabulka &.7 — Cetnost protrahované II. DP

Odpoved Relativni ¢etnost | Absolutni cetnost
a) Ano 33,33% 6

b) Ne 66,66% 12

Celkem 100% 18

Graf €.3 - Procentuadlni zastoupeni protrahované
Il. doby porodni

33.33%

66.66%

Protrahovana Neprotrahovana

Protrahovany porod mliZeme sledovat zejména u zen, jejichZ dité ma RXLI. Je u nich
zaznamenan pokles hladiny estrogent dllezitych pro fyziologicky pribéh porodu. (4)

Vysledek:

Na tuto otdzku odpovidalo pouze 18 Zzen — ty, které v predchozi otazce zvolily odpovéd b)
a rodily své dité spontanné. Protrahovanou Il. dobu porodni méla tretina z nich — 33,33%.
66,66% mélo Il. dobu porodni bézné trvajici.
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Otazka ¢.4

Bylo vase dité Collodion baby? Pokud ano, za jak dlouho Vam lékari sdélili

diagndzu ichtydza?

Tabulka .8 — Cetnost Collodion babies

Odpovéd | Relativni cethost | Absolutni ¢etnost
a) ano 65% 26
b) ne 35% 14
Celkem 100% 40

Tabulka €.9 — Délka diagnostiky

Odpoved Relativni ¢etnost | Absolutni ¢etnost
a) Do 2dnd 42,30% 11

b) Do tydne 19,23% 5

c) Do mésice 19,23% 5

d) Do 3 mésicu 11,53% 3

e) Déle nezza 3 mésice | 7,69% 2

Celkem 100% 26

Graf €.4 - Procentualni zastoupeni Collodion baby u tazanych

a délka diagnostiky
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| y

" Ano " Ne ™ Do2dni = Dotydne = Do mésice = Do 3 mésici = Déle ne7 za 3 mésice
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Jelikoz se ichtydza stale fadi mezi méné zndma a malo prozkoumana onemocnéni, je i jeji
diagnostika velmi slozita. leji klinické projevy mohou byt podobné jinym dermatologickym
onemocnénim a pokud se dité nenarodi jako CB, kde je mozZnost postiZzeni ichtydzou
evidentni, mize uréeni diagndzy trvat velmi dlouho. V CR se na ichtydzu specializuje FN
Brno a FN Motol, kam je tfeba novorozence pro diagnostiku prelozit.

Vysledek:

Z celkového poctu 100% (40) respondentek uvedly vice jak ?/3 2en — 65% (26), Ze jejich
dité bylo narozeno jako Collodion baby. Bez koloidni membrany se narodilo 35% déti (14).
Ze vsech Collodion babies byla diagnéza uréena 11 détem (42,3%) do 2 dn(i. 5 détem
(19,23%) do tydne. Dalsim 5 détem (19,23%) do mésice. 3 déti (11,53%) byly
diagnostikovany do 3 mésicl a zbylé 2 déti (7,69%) cekaly na diagnostiku déle nez 3
mésice.

39



Otazka ¢.5

Nechali jste si s partnerem udélat genetické testy?

Tabulka €.10 — Rodite s hotovymi genetickymi testy

Odpoved Relativni ¢etnost Absolutni cetnost
a) Ano 80% = 32 respondentek 32

b) Ne 20% = 8 respondentek 8

Celkem 100% = 40 respondentek | 40

Graf €.5 - Rodice, ktefi maji hotové genetické testy

80%

Ano ® Ne

Genetické testy jsou moznost pro rodice, ktefi maji nemocné dite, ke zjisténi poruchy
konkrétniho genu/gent. Testy vyrazné pomohou k uréeni typu ichtydzy a k zahdjeni
spravné terapie. Znat genetickou podstatu je dllezité i pro pfipadné planovani dalsiho
potomka. Rodi¢lim to mlze pomoci rozhodovani o spontdnnim/umélém oplodnéni.
Dostat se na genetické testy muUze byt ale velmi slozité a napf. na Slovensku testy
dostupné nejsou. Rodice z SK, ktefi testy chtéji podstoupit, musi za testy v CR zaplatit.
Existuji ale i lidé, ktefi navzdory onemocnéni ditéte genetickou podstatu znat nechtéji a
daliiho potomka planuji bez testovani ¢i zvazeni umélého oplodnéni. Casto to byvaji lidé
nabozensky zaloZeni, ale néktefi jednoduse nechavaji dalsi déni na prirodé a nechtéji se
vysledky testd stresovat.

Vysledek

Co se tyce poctu rodicu, ktefi maji hotové genetické testy, z naseho vzorku 40 rodicl si
nechalo genetické testy udélat presné 80%, tedy 32 rodicovskych paru. 20%, tedy 8 pard,
stale genetické testy hotové nema.
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Otazka ¢.6

Mysleli jste si, Ze bude vase dité psychomotoricky retardované?

Tabulka €.11 — Strach rodi¢( z psychomotorické retardace ditéte

Odpoved Relativni ¢etnost | Absolutni cetnost
a) Spise ano 22,5% 9
b) Spise ne 77,5% 31
Celkem 100% 40

Graf €.6 - Strach rodicu z psychomotorické
retaradce ditéte
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Pro vétsinu bézné populace je ichtybéza neznamy pojem. Pro rodice, ktefi se tedy setkaji
s timto onemocnénim u svého ditéte, to mlze byt velka psychicka zatéz i diky
neinformovanosti. Jedna z nejnarocnéjsich situaci pro rodice nastava v pripadé, ze se dité
narodi jako Collodion baby. Membrana, ve které je dité ,,uvéznéno” a diky které ma pusu
stazenou do tvaru O, musi byt pro vsechny rodice sok, tim vétsi, pokud ichtyéza nebyla
diagnostikovana prenatalné.

Pokud je ale péce o kliZi ditéte spravna, zpravidla mu nic nebrani ve vykonavani béznych
¢innosti. U pacientl se mlZzeme obcas setkat s ADHD, hyperaktivitou, autismem,.. ale

s psychomotorickou retardaci jako takovou, je ichtydza provazana jen zridka. V takovém
pfipadé byva mutace i na nékterém z vedlejSich gend, pripadné na nékolika dalsich.

Vysledek:

Respondentky mély pouze 2 varianty odpovédi. Z odpoveédi vyplynulo, Ze 9 (23%)
dotazovanych Zen se po zjisténi diagndzy balo, Ze jejich dité bude psychomotoricky
retardované. Zbylych 31 (78%) respondentek se o psychomotorickou retardaci svého
ditéte neobavalo.
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Otazka ¢.7a

Umistovani déti do inkubdtoru, pfevoz do jiné nemocnice a dalsi faktory ¢asto
znemozni kojeni. Jak to bylo s kojenim u Vds?

Odpovédi:

OWoONDDLAWNR

[ Y S S T e T S S S WY
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22.
23.
24.
25.
26.
27.
28.
29.
30.
31.
32.
33.
34.
35.
36.
37.

38.
39.
40.

,,Odstrikavala jsem 3 mésice, poté UM.“

,,Kojila jsem 2 mésice.”

,,Odstrikavala jsem a partner mléko vozil do Motola, kam chlapecka prevezli. Za 3 mésice UM.“
,,Nekojila jsem vibec.”

,,PIné kojeno do 10 mésicu.”

,,Nekojila jsem.”

,,Kojila jsem 3 mésice.”

,,2 mésice jsem krmila odsatym miékem, potom jsme presli na umélé.”

,,Prestala jsem kojit v Sestinedéli.

. ,,Kojila jsem po 4 tydnech (do té doby jsem odstrikavala) aZ do roka a pal. “

. ,,Kojeni bez probléma 13 mésicu.

. ,,Krmili jsme 3 mésice odsdatym mlékem, kdyz bylo umoznéné kojeni, nechtél se prisat.”

. ,,Neméla jsem viibec mléko.”

. ,,Kojila jsem 5 mésici.

. ,,Chlapecek byl kojen 4 mésice, poté umélé miéko.”

. ,,Kojila jsem 12 mésici.”

. ,,Nebolo mi umozZnéné kojit a pro prepusténi prsnik upiné odmietal. Skoncili sme na UM.“
. ,,Prvni dny jsem nekojila, aZ pozdéji a do 9 mésici.”

. ,,Nekojila jsem, neméla jsem miéko ale ani u zdravého ditéte. “

. ,,Krmilo se odstrikanym mlékem, do 3 mésici.”

. ,,Kojeni nebylo mozné z divodu prevozu ditéte do FN Brno a ndsledného podezreni na eozinofilni

kolitidu. Bylo pfevedeno na umélou vyzivu na bazi aminokyselin.”

,,Nekojila jsem.”

,,Nebylo mi umoznéno kojit a po propusténi prso uplné odmital. Skondili jsme na umél. miéku.”
,,Kojeni celkem bez probléma do 8 mésice.”

,,Nejdrive jsem mésic odstiikavala, potom 2 mésice kojila, potom jsme kupovali umélé mléko.”
,,Kojila jsem 4 mésice, ale bylo mu davano i umélé mléko, méla jsem ho malo.

,,Nekojila jsem.”

,,Kojila jsem v Sestinedélf.“

,,Kojila jsem 13 mésici.”

,,Kojeni nebylo mozné, jelikoz maly nezviadal sat.”

,,Nekojila jsem a nevadi mi to.”

,,Kojeni nebylo mozné, neumél sat.”

,,Kojila jsem do 18 mésici.”

,,Kojeni se mi uz nepodarilo rozbéhnout, kdyz to bylo mozné.”

,,HolCicka byla na lahvice od zadatku, neméla jsem mleko.”

,,Kojila jsem a k tomu dokrmovala Nutrilonem, od 7. mésice jen UM.“

,»Byla jsem v Ji¢iné s komplikacemi po porodu, dité prevezeno do Hradce.. Manzel tam jezdil
s par kapkami materského mléka. V Hradci jsem se pak snaZila kojit, ale spise jsem odstrikavala,
nechtél se moc prisat. Od 4 mésica UM.“

,,HolCicka nemohla sat, kdyz ano, neméla jsem uz tolik mléka.”

,,Mléeko jsem odstfikavala, po 4 tydnech jsem kojila aZ do roku a Ctvrt.”

,,Ihned po porodu byla prevezena do Motola, takze jsem odstfikavala a zamrazovala. Takto jsme
to délali 3 mésice, potom dostaval UM.“
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Otazka ¢.7b

Pro srovnani byla polozena 40 maminkam fyziologickych novorozenc(, které jiz ukoncily

kojeni, tato otazka:

Bylo vase dité kojeno? Pokud ano, jak dlouho?

Odpovédi:

1.,,Ano, 14 dni.”

3. ,,Ano, 11 mésici.”

5. ,,Ano, 10 mésici.

7. .,,Ano, 5 mésicu.”

9.,,Ano, 1 mésic.”

11.,,Ano, 16 mésici.”

13.,,Ano, 23 mésici.”

15.,,Ano, 10 mésici.”

17.,,Ne, neméla jsem mléko.”
19. ,,Ano, rok.”

21. ,,Ano, do jednoho roku.”
23.,,Ano, 6 tydni.”

25.,,Ano, 14 mésica jsme kojili.“
27.,,Ano, cca rok.”

29. ,,Ano, rok a pal.

31. ,,Ano, 17 mésici.”

33. ,,Ano, 9 mésici.”

35.,,Ne, bolely mé hodné prsy.”

2. ,,Ano, rok a 2 mésice.”
4. ,,Ano, 10 mésici.

6. ,,Ano, 14 mésici.”

8. ,,Ano, 1rok.”

10. ,,Ano, ale jen mésic.”
12. ,Ano, 13 mésici.”
14. ,Ano, 11 mésici.”
16. ,,Ano, 16 mésici.”
18.,,Ano, 30dni.”

20. ,,Ano, 26 mésicu.”
22. ,,Ano, 10 mésicu.”
24. ,,Ano, 8 mésici.

26. ,,Ano, pul roku.”

28. ,,Ne, nespustilo se mi mléko.”
30. ,,Ano, 4 mésice.”

32. ,,Ano, 2 roky.”

34. ,,Ano, 23 mésicu.”
36. ,,Ano, 21 mésicu.”

37. ,,Ne, syn se neprisaval a po kratkém case jsem prestala mit mléko i na odstrikani.”
38. ,,Ne. Mleko bylo, ale byla jsem po sekci a neslo mi to. Sestficky v porodnici nebyly moc ochotné
mi pomoci, jen mi fikaly, Ze doma mi taky nikdo nepomdize.. Nerozkojila jsem se a skondilo to na

umélém miéku.”

39.,,Ano, ale po 4 mésicich jsem prestala z divodu stresového vypéti (umrti kamarddky). “
40. ,,Ne, nechdvala jsem si zastavit laktaci, jsem silnag kufacka.

Tabulka €.12 — Kojeni déti narozenych s ichtydzou

Statistika z otevienych odpovédi

Relativni ¢etnost

Absolutni ¢etnost

Dité kojeno/ krmeno odstfikanym mlékem
(6 mésicd a méné)

37,5%

15

Dité kojeno/ krmeno odstfikanym mlékem | 25% 10
(delsi dobu nez 6 mésicll)

Dité nekojeno. 37,5% 15
Celkem 100% 40
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Tabulka €.13 — Kojeni déti narozenych bez ichtydzy

Statistika z otevienych odpovédi Relativni éetnost | Absolutni cetnost

Dité kojeno/ krmeno odstfikanym mlékem | 20% 8
(6 mésicl a méné)

Dité kojeno/ krmeno odstfikanym mlékem | 65% 26
(delsi dobu nez 6 mésicli)

Dité nekojeno. 15% 6
Celkem 100% 40

Graf €. 7 - Srovnani poctu kojenych déti a délky kojeni
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Déti s ichtyozou M Déti bez ichtyozy

Nepfijemnou soucasti narozeni ditéte s ichtydézou byva nemoznost kojeni. Ta mlze byt
zplUsobena nutnosti pfevozu ditéte do FN, ktera se na ichtydzu specializuje a je ¢asto
velmi vzdalena. Hospitalizovana matka nema tedy po porodu nékolik dni moznost byt se
svym ditétem a zacit kojit. Pokud byl porod veden cisafskym fezem, ¢as bez ditéte se
vlivem del$i hospitalizace prodluzuje. Je zde riziko nespusténi laktace, nebo spusténi
nedostatechému, k cemuz mlze vyrazné prispét i psychicky stav matky. Dalsimi ddvody
nemoznosti kojeni je nutnost umisténi novorozence do inkubatoru a u CB neschopnost
sani. Na plicni ventilaci jsou ¢asto déti pfedéasné narozené, nebo déti CB. Tuha
membrana brani dostateénému fungovani dychacich svall a roztahovani plic.

Vysledek:

U déti s ichtydzou kojilo 25% matek delsi dobu nez 6 mésicl, 37,5% kratsi dobu nez 6
meésicu a 37,5% nekojilo vubec. Zdravé déti byly kojeny v 65% delsi dobu nez 6 mésicq,
v 20% kratsi dobu nez 6 mésict a 15% z nich kojeno nebylo.
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Otazka ¢.8

Pldnujete nebo mdte dalsiho potomka, narozeného po ditéti s ichtydzou?
Pokud ano, sli jste/pljdete cestou spontdnniho nebo umélého oplodnéni?

Tabulka ¢.14 — Dal3l potomek (majf ¢i planujf)

Odpovéd Relativni ¢etnost | Absolutni ¢etnost
a) Ne 25% 10
a) Jesté nevime | 15% 6
b) Ano 60% 24
Celkem 100% 40

Tabulka €.15 — ZvaZovany/realizovany zp(isob oplodnénf

Odpoved Relativni ¢etnost | Absolutni ¢etnost
a) Spontanni 75% 18
b) Asistovana reprodukce | 25% 6
Celkem 100% 24

Graf ¢.8 - Dalsi potomek a zvazovany/realizovany zplsob
opl

“ Ano

m Jesté nevime

odnéni

= Spontanni
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Spoustu rodic¢d ¢eka v souvislosti s onemocnénim jejich ditéte nelehka Uloha, rozhodnout
se, zda se budou snazit o dalsiho potomka. Pé¢e o nemocné dité zabere nékolik hodin
denné a néktefi rodice maji strach, Ze se nebudou moci vénovat dalsimu ditéti tak moc,
jak by chtéli. Jelikoz ichtyéza znamena pro rodiny i velkou finanéni zatéz, je casto
rozhodovani ovlivnéno i socioekonomickym statutem rodiny, mirou podpory od statu

v podobé osetfovného, nebo vyse pfispévkd od neziskovych organizaci .

Pokud se pro dalsi dité rozhodnou, je tfeba zvazit, jakym zpUsobem oplodnéni se vydaiji.
V pfipadé hereditarni (dédi¢né) ichtydzy je totiz riziko, ze se narodi nemocné i dalsi dité.
Je zde tedy na misté se priklonit k umélému oplodnéni.

Vysledek:

V osmé otdzce jsem zjistovala rovnou dvé skuteénosti, a to, zda rodiny, které maji doma
jedno dité s ichtyézou, planuji jesté dalsiho potomka/potomky a pokud ano, jakou cestou
oplodnéni se vydaji. Nejvétsi zastoupeni méla u prvni otazky odpovéd',,ano” a to témeér
dvé tietiny — 60% (24 respondentek). Ctvrtina, tedy 25% (10 respondentek), odpovédéla,
Ze dalsiho potomka neplanuji. Zbylych 15% rodin, tedy 6, si jesté dalSiho potomka bude
rozmyslet. Z téch rodin, které dalsi dité planuji (24), pljde cestou umélého oplodnéni
pouze ¢tvrtina z nich - 25% (6 parl). 75% (18 parl) zvoli navzdory moznému riziku
spontanni oplodnéni.
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Otazka ¢.9

Pokud byste se v téhotenstvi dozvédéla, Ze dalsi dité bude také nemocné,
podstoupila byste umélé ukonceni téhotenstvi?

Tabulka €.16 — UUT v pfipadé prenatalné diagnostikované ichtydzy

46.70%

Odpoved Relativni éetnost | Absolutni ¢etnost
a) Spise ano 53,3% 16
b) Spise ne 46,7% 14
Celkem 100% 30
Graf €.9 - UUT v pfipadé prenatalné diagnostikované
ichtydzy
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Zeny, které maji ichtydzu v rodinné anamnéze, nebo dité s ichtyézou porodily, jsou

v téhotenstvi testovany na pritomnost onemocnéni i u dalsiho ditéte. Ichtyéza se bohuzel
prenatalni diagnostikou neprokaze vzdy, ale pokud ano, je na rodicich velké rozhodovani,
zda teéhotenstvi prerusit nebo ne. Tato situace je pro partnery velmi psychicky narocna a
vyzaduje podporu lékard, pripadné psychologa.

Vysledek:

53,3% (16 zen) by v pfipadé pozitivni prenatalni diagnostiky ichtydzy u jejich dalsiho ditéte
spise podstoupilo UUT. 46,7% (14 zen) by na UUT spisSe neslo.
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Otazka ¢.10

Madte ichtyozu v rodinné anamnéze? (Vztahuje se i na vzddlenéjsi rodinu).

Tabulka €.17 — Vice nemocnych déti v rodiné

Odpoved Relativni ¢etnost | Absolutni ¢etnost
c) Ano 32,5% 13
d) Ne 67,5% 27
Celkem 100% 40

Graf €.10 - Pfitomnost dalSiho
nemocného u rodin s nemocnym ditétem

32,5%

67,5%

Ano Ne

Diky dedi¢né povaze vétsi ¢asti ichtydz je pravdépodobné, ze pokud ma ichtyézu nékdo

z rodiny, bude se mutace genu prenaset i dale. Napf. u RXLI jsou Zeny pouze prenasecky a
onemocneéni se tedy hemusi zejména u rodin, kde se rodi vice dévcat, nékolik generaci
vlbec projevit. Z toho divodu je dostupnost molekularni diagnostiky — DNA testy, velkym
pfinosem.

Vysledek:

Témeér jedna tietina - 32,5%, tedy 13 rodin, ichtydzu ve své rodinné anamnézu mélo.
67,5%, tedy 27 rodin, ichtydzu ve své rodinné anamnéze do narozeni ditéte nemélo.
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Otazka ¢.11

Kolik hodin denné stravite péci o kuiZi jednoho svého nemocného ditéte?

1.,,2 hodiny.”

2. ,,Pokazdé je to jiné, ale tak 1—3 hod.”
3.,1-1,5hod.”

4.,,3 hodiny o kazde.”

5.,,2 hodiny.”

6.,,2—4hodiny.”

7.,,2 hodiny.”

8.,,3—4hod.”

9.,4-5hodin.”

10.,,2 hodiny krat 3.

11.,,3 hodiny.”

12.,,Minimalné 3 hodiny, spis 4.
13.,,3h.”

14. ,,cca 1 hodinu.”

15.,,Minimalné 2 hodiny, nékdy i 3.”
16. ,,hodinu.”

17.,,3 hodiny.”

18.,,1 hod. rano, 1,5 vecer, 1 hod. béhem

”

dne.
19. ,,Max hodinu.”

20. ,,2,5 hodiny.”
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21.,,2 hod. denné.”

22.,,15 minut.”

23.,,Drive 8 hod., nyni tak 4 —5.“
24.,,30 minut.”

25.,,2 aZ 3 hodiny.”

26.,,2 — 3 hodiny za den asi.”
27.,,3,5 -4 hod dle stavu kize.”
28. ,,Hodinu aZ 3 dle aktual. stavu“
29.,,3 aZz 4 hodiny.”

30.,,Cca. 5 hodin, nékdy i vic.”
31.,,Hodku o dceru, hodku o syna.”

32.,,MaZeme porad, tak 8x denné, nékdy i
v noci. Celkem to mazZe byt tak 5 hodin.

33.,,Asi 3 hodiny za den.”

34.,,Hodinu a pil aZ 2.“

35.,, Tak 3 hodiny. Nékdy o néco méné.”
36.,, 30 minut.”

37.,,Zhruba 2 hodky rano + 1 vecer.
38.,,Jak kdy, vétsinou 2 hodiny.”

39.,,6 — 7 hodin. Casem se to ale zlepsi.”

40.,,3,5 -4 hod. denné.”



Tabulka &.18 — Cas straveny pétf o kiZi ditéte/den

Statistika z otevienych odpovédi | Relativni | Absolutni ¢etnost
¢etnost

a) Max 1 hodinu 17,5% 7

b) Max. 2 hodiny 20% 8

c) Max. 3 hodiny 32,5% 13

d) Max. 4 hodiny 17,5% 7

e) Vice nez 4 hodiny 12,5% 5

Celkem 100% 40

Graf £.11 - Cas straveny pééi o kdZi/den

Max 1 hodinu

Max. 2 hodiny

Max. 3 hodiny

Max. 4 hodiny

Vice neZ 4 hodiny

Délka ¢asu vénovaného péci o klizi ditéte s ichtydzu je zavisla na typu ichtydzy, véku
ditéte, rocnim obdobi a aktualnim stavu kliZze. Kazda osoba (vétsinou matka) pecujici o
dité s ichtydzu si casem najde svlj zplsob a rezim, ktery nejvice vyhovuje ji i ditéti. Z péce

o kUzi se stava kazdodenni nezbytna rutina.

Vysledek:

15% (6) respondentek stravi péci o kizi svého ditéte denné maximalné hodinu. 20% (8) se
péci o kuzi vénuje do 2 hodin. Maximalné 3 hodiny denné o klzi pecuje 32,5% (13)
repondentek. 17,5% (7) respodentek stravi péci 4 hodiny denné a 15% (6) zabere péce o

kizi jednoho ditéte denné vice nez 4 hodiny.
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Otazka ¢.12
V pfipadé Ze mdte vice déti, kolik z nich trpi ichtyozou?

Tabulka €.19 — Po€et nemocnych sourozencl v rodindch s ditétem trpicim ichtyZzou

Odpoved Relativni ¢etnost Absolutni ¢etnost
a) Jedno 73,08% 19
b) Dvé 15,38% 4
c) Vice nez dvé 11,54% 3
Celkem 100% 26

Graf €.12 - PoCet nemocnych sourozenct v
rodinach s ditétem trpicim ichtyézou

. lusax
15.38%
73.08%
Jedno Dvé Vice neZ dve

Tato otazka nepfimo vychazi z otazek ¢. 9 a 10.
Vysledek:

Z rodic, ktefi maji doma dité s ichtyézou, ma 73,08% (19 paru) jen jedno nemocné dité. V
11,54% rodinach (3) je nemocnych vice sourozencl, ale ne vsichni. 4 rodi¢ovské pary —
15,38%, maji nemocné vSechny své déti.
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Otazka ¢.13

Kolik kg hydratacnich krémd, masti, mlék a oleji (mimo myci pfipravky)
meésicné spotiebujete?

Tabulka €.20- Denni spotfeba hydratacnich prostredk(

Odpoved Relativni ¢etnost | Absolutni ¢etnost
a) <1lkg 12,5% 5
b) =2 1kg 15% 6
c) 2 3kg 27,5% 11
d) =2 5kg 25% 10
e) 2 7kg 20% 8
Celkem 100 40

Graf £.13 - Denni spotieba hydratacnich pfipravkd

<1lkg 12,5%
z 1kg 15,0%
> 3kg 27,5%
z Skg 25,0%
> Tkg 20,0%

Pacienti s ichtydzou spotfebuji mésiéné obrovské mnozstvi krém, masti a dalsich
nezbytnych pfipravkd k hydrataci pokozky. MnoZstvi je zavislé na typu ichtydzy, véku,
aktivité jedince a aktualnim stavu klze. K terapii bohuZel nestaci bézné pfipravky
prodavané v drogeriich a pacienti jsou nuceni ke koupi o dost drazsi dermokosmetiky
dostupné v lIékarnach a na internetu. Cena jednoho takového télového
krému/mléka/masti se pohybuje v priméru kolem 400 - 600,-/0,5kg a néktefi pacienti
potifebuji na mésic nap¥. 20 baleni + pfipravky na myti, do usi, do odi,...

Vysledek:

12,5% (5 respondentek) spotfebuje mésicné na své dité méné nez 1 kg hydratacnich
krému/masti/mlék/oleji. 15% (6) spotfebuje 1 kg a vice. 3 kg a vice spotfebuje 27,5%
(11). 5 kg a vice spotiebuje 25% (10) a 20% (8 respondentek) nha mésic potrebuje vice nez
7 kg ptipravka.
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Otazka ¢. 14

Je dle vaseho ndzoru mozné ddt dité s ichtydzou do klasické materskeé Ci
zdkladni Skoly? V pfipadé, Ze si myslite, Ze spiSe ne, z jakého hlediska?

Tabulka &.21 — N&zor na vioZenf dft&te s ichtyézou do b&¥né M5/Z5

Odpoved Relativni éetnost | Absolutni ¢etnost
a) Ano, i bez asistenta 30% 12
b) Ano, ale jediné s asistentem | 42,5% 17
c) Spise ne 27,5% 11
Celkem 100% 40

Tabulka &.22 — Diivod nesouhlasu s vioZenim ditéte s ichtydzou do b&Zné MS/ZS

Odpoved Relativni éetnost | Absolutni ¢etnost
a) Zhlediska vyucujicich | 45,45% 5

b) Z hlediska spoluzaku 18,18% 2

c) Zoboudlvodu 36,36% 4

Celkem 100% 11

Graf ¢.14 - Nazor na vloZeni ditéte do klasické MS/zS

30%

Ano, bez asistenta

Kvali spoluzakiim

27,5%
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Vzhledem k narocnosti péce o dité s ichtyézou stoji na rodicich dalsi zasadni rozhodnuti, a
to, zda své dité daji do materské a pozdéji zakladni skoly, ¢i budou dité vzdelavat sami
doma. Dochézeni do bézné statni MS &i ZS s velkym poétem déti ve t¥idé mize byt
problém z nékolika dlvod(, napf. nutné promazavani kliZze nékolikrat denné, specificka
dieta, vylouceni z télovychovnych aktivit, nemoznost dlouhodobého pobytu na slunicku,
riziko infekce a zatrzeni kliZze pti béZznych détskych hrach, riziko sikany ze strany
spoluzaku.

Vysledek:

V posledni otazce jsem se zabyvala hazorem na moznost umisténi ditéte s ichtyézou do
béiné matefské Ci zakladni skoly a v pfipadé, Ze si rodice mysleli, Ze to mozné neni,
zjistovala jsem, z jakého dlvodu. Témér tfetina — 30% rodié¢l (12 tazanych) si mysli, Ze je
mozné umistit dité do MS/ZS bez problému. Téméf polovina —42,5% (17 rodin) si mysli,
e umisténi ditéte do MS/ZS mozné je, pokud je ditéti pridélen asistent. Zbylych 27,5% (11
respondentl) ma nazor takovy, ze dité do MS/ZS umistit nelze. Od téchto respondentd
jsem zjistovala, z jakého dlvodu. 45,5% (5 part) uvedlo, ze to neni mozné z hlediska
vyucujicich. 2 pary — 18,18% si mysli, Ze z dlivodu spoluzaku a 36,36% - 4 pary, si mysli, ze
neni dobré davat dité do statni instituce z obou divodu.

13. Diskuze

Prvni cil jsem zaméfila na prvotni sok rodicd. Kdy se 0 onemocnéni svého ditéte dozvédéli
a zda méli urcité obavy.

Zaprvé, rodic¢l, ktefi méli moznost rozhodnout se pred porodem, zda dité s ichtydzou
privést na svét, bylo pouze 12,5%, tedy jedna osmina rodi¢d. V tomto pripadé jsem
ocekavala procent vice, ackoliv vim, Ze prenatalné Ize diagnhostikovat pouze malou ¢ast
ichtydz. Nejcastéji se rodice dozvédéli o onemocnéni svého ditéte béhem porodu, nebo do
tydne po ném, a to v 62,5%. Vice jak tyden po porodu, tedy postnatalné se ichtydza
projevila u 25% déti, kde pravdépodobné slo o typ ichtydzy, pfi niZ jsou prvni projevy patrné
az v raném détstvi.

Zadruhé, zda jejich dité bylo Collodion baby. To souvisi Uzce s prvni otazkou. Déti byly
Collodion babies v 65%. Minimalné 2,5% rodi¢l ¢ekal béhem/po porodu $ok, kdyz se jejich
dité narodilo s koloidni membranou. Je pravdépodobné, ze prenatalné diagnostikovany
byly i déti, které se jako CB nenarodily, tim padem se o ichtyéze béhem porodu/tésné po
ném dozvédélo vice parl. Jako CB se z nasich dotazovanych nenarodila priblizné tretina —
37,5% déti. U CB byla velmi rozmanita délka diagnostiky, kde se rozmezi pohybovalo v fadu
od nékolika hodin, do nékolika mésict. Témér poloviné rodi¢d byla ale sdélena diaghdza do
2 dnU, konkrétné 42,3%. 7,69% rodicli ale na uréeni diagndzy ¢ekalo déle nez 3 mésice, coz
muselo byt velmi stresujici a vdnesni dobé internetu nebezpecné z dlvodu rizika
domnivani se, Ze jejich dité ma nékteré z onemocnéni neslucitelnych se Zivotem, d&i
fyziologickym mentalnim vyvojem. To samoziejmé neni ani u ichtydz vyloucené, ale je to
velmi vyjjmecné. 19,23% rodi¢d mélo vysledky do tydne, stejné procento do mésice. Do 3
mésicu bylo diagnostikovano 11,53% détem.
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Jelikoz diagnostika tohoto onemocnéni se stale zdokonaluje a ma s ni zkusenost vice lékar,
cekaci doba na uréeni diagndzy se v dnesni dobé vyrazné snizila.

Zatreti jsem se taza, zda se rodice obavali o psychomotorickou retardaci ditéte. Zde jsem
ocekavala vyssi obavu, hlavné u rodicli Collodion babies. Ichtydza mezi vefejnou populaci
nenivelmizndama, a tak by se lehce mohlo stat, Ze rodic si spojuje nestandartni vzhled ditéte
po porodu s rliznymi syndromy, kde je psychomotoricky retardace bézna. Obavu mélo ale
pouze 22,5% rodi¢u, 72,5% se o tuto skuteénost spise neobavalo.

Cil é. 2 byl zamérfen na problematiku porodu a Sestinedéli. Zjistovala jsem, v jaké mife méla
ichtydza vliv na zplsob ¢i délku porodu a na moznost kojeni v dlsledku terapie u jejich
nemocného novorozence.

Prvnim dotaz byl sméfovany na zpUsob, jakym bylo dité pfivedeno na svét. Pfedpokladalo
se vétsi zastoupeni cisafského fezu nez u fyziologickych novorozencd, avsak tak vysoké ¢islo
jsem necekala. Cisafské fezy mély zastoupeni témeér u poloviny porodUl, rovnych 45%.
Spontannim porodem bylo na svét pfivedeno pouze 55% déti, cozZ je oproti primérnému
zastoupeni S.C. v éeskych porodnicich, kde jsou zahrnuti i suspektni ¢i patologicti
novorozenci velky rozdil (oficidini statistiky z 5 nejvétsich porodnic Stfedoceského kraje
za rok 2019 : Horovice 23% S.C., Mladd Boleslav 23%, Kolin 32%, Pribram 19%, Mélnik 27%).
Je tedy evidentni, Ze ichtyédza ma na porod velky vliv. JelikoZz prenatalné bylo
diagnostikovano pouze 12,5%, minimdlné 32,5% respondentek mélo cisafsky fez
neplanovany, ¢i planovany z jiného dlvodu nez je ichtydza.

Druhy dotaz se tykal |I. doby porodni a toho, zda byla u nasich respondentek protrahovana
(u prvorodicek delsi nez 1 hodina, u vicerodic¢ek delsi nez 30 minut. (34) U 66,66% byla Il.
DP bézné trvajici, oviem u 33,33% respondentek protrahovand byla. Nizka hladina
estrogenu estriolu a z toho plynouci sekundarné slabd délozni ¢innost je dle odpovédi
opravdu vyraznéji zastoupena, nez je bézné.

Co se tyce kojeni, zde jsem vypracovala kratky doplfikovy dotaznik pro srovnani. U kojeni
delsi dobu nez 6 mésicl, byl rozdil nejvyraznéjsi. Déle nez pull roku bylo kojeno 65%
zdravych déti a pouze 25% déti s ichtyézou. Naopak viibec nekojeno bylo pouze 15%
zdravych, kdezZto déti s onemocnénim 37,5%. 6 mésicl a méné kojilo 20% matek zdravych
déti a 37,5% nemocnych déti. Vliv pfekladani novorozencl na specializovana pracoviste,
neschopnosti sani a dalsich faktoru je tedy vice nez patrny.

Treti cil se zabyva pohledem rodi¢d na planovani dalsiho potomka. Zjistovala jsem, kolik %
rodicll ma hotové genetické testy. Vysledek je 80%. 20% rodicl si vsak genetické testy
udélat nenechalo. Z dotazniku je ale patrné, Ze jsou to ve 100% rodice, ktefi jiz dalsiho
potomka neplanuji. Bylo by samoziejmé vhodné testy udélat pro planovani dalsich déti u
pfibuzenstva, kde se mohou zatim vyskytnout pfenaseci bez priznaku.

Pouze 10% rodicl dalsiho potomka nema, ani neplanuje. 15% se jesté o dalsim ditéti
nerozhodlo a celych 60% dalsi dité jiz ma, nebi planuje. Témto rodi¢cim byla poloZena
otdzka, jaky zpUsob oplodnéni pravdépodobné zvoli, nebo jiz zvolili. Zde mne odpovédi
prekvapily. Cekala jsem mnohem vétsi zastoupeni metody asistované reprodukce. Tuto
metodu si zvolilo nebo planuje zvolit pouze 25% paru.

V dalsi otazce zamérené na pfitomnost ichtyézy v rodinné anamnéze, ji potvrdila témer
tfetina respondentek. To je vice, nez procenta zastancd umélého oplodnéni.
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Co se tyée umélého ukonceni téhotenstvi v pripade, Zze by se Zena béhem prenatalni
diagnostiky dozvédéla o onemocnéni i dalsiho ditéte, bylo procento jiz vétsi. K preruseni
téhotenstvi by prekrocila vice nez polovina zen, presnéji 53,3%. Jak uz ale vime, prenatalni
diagnostika je u tohoto onemocnéni stale nepfilis rozvinuta. 46,7% Zen by na UUT
nepfistoupila a dité by si nechaly i pfes to, Ze to pro né znamena znacnou zatéz.

Ctvrty cil jsem zamétila na zatéz onemocnéni pro rodice a dalii éleny rodiny.

V prvni otazce jsem se zabyvala ¢asovou narocnosti péce o klzi déti. V zavislosti na typu
ichtyézy se muze vy$plhat na velké mnoZstvi éasu za den. Zjistovala jsem pouze béZnou
kazdodenni péci, do které jsem nezahrnovala den v tydnu, kdy se provadi odmodceni klze.
To pak zabere casu jesté mnohem vice. Nejvice respondentkam zabere péce 3 hodiny
denné, a to 32,5%. Nékteré maminky, pravdépodobné ty, jejichz dité ma leh¢i formu
ichtydzy, napfiklad Ichthyosis vulgaris, stravi péci maximalné 1 hodinu dennég, v nasem
pfipadé 17,5%. Nékterym naopak péce zabere vice nez 4 hodiny denné - 12,5%.
V otevienych odpovédich se objevila i odpoveéd 6-7 hodin. To je pro vétsinu lidi naprosto
nepredstavitelné a pro rodice to musi byt obrovska zatéz, a to nejen ¢asova, ale i psychicka.
Kazdy den vysvétlovat svému ditéti, Ze nemUlze rano vstat a hned si bézet hrat ven
s kamarady, nemUze absolvovat spoustu aktivit atd., musi byt opravdu narocné.

S tim souvisi dal$i otdzka, kde jsem zamérné zjistovala, kolik nemocnych déti doma rodiny
maji. 73,08% ma doma nemocné jedno dité, ale 15,38% ma doma déti nemocné rovnou 2
a 11,54% rodin ma doma dokonce vic nez 2 nemocné déti. Pokud vezmeme v potaz
vysledky predchozi otazky a vynasobime cisla 2x — 3x, vyjde ndm opravdu velké dislo,
z ¢ehoi je evidentni, ze péce nékterym rodi¢lm, vétsinou maminkam, opravdu zabere cely
den.

Péce se tyka i jeji financni narocnost. Ta se odviji hlavnhé o mnozZstvi spotfebovanych
pripravkdl, které jsou velmi drahé. Na nékteré déti je potfeba mésiéné pouze do jednoho kg
pripravkd (12,5%), ale jsou i rodice, ktefi mésiéné spotrebuji 7 kg a vice, a to rovnou 20%
rodicl. V pfipadé, ze vyndsobime pramérnou cenu pfipravku 500,-/0,5kg * 7 - 10 kg, vyjde
nam 7 000 — 10 000,- mésiéné pouze za hydrataéni krémy/oleje/masti/mléka, do kterych
nejsou zahrnuty specidlni myci pfipravky, pilniky a dalsi.

Posledni otazka se tykala moznosti umisténi ditéte s ichtyézou do bézné MS/ZS. Pfijemné
mé prekvapila odpovéd 75,5% respondentek, které dité do statni materské Ci zakladni skoly
dat planuji, nebo ho tam jiz daly. Podle 30% z nich je dokonce mozné umisténi ditéte bez
asistenta. Ja osobné si umisténi ditéte s timto onemocnénim do jedné ze statnich instituci
predstavit nedokazu, hlavné v pfipadé zavaznéjsich typl ichtydz. Jako mnohem ptijatelné;jsi
varianta se mi jevi soukroma skola, kde je maximalné 15 Zak( ve tfidé a jednani je mnohem
individualnéjsi. Zalezi samozfejmé na ochoté vyudujicich a dalsich zaméstnancl skoly.
Pokud jsou ochotni klzi ditéte promazavat nékolikrat denné, vymyslet mu alternativni
program pfiaktivitach, které nemUzZe absolvovat a plnit dalsi specifické intervence, pak jsou
to dle mého nazoru lidé na spradvném misté. 25% respondentek, podle kterych umisténi
icht. déti do normalni skoly neni mozné, udava ve 45,45%, ze z dlvodu vyucujicich, 18,18%
z dlvodu spoluzakl (Sikana aj.) a 36,36% vidi problém na obou stranach (v nasem pfipadé
pouze 4 respondentky).
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14. Zavér

Ve své bakalarské praci jsem se vénovala ichtydze, konkrétné zivotu s ni, predstaveni typl
onemocnéni, diagnostiky, moznosti terapie, spolku ichtyéza a v rdmci svého oboru jsem
zahrnula velmi ddlezity vliv na porod matky nemocného ditéte.

V praktické casti, kterou jsem realizovala pomoci 2 dotaznikd, hlavniho a doplrikového,
jsem pomoci stanoveni ¢tyf cill vytvofila statistiku z odpovédi ¢eskych a slovenskych
pacientl, ktefi jsou ¢leny Spolku Ichtydza.

V prvnim cili jsem vefejnosti pfibliZila, ¢im si rodi¢ ditéte s ichtydzou jiz od zacatku prochazi,
kdyz se (v nasem pfipadé) v 87,5% tési na zdravé miminko, u néhoz byly negativni
prenatalni screeningova vysetfeni. Pokud se ale jiz nemocné dité narodi, Zzadny rodic si jisté
nepreje ¢ekat na vysledky vice neZz par dni, natoz vice nez 3 meésice, jako 11,53%
dotazovanych.

V druhém cili jsem si ovéfila relevantnost informaci o vlivu ichtydézy na porod ditéte a
kojeni. Vysledky vliv opravdu potvrzuji, obzvlasté u cetnosti Sectio Caesarea, kterd je dle
nasich vysledk( u ichtydzy pfiblizné 2x vétsi nez je bézné. Protrahovana Il. DP se objevila
primo o tretiny tazanych. Kojenych déle nez pll roku bylo déti s ichtyézou 0 40% méné nez
déti bez ni.

PFi pldnovani daldiho potomka se stejné diagndzy balo/boji velmi mélo rodiét. Témér dvé
tfetiny rodiéd dalsi dité planuji nebo jiz maji. Velmi malo z nich uvaZovalo/uvaZuje o
oplodnéni metodou asistované reprodukce, a to pouze 25. Naopak velké mnozZstvi Zen
(témér polovina) by se svého ditéte nevzdala ani v prenatalné diagnostikovanou ichtydzou
a UUT by nepodstoupila.

Pomeérné velkd ¢ast rodiéu, vice nez ¢tvrtina, ma doma vice nez jedno dité s ichtyézou. To
pro né znamena nékolik hodin péce denné pouze o jejich kizi. Néktefi rodi¢e, konkrétné
jedna osmina dotazovanych, touto péci straviivice nez 4 hodiny denné. Financ¢ni naro¢nost
pripravkd je obrovska a v pfipadé vice nemocnych déti v rodiné ¢asto nelinosna. 20%
respondentek totiz uvedlo, Ze jen hydratacnich pripravkl (bez téch mycich a dalsich)
spotrebuji 7 kg a vice.

V praci jsou uvedeny i konkrétni pripravky, které jsou mezi pacienty velmi oblibené a které
byvaji predmétem sbirek Spolku Ichtyéza. Budu moc rada, pokud informace v této praci
pomohou rodinam, které zatim s ichtyézou zkusenosti nemaji, pfipadné pedagogim ve
skolach, a také rozsifi obzory 3irsi vefejnosti.

Jak uz fika zakladatelka Spolku pani H. Kadlecov3, Zivot s ichtyézou neni jednoduchy, ale
zaroven neni nemozny. | pfes vysoka ¢isla mnozstvi nutnych pfipravkd, jejich vysoké ceny,
naroc¢nosti pécée o dité sichtydzou, jak uz vyplynulo zvysledkd mého setfeni, déti
s ichtydzou i jejich rodice, které jsem meéla na jejich srazu na podzim roku 2019 moznost
vidét, maji v sobé neskuteénou Zivotni energii, odhodlani a chut se nemoci postavit éelem.

Jsem moc rada za moZnost, psat tuto praci a setkat se diky ni s tak skvélymi lidmi. Vsem
rodi¢m, ktefi se o dité s ichtydzou staraji, nebo se o diagnhdze svého ditéte teprve dozvi,
bych chtéla poprat hodné sily a podpory z okoli. A détem, aby v sobé nasly to vyjimecné, co
v sobé maji a udélaly ze své odlisnosti svou prednost.

57



15. Seznam zkratek

ABCA 12 = ATP-binding cassette transporter 12  HIV - human immunodeficiency virus

AC - abdominalni cirkumference HK - horni koncetiny

AD - atopicka dermatitida Chol - Cholesterol

AD - autozimalné recesivni icht - ichtydza

ADHD - attention deficit hypractivity disorder IUGR - Intrauterine growth restriction
AFP - Alfa-1 fetoprotein IV - Ichthyosis vulgaris

ALOX 12B = Arachidonate 12-lipoxygenase KI - keratinopaticka ichtyoza

ALOXE 3 = Epidermis type lipoxygenase 3 KRT = Cytokeratin

AR - asistovana reprodukce LI - lamelarni ichtydza

ARCI - Autozomalné recesivni vrozena ichtyoza MK - mastné kyseliny

ARSC 1 = Arylsulfataza MM - materské mléko

BPD - biparietalni rozmeér hlavicky MS - matefska kola

BSI - Bathing suit ichthyosis NIPAL 4 = NIPA-like domain containing 4
CB - Collodion baby RXLI - recesive X Linked ichthyosis

CERS 3 = Ceramide synthase 3 S.C. - Section Caesarea

CIE - kongenitalni ichthyosiformni erytrodermie ~ SHCB - Self-healing collodion baby

CYP4F22 = Cytochrome P450, polypeptide 22 SICB - Self-improving collodion baby

DK - dolni koncetiny SP = Stratum papillare

E3 - Apolipoprotein SPINK 5 = Serine protease inhibitor Kazal-type5
E3 - Estriol STS - Steroidni sulfataza

El - epidermolyticka ichtydza STS = steroidslufataza

FISH - fluorescent in situ hybridisation SR = Stratum reticulare

FL - délka femuru TGM 1 = transglutaminaza

FLG = Fillagrin TT - tyden téhotenstvi

FN - fakultni nemocnice UM - umélé mléko

HC - cirkumference hlavicky UUT - umélé ukonceni téhotenstvi

hCG - human chorionic gonadotropin ZS - zakladni $kola

HI - Harlequine ichthyosis

58



16. Seznam pouzité literatury

1. HAJEK, Zdené&k, Evien CECH a Karel MARSAL.Porodnictvi. 3. zcela preprac. a dopl. vyd. Praha:
Grada, 2014. ISBN 978-80-247-4529-9

2. GRIM, Milos, Rastislav DRUGA et al.Zdklady anatomie. 4b. Periferni nervovy systém, smyslové
organy a kliZe. Praha: Galén spol. s.r.o0.,2015. ISBN 978-80-7492-156-8

3. CIHAK, Radomir.Anatomie 3. Treti, upravené a doplnéné vydani. Praha: Grada, 2016. ISBN 978-
80-247-5636-3

4. PALLER, Amy S., Anthony J. MANCINI.Hurwitz Clinical Pediatric Dermatology : A Textbook of Skin
Disorders of Childhood and Adolescence. Philadelphia, United States: Elsevier - Health Sciences
Division, 2015. ISBN 978-03-232-4475-6

5. JAIN, Sima.Dermatology .lllustrated Study Guide and Comprehensive Board Review. Second
edition. Springer International Publishing AG, 2017. ISBN 978-33-194-7393-2

6. WESTLAKE, Courtney.A Different Beautiful. Discovering and celebrating Beauty in Places You
Never Expected. Shilloh Run PRESS, Ohio, 2016. ISBN 978-1-63409-726-0

7. PINKOVA, Blanka./chtydza je vzdcné vrozené onemocnéni — rozhovor [online]. Nemocniéni listy.
2019, 20, str. 12-13. ISSN 1802-0224. Dostupné z: https://www.fnbrno.cz/nemocnicni-listy/t1130

8. RAJPOPAT, S., C. MOSS, J. MELLERIO et al. Harlequin ichthyosis: A review of clinical and
molecular findings in 45 cases [online]. Arch Dermatol, 2011, 147, p. 681-686. Dostupné z :
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/21339420

9. KINAI, Wiliam. Ichthyosis. Smashwords edition. 2012. ISBN 97-814-7633-7586

10. KRASOVA, Martina, Zuzana SECNiKOVA a Jana HERCOGOVA. Hereditdrni
ichtyozy. Postgradudini medicina. Vzacnd onemocnéni. 2014, €.16, 58-62. ISSN 1212-4184.
Dostupné také z: http://zdravi.euro.cz/archiv/postgradualni-medicina/covers

11. OJI, V., G. TADINI, M. AKIYAMA., et al. Revised nomenclature and classification of inherited
ichthyoses: results of the First Ichthyosis Consensus Conference in Soreze 2009. ) Am Acad
Dermatol, 2010, 63, p. 607-641 2. TRAUPE, H., FISHER, J., OJI, V. Nonsyndromic types of
ichthyoses — an update. J Dtsch Dermatol Ges, 2013, Oct 11. Dostupné z:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20643494

12. BENAKOVA, Nina a Vladimir VASKU.Retinoidy v dermatologii. Ceskoslovenskd dermatologie
[online], 2017, roc. 92, €. 3, s. 111-122. ISSN: 0009-0514. Dostupné také z:
http://www.prolekare.cz/cesko-slovenska-dermatologie-clanek/retinoidy-v-dermatologii-61716

13. HERCOGOVA, Jana et al.Klinickd dermatovenerologie. 1.dil. Praha: Mlada Fronta,2019. ISBN —
978-80-204-5321-1

14. PINKOVA, Blanka, Hana BUCKOVA, Romana BORSKA a Lenka FAIKUSOVA. Hereditdrni ichtyozy
[online].Cesko-slovenska dermatologie. 2016, 91(1), 3-12. ISSN 0009-0514. Dostupné z:
http://www.prolekare.cz/cesko-slovenska-dermatologie-clanek/hereditarni-ichtyozy-57953

15. JURCEKOVA, Elena. Molekuldrni problematika dédi¢nych ichtyoz [online]. Brno, 2012.
Dostupné z: <https://is.muni.cz/th/hzqsx/>. Bakalafska prace. Masarykova univerzita,
Prirodovédecka fakulta. Vedouci prace Lenka Fajkusova.

59


https://www.bookdepository.com/publishers/Elsevier-Health-Sciences-Division
https://www.bookdepository.com/publishers/Elsevier-Health-Sciences-Division
https://www.ucebnice.cz/20000246_springer-international-publishing-ag
https://www.fnbrno.cz/nemocnicni-listy/t1130
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/21339420
http://zdravi.euro.cz/archiv/postgradualni-medicina/covers
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20643494
http://www.prolekare.cz/cesko-slovenska-dermatologie-clanek/retinoidy-v-dermatologii-61716
http://www.prolekare.cz/cesko-slovenska-dermatologie-clanek/hereditarni-ichtyozy-57953
https://is.muni.cz/th/hzqsx/

16. NOSKOVA, Hana. Molekuldrni podstata a diagnostika vrozenych koZnich onemocnéni se
zamérenim na ichtydzy [online]. Brno,2016. Dostupné z: <https://theses.cz/id/bh2hol/>.
Disertacni prace. Masarykova univerzita, Prirodovédecka fakulta. Vedouci prace doc. RNDr. Lenka
Fajkusova, CSc..

17. BORSKA, Romana, Blanka PINKOVA, Kamila REBLOVA, et al. Inherited ichthyoses: molecular
causes of the disease in Czech patients [online]. Orphanet journal of rare diseases. 2019, Cislo 14,
ISSN 1750-1172. Dostupné z: http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31046801

18. SINDLEROVA, Michaela. Zivot ditéte s ichtyézou [online]. Olomouc,2019. Dostupné z:
<https://theses.cz/id/7allfc/>. Diplomova prace. Univerzita Palackého v Olomouci, Pedagogicka
fakulta. Vedouci prace prof. PaedDr. Jan Michalik, Ph.D..

19. SINDELAROVA, Valerie. Terapie Ichtyézy [online].Hradec Kralové,2019. Absolventska prace.
VOSZ a SZ§ Hradec Kralové.

20. PINKOVA, Blanka a Radim BRDICKA.Genetika v dermatologii - Genetika v klinické praxi. 1. vyd.
Praha : Galén, 2014-2018. 2018, ¢. 5, s. 37-49. ISBN: 978-80-7492-106-3.

21. CAPKOVA, Stépanka. Genodermatézy kojeneckého véku. Dermatologie pro praxi. [online].
2009, ro¢. 3, €. 2, 5. 58-62. ISSN 1803-5337. Dostupné z:
https://www.dermatologiepropraxi.cz/pdfs/der/2009/02/02.pdf 9

22. HUDAK, Radovan a David KACHLIK. Memorix anatomie. 4. vydani. Praha: Triton, 2017. ISBN
978-80-7553-420-0.

23. LULLMANN-RAUCH, Renate. Histologie. Praha: Grada, 2012. ISBN 978-80-247-3729-4.

24. HAJEK, Zdené&k.Rizikové a patologické téhotenstvi. Vydani 1. ¢eské. Praha : Grada, 2004. 443 s.
ISBN: 80-247-0418-8.

25. PARIZEK, Antonin a Tomas HONZ{K. Kniha o téhotenstvi, porodu a ditéti. 5. vydani. Praha :
Galén, 2015. 3 svazky (481, 397, 337). ISBN 978-80-7492-213-8.

26. BUZGOVA, Radka a R. PALENIKOVA.Lived experience of parents of children with life-limiting
and life-threatening disease. Central European Journal of Nursing and Midwifery , 2015, ISSN
2336-3517.

27. RICAN, Pavel a Pavlina JANOSOVA. Jak na Sikanu. Praha: Grada, 2010. Pro rodice. ISBN 978-80-
247-2991-6

28. JANOSOVA, Pavlina, Lenka KOLLEROVA, Katefina ZABRODSKA, Jifi KRESSA a Maria
DEDOVA. Psychologie $kolni sikany. Praha: Grada, 2016. Psyché. ISBN 978-80-247-2992-3..

29. PINKOVA Blanka, Hana KADLECOVA. Ichtyéza odborné. In: Ichtyoza.cz. [online] 29.12.2015
Dostupné z:  https://ichtyoza.cz/ichtyoza-odborne/

30. KADLECOVA, Hana, Zuzana STEBLOVA. Ichtyéza a more. In: Ichtyoza.cz. [online] 7.3.2015
Dostupné z:  https://ichtyoza.cz/ichtyoza-a-more/

31. PITRSNOVA, Tanja a Hana KADLECOVA. Prvni pokus o ozdravny pobyt u more. In: Ichtyoza.cz.
[online] 5.4.2015 https://ichtyoza.cz/prvni-pokus-o-ozdravny-pobyt-u-more/

32. KADLECOVA, Hana. Ichtydza a sport. In: Ichtyoza.cz. [online] 24.4.2015 Dostupné z:
https://ichtyoza.cz/ichtyoza-a-sport/

60


https://theses.cz/id/bh2hol/
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/31046801
https://theses.cz/id/7a1lfc/
https://www.dermatologiepropraxi.cz/pdfs/der/2009/02/02.pdf%209
https://ichtyoza.cz/ichtyoza-odborne/
https://ichtyoza.cz/ichtyoza-a-more/
https://ichtyoza.cz/prvni-pokus-o-ozdravny-pobyt-u-more/
https://ichtyoza.cz/ichtyoza-a-sport/

33. HRADILOVA, Aneta a Hana, KADLECOVA. Péce o vlasy. In: Ichtyoza.cz. [online] 29.12.2015
Dostupné z: https://ichtyoza.cz/pece-o-vlasy/

34. PUCIKOVA, Méria a Hana KADLECOVA. Ichtydza a prdce. In: Ichtyoza.cz. [online] 29.12.2015
Dostupné z: https://ichtyoza.cz/ichtyoza-a-prace/

35. KADLECOVA, Hana a Marian , KADLEC. Aktivity spolku. In: Ichtyoza.cz. [online] Dostupné z:
https://ichtyoza.cz/aktivity/

36. KADLECOVA, Hana. Odstrariovdni kiiZe. In: Ichtyoza.cz. [online] 18.4.2017. Dostupné z:
http://ichtyoza.cz/odstranovani-kuze/.

37. KADLECOVA, Hana. Zivot s ichtydzou. In: Ichtyoza.cz. [online] 26.3.2017 Dostupné z:
https://ichtyoza.cz/zivot-s-ichtyozou/

38. KADLECOVA, Hana. Vhodnd strava pfi ichtydze. In: Ichtyoza.cz. [online] 29.6.2016. Dostupné z:
http://ichtyoza.cz/vhodna-strava-priichtyoze/.

39. KADLEC, Marian. Manual k pfehfivani. In: Ichtyoza.cz. [online] 6.6.2016 Dostupné z:
https://ichtyoza.cz/manual-k-prehrivani/

40. STEBLOVA Zuzana, Hana KADLECOVA. Ldzné, dalsi zdzrak pro pokozku. In: Ichtydza.cz [online]
24.4.2015 Dostupné z : https://ichtyoza.cz/lazne-dalsi-zazrak-pro-pokozku/

41. KADLEC, Marian. Retinoidy. In: Ichtyoza.cz. [online] 15.1.2018 Dostupné z:
https://ichtyoza.cz/retinoidy/

42. Uriage. Rada Xémose. In : Uriage.com. [online] Dostupné z:
https://www.uriage.com/CZ/cs/produktove-rady/xemose

43. Uriage. Xémose — Cérat Relipidant Anti-Irritations. In : Uriage.com. [online] Dostupné z:
https://www.uriage.com/CZ/cs/pripravky/xemose-cerat-relipidant-anti-irritations

44. Uriage. Xémose — Huile Nettoyante Apaisante. In : Uriage.com. [online] Dostupné z:
https://www.uriage.com/CZ/cs/pripravky/xemose-huile-nettoyante-apaisante

45. Uriage. Xémose — Créme Visage. In : Uriage.com. [online] Dostupné z:
https://www.uriage.com/CZ/cs/pripravky/xemose-creme-visage

46. Uriage. EAU Thermale. In : Uriage.com. [online] Dostupné z:
https://www.uriage.com/CZ/cs/pripravky/termalni-voda-uriage

47. Uriage. Rada Bariéderm. In : Uriage.com. [online] Dostupné z:
https://www.uriage.com/CZ/cs/produktove-rady/bariederm-1

48. Uriage. Bariéderm — Cica-Gel Nettoyant. In : Uriage.com. [online] Dostupné z:
https://www.uriage.com/CZ/cs/pripravky/bariederm-cica-gel-nettoyant

49. CeraVe. Pribéh CeRave. In : Cerave.cz. [online] Dostupné z: https://www.cerave.cz/o-
cerave/pribeh-cerave

50. CeraVe. Moisturising Cream. In : Cerave.com. [online] Dostupné z:
https://www.cerave.com/skincare/moisturizers/moisturizing-cream

51. CeraVe. SA Smoothing Cleanser. In : Cerave.cz. [online] Dostupné z:
https://www.cerave.cz/nase-pripravky/pripravky-cisteni/zjemnujici-cistici-gel

61


https://ichtyoza.cz/pece-o-vlasy/
https://ichtyoza.cz/ichtyoza-a-prace/
https://ichtyoza.cz/aktivity/
http://ichtyoza.cz/odstranovani-kuze/
https://ichtyoza.cz/zivot-s-ichtyozou/
http://ichtyoza.cz/vhodna-strava-priichtyoze/
https://ichtyoza.cz/manual-k-prehrivani/
https://ichtyoza.cz/lazne-dalsi-zazrak-pro-pokozku/
https://ichtyoza.cz/retinoidy/
https://www.uriage.com/CZ/cs/produktove-rady/xemose
https://www.uriage.com/CZ/cs/pripravky/xemose-cerat-relipidant-anti-irritations
https://www.uriage.com/CZ/cs/pripravky/xemose-huile-nettoyante-apaisante
https://www.uriage.com/CZ/cs/pripravky/xemose-creme-visage
https://www.uriage.com/CZ/cs/pripravky/termalni-voda-uriage
https://www.uriage.com/CZ/cs/produktove-rady/bariederm-1
https://www.uriage.com/CZ/cs/pripravky/bariederm-cica-gel-nettoyant
https://www.cerave.cz/o-cerave/pribeh-cerave
https://www.cerave.cz/o-cerave/pribeh-cerave
https://www.cerave.com/skincare/moisturizers/moisturizing-cream
https://www.cerave.cz/nase-pripravky/pripravky-cisteni/zjemnujici-cistici-gel

52. CeraVe. Moisturising Lotion. In : Cerave.co.uk. [online] Dostupné z:
https://www.cerave.co.uk/our-products/moisturisers/moisturising-lotion

53. CeraVe. Renewing SA Foot Cream. In : Cerave.com. [online] Dostupné z:
https://www.cerave.com/skincare/moisturizers/renewing-sa-foot-cream

54. Topicrem. O nds. In : Topicrem.cz. [online] Dostupné z: https://www.topicrem.cz/o-nas/

55. Topicrem. DA Huile Emolliente. In : Topicrem.cz. [online] Dostupné z:
https://www.topicrem.cz/topicrem-ad-zvlacnujici-olej/

56. Topicrem. DA Baume Emollient. In : Topicrem.cz. [online] Dostupné z:
https://www.topicrem.cz/topicrem-ad-zvlacnujici-balzam-200ml/

57. Topicrem. AD Gel Nettoyant Surgras. In : Topicrem.com. [online] Dostupné z:
https://www.topicrem.com/en/needs-1/da-gel-nettoyant-surgras.html

58. Topicrem. Gel Nettoyant Doucer. In : Topicrem.cz. [online] Dostupné z:
https://www.topicrem.com/fr/gel-nettoyant-douceur-1.html

59. Dexeryl. Emoliencni krém. In : Dermocentrum.com. [online] Dostupné z:
https://dermocentrum.com/dexeryl-krem-500g-zvlacnujici-krem

60. Dexeryl. Cleansing cream. In: Promofarma.com. [online] Dostupné z:
https://www.promofarma.com/en/dexeryl-cleansing-cream-200ml/p-149492

61. A-Derma. O znaééce: Notino.cz [online] Dostupné z: https://www.notino.cz/a-derma/

62. A-Derma. Exomega — Creme émolliente. In: Notino.cz [online] Dostupné z:
https://www.notino.cz/a-derma/exomega-zjemnuijici-telovy-krem-pro-velmi-suchou-citlivou-a-
atopickou-pokozku/

63. A-Derma. Exomega — Gel lavant émollient. In: Notino.cz [online] Dostupné z:
https://www.notino.cz/a-derma/exomega-zvlacnujici-myci-gel-pro-deti/

64. SVR. Topialyse — Baume Lavant. In: Notino.cz [online] Dostupné z:
https://www.notino.cz/svr/topialyse-myci-balzam-pro-suchou-a-podrazdenou-pokozku/

65. SVR. Topialyse — Créme. In: Notino.cz [online] Dostupné z: https://www.notino.cz/svr/xerial-
10-hydratacni-telove-mleko-pro-suchou-pokozku/

66. SVR. Xerial 10— Lait Corps. In: Notino.cz [online] Dostupné z:
https://www.notino.cz/svr/topialyse-vyzivujici-pece-pro-suchou-a-citlivou-pokozku/p-15722956/

67. Bioderma. ABC Derm Babysquam. In: Notino.cz [online] Dostupné z:.
https://www.notino.cz/bioderma/abc-derm-babysquam-krem-pro-deti-na-supiny-ve-vlasech/

68. Bioderma. Atoderm Sprchovy Olej. In: Notino.cz [online] Dostupné z:.
https://www.notino.cz/bioderma/atoderm-vysoce-vyzivny-zklidnujici-sprchovy-olej-pro-suchou-a-
podrazdenou-pokozku/

62


https://www.cerave.co.uk/our-products/moisturisers/moisturising-lotion
https://www.cerave.com/skincare/moisturizers/renewing-sa-foot-cream
https://www.topicrem.cz/o-nas/
https://www.topicrem.cz/topicrem-ad-zvlacnujici-olej/
https://www.topicrem.cz/topicrem-ad-zvlacnujici-balzam-200ml/
https://www.topicrem.com/en/needs-1/da-gel-nettoyant-surgras.html
https://www.topicrem.com/fr/gel-nettoyant-douceur-1.html
https://dermocentrum.com/dexeryl-krem-500g-zvlacnujici-krem
https://www.promofarma.com/en/dexeryl-cleansing-cream-200ml/p-149492
https://www.notino.cz/a-derma/
https://www.notino.cz/a-derma/exomega-zjemnujici-telovy-krem-pro-velmi-suchou-citlivou-a-atopickou-pokozku/
https://www.notino.cz/a-derma/exomega-zjemnujici-telovy-krem-pro-velmi-suchou-citlivou-a-atopickou-pokozku/
https://www.notino.cz/a-derma/exomega-zvlacnujici-myci-gel-pro-deti/
https://www.notino.cz/svr/topialyse-myci-balzam-pro-suchou-a-podrazdenou-pokozku/
https://www.notino.cz/svr/xerial-10-hydratacni-telove-mleko-pro-suchou-pokozku/
https://www.notino.cz/svr/xerial-10-hydratacni-telove-mleko-pro-suchou-pokozku/
https://www.notino.cz/svr/topialyse-vyzivujici-pece-pro-suchou-a-citlivou-pokozku/p-15722956/
https://www.notino.cz/bioderma/abc-derm-babysquam-krem-pro-deti-na-supiny-ve-vlasech/
https://www.notino.cz/bioderma/atoderm-vysoce-vyzivny-zklidnujici-sprchovy-olej-pro-suchou-a-podrazdenou-pokozku/
https://www.notino.cz/bioderma/atoderm-vysoce-vyzivny-zklidnujici-sprchovy-olej-pro-suchou-a-podrazdenou-pokozku/

Univerzita Karlova, 1. lékarska fakulta
Katefinska 32, Praha 2
Prohlaseni zajemce o nahlédnuti do zavérecné prace absolventa studijniho programu
uskutechovaného na 1. lékatské fakulté Univerzity Karlovy.

Isem si védom/a, Ze zavére¢na prace je autorskym dilem a Ze informace ziskané nahlédnutim do
zpristupnéné zavérecné prace nemohou byt pouZity k vydélecnym tceliim, ani nemohou byt
vydavany za studijni, védeckou nebo jinou tvirci ¢innost jiné osoby ne? autora.

Byl/a jsem sezndmen/a se skuteénosti, Ze si mohu pofizovat vypisy, opisy nebo kopie zavéreéné
prace, jsem vSak povinen/a s nimi nakladat jako s autorskym dilem a zachovavat pravidla uvedena
v pfedchozim odstavci.

¢islo dokladu totoznosti Signatura

vypujcitele Datum Podpis
(napf. OP, cestovni pas) | Zaverecne prace

Pfijmeni, jméno
(halkovym pismem)




