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JAK MLUVIT O FABRYHO CHOROBE

ZDROJE A GLOSAR

Tato pfirucka vam poradi, jak hovofit se svou rodinou o Fabryho cho-
robé. Kazdy c¢lovék trpici Fabryho chorobou je jiny a kazda rodina je
rozdilnd. V této prirucce najdete rlizné zplsoby, jak se svou rodinou

o tomto tématu hovofit. Vyberte si pfistup, ktery vdm nejlépe vyhovuje.

Co je rodina?

Neexistuje zadny univerzalni vzor rodiny. Vase rodina predstavuje
skupinu osob, které jsou dlezité pro vds a pro vas pocit pohody.

Tyto osoby mohou byt s vdmi spojeny biologicky, prédvné (na zdkladé
adopce ¢i snatku), nebo emociondlné (skrze ldsku, zavislost, zdvazek Ci
spolupraci).



Proc¢ bych mél s rodinou
hovotit o Fabryho chorobé @

Fabryho choroba je vzacné onemocnéni (ve srovnani s jinymi chronic-
kymi nemocemi). Rada lidi tuto nemoc viibec neznd a mozné o ni ani
nikdy neslysela. Mozna zjistite, ze ani |Iékatfi ¢i jini odbornici ve zdravot-
nictvi o tomto onemocnéni mnoho nevédi.

Jak rodiné, tak i zdravotnik(im je dalezité pomoci pochopit, co Fabryho
choroba je, co pro vas vase diagndza znamena a jaky dopad mize mit
na vasi rodinu. Mezi témata, o kterych je potieba hovofit, patii hlavni
pfiznaky nemoci a také vysvétleni zplsobu, jakym se toto onemocnéni
v rdmci rodiny dédi.

KdyZ se nebudete bat o svém pfibéhu hovofit, pomizete svym pfibuz-
nym pochopit jejich rodinnou a mozna i osobni zdravotni anamnézu.
Kdyz budete hovofit o svych pfiznacich a jejich pfi¢indch, nebo o vlast-
ni diagndze (tj. Fabryho chorobé), mlzete pribuznym pomoci pochopit
jejich vlastni zdravotni stav, zvlasté pokud se u nich projevuji pfiznaky,
které lékafi zatim nebyli schopni vysvétlit.

Na druhou stranu i pro vas je dobré se seznamit se zdravotni anamné-
zou celé rodiny, v€etné Fabryho choroby a dalSich zdravotnich potizi,
které se ve vasi rodiné vyskytuji. Poskladate-li si cely obraz dohroma-
dy, pomUzete tim sobé i svym pfibuznym:

» ldentifikovat rizika pramenici ze spoleénych gend.

» Hovofit mezi sebou o zdravi (véetné kvality Zivota).

» Shrnout informace tykajici se zdravi a predat je zdravotnikiim, kole-
glim, uciteldm a dalSim.



FABRYHO CHOROBA

Co je Fabryho choroba?

Fabryho choroba je dédi¢né onemocnéni, které v priibéhu ¢asu zpU-
sobuje ukladani Iatek uvnitf bunék. Nase télo obsahuje tisice aktivnich
latek zvanych enzymy. Napfiklad v Zaludku jsou enzymy, které poma-
haji rozklddat konzumovanou potravu. Nékteré z téchto enzymd jsou
ulozeny ve strukturach zvanych lyzosomy, které télu pomahaji stépit
bilkoviny, uhlohydraty a tuky.

U zdravych lidi bez této choroby enzym alfa-galaktosidaza A neboli
alfa-GAL stépi mastnou kyselinu zvanou globotriaosylceramid, nebo-
li GL-3. Lidé s Fabryho chorobou nemaji dostatek alfa-GAL enzymu.
Vysledkem je, Ze lyzosomy se plIni |dtkou GL-3 a pfestanou normalné
fungovat. Proto Fabryho choroba patii mezi ,lyzosomalni stfadavé
poruchy*.

Hromadéni GL-3 ve sténdch krevnich cév a dalsich tkani mize zplsobit
poskozeni hlavnich orgdnovych soustav. Mize dojit k naruseni spravné
funkce srdce, ledvin a mozku, coz mize pfindset zivot ohrozujici potize.

Jak se Fabryho onemocnéni dédi?

Fabryho choroba je vdzdna na chromozom X. To znamena, ze gen od-
povédny za tvorbu alfa-GAL, se nachdzi v chromozomu X, tj. v jednom
z pohlavnich chromozom. Muzi maji chromozomy X a Y, zatimco zeny
maji dva chromozomy X. MuZi pfeddvaji svij X chromozom dcerdm

a Y chromozom synim. Zeny pfeddvaji véem détem, dcerdm i syn(im,
chromozom X. Proto muZi trpici Fabryho chorobou nemohou toto one-
mocnéni pfedat svym syniim, ale mohou ho pfedat dcerdm, zatimco
Zeny s Fabryho chorobou mohou toto onemocnéni pfedat jak dceram,
tak syntim.



Rickyho pribéh 3

Jmenuji se Ricky a mam Fabryho chorobu. Ni- : "
kdo z otcovy strany tuto nemoc nema, ale trpi ji Y -

fada pfibuznych z matciny strany.

MUj dédecek Joe mél tuto nemoc. Byla mu dia-

gnostikovdna, kdyz mu bylo néco pres padesét,

a kratce nato zemrel. Myslime si, Zze nemoc méli i jeho dva bratfi (oba
zemreli, kdyz jim bylo pfes Ctyficet). Dédecek Joe predal tento vadny
gen moji matce a vSem jejim sestrdm, Sarah, Maggie a Jane.

Moje maminka pak tento vadny gen pfedala mné a teta Sarah ho pre-
dala mé sestrenici Katie. Teta Maggie neméla déti a teta Jane predala
gen Fabryho choroby svym dvéma détem, Nickovi a Megan.
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Zeny Muzi [l Fabryho choroba Zemfel



FABRYHO CHOROBA

Kdo je ohrozen?

» Fabryho choroba se vyskytuje jak u muz(, tak u Zen, ale u muz( byva
postizeni ¢asto zavaznejsi nez u zen.

» Fabryho choroba postihuje osoby vSech ras a etnického plvodu po
celém svété.

» U Zen s Fabryho chorobou existuje pfi kazdém téhotenstvi 50% prav-
dépodobnost, ze onemocnéni predaji svym détem — dcerdm i synam.

» Muzi s Fabryho chorobou pfeddvaji onemocnéni vsem svym dceram
a zddnému synovi.

Hlavni pfiznaky

» Unava

» Palivé bolesti koncetin
» Porucha pocenf

» Zmény na rohovce (spirala, cornea verticillata)
» Kozni vyrazka nebo angiokeratomy
» Poruchy sluchu

» Gastrointestindini problémy

» Obtize s ledvinami

» Srdecni obtize

» Mozkova mrtvice




Pfiznaky Fabryho choroby se mohou u postizenych jedinc(i objevit

v jakémkoli véku. U Zen se Casto objevuji pozdéji nez u muzu. U jednot-
livych ¢lend rodiny trpicich Fabryho chorobou — dokonce i u sourozen-
cl — se pfiznaky mohou vyrazné lisit.

Diagnoza

Je dulezité zjistit, zda netrpite Fabryho chorobou, nebot toto onemoc-
néni zplsobuje celou fadu zdravotnich potizi, mimo jiné bolesti a sr-
decni ¢i ledvinové obtize. Vzhledem k tomu, Ze se jedna o progresivni
onemocnénti, je zvlasté dalezitd véasna diagndza a vhodna Iékarska
péce. Fabryho choroba je vSak pomérné neznama a fada pacientl Zije
celé mésice i roky s chybnou diagndézou, nez je u nich Fabryho cho-
roba definitivné potvrzena. U mnohych pacientd se objevuji pfiznaky
jiz v raném détstvi — napft. uz ve Ctyfech letech. Bohuzel tyto v€asné
projevy si rodice, ucitelé a dalsi peCovatelé ¢asto vykladaji chybné,
nebo je dokonce ignoruji. To mlze vést k opozdénému vyhledani |é-
karské pomoci, ale také k pocitlim vzteku, pochybnosti o sobé samém,
depresim nebo pocitlim beznadéje u pacienta kvlli podcenovani jeho
zdravotniho stavu okolim (vice informacii téchto psychickych reakcich
najdete na strané 12).



FABRYHO CHOROBA

Testovani

U muzl Ize Fabryho chorobu diagnostikovat pomoci jednoduchého
testu pfitomnosti enzymu alfa-GAL v krvi. Zeny naopak mohou trpét
Fabryho chorobou, i kdyz maji hladinu enzymu alfa-GAL témér normal-
ni. Z toho ddvodu je u Zzen nutné provést genetické testy s analyzou
DNA. Genetické testy na pfitomnost Fabryho choroby vyZaduji od-
bér vzorku krve, pfi¢emz roli hraji urlitd psychologicka kritéria. Vice
informaci o emocionalnich a psychologickych faktorech najdete na
strané 12.

Jestlize uvazujete o podstoupeni testt na Fabryho chorobu, miizete
vyhledat pomoc v nékteré poradné pro genetické poruchy, kde vdam
poskytnou podporu pfed podstoupenim test(l, béhem testovanii po
ném.

V poradndch zabyvajicich se genetickymi poruchami pracuji speciali-
zovani zdravotnici, ktefi maji zkusenosti s poradenstvim a genetikou.
Jsou vyskoleni, aby dokazali pomoci pacientlim, ktefi se rozhoduj,
zda se nechat testovat, stejné jako pacientlim, ktefi obdrzeli vysledky
testl, i po dobu nékolika dalsich tydn( ¢i mésica.

Pfed podstoupenim testll vam pfislusni odbornici poskytnou vyvaze-
né informace, na zakladé kterych budete moci pfijmout informované
rozhodnuti o tom, zda se nechat testovat. Tito odbornici rovnéz pomo-
hou vam i vasi rodiné se psychicky pfipravit na danou situaci, pokud by
vysledek testu byl pozitivn.

Jestlize jsou vysledky testu pozitivni, poradce mdize pomoci pacientovi
i jeho rodiné se s tim vyrovnat a pochopit nutnost naslednych navstév
odbornych Iékafl podle potreby.






RODINNA ANAMNEZA A GENETIKA

Co je rodinna anamnéza?

Rodinnd anamnéza je soubor informaci o zdravotnim stavu ¢lend
jednotlivych generaci vasi rodiny, véetné jejich stravovacich navykd,
aktivity a prostfedi, v némz rodina Zije. Zdravotni stav rodiny je soucasti
celkové anamnézy vasi rodiny. Znalost zdravotniho stavu ¢len( vasi
rodiny vdm pomUze pfijmout ta spravna rozhodnuti.

Jak muze rodinna anamnéza ovlivnit mé zdravi?

Radu véci dédite po svych rodi¢ich a prarodi¢ich. Pfeddvaji vém kultur-
ni a jiné hodnoty skrze fotografie, pfibéhy, duchovni praktiky a hudbu.
Také z<¢asti dédite to, jak vypadate — napfiklad vysku postavy nebo
barvu oci. Drobné struktury obsazené v bunkdach zvané geny nesou in-
formace o téchto vlastnostech a fidi vase télo v procesu rlstu a vyvoje.
Genetické zmény mohou vést ke vzniku rizika, Zze se v rodiné rozvine
urcité onemocnéni, jako je napf. Fabryho choroba.

Pribéh Julie

V mé rodiné trpi Fabryho chorobou Ctyfiactyfi-
cet lidi. Pro mé jsou informace vSim; pamatuiji si

tu bolest na srdci a vzrlstajici chaos, kdyz jsem
nevédéla, pro¢ jsou na tom ¢lenové moji rodiny
zdravotné tak Spatné.




Chci védét vic o svych genech

Geny jsou v podstaté instrukce uvniti kazdé bunky. A protoze kazdy
ma trochu jiné geny, mad i odlisny soubor pokyn( a instrukci. Geny jsou
dlvodem, pro¢ jste jedinec¢ni!

Clovék ma dvé kopie kazdého genu, jeden od matky, druhy od otce.
Geny nesou instrukce, které vasim bunkam fikaji, jak maji fungovat
a rlst.

Zména genu se nazyva mutace.

Geny jsou ulozené uvniti bunék. Kazda ¢ast vaseho téla je tvorena
miliardami bunék, které vzdjemné spolupracuji.

Geny jsou usporadany do struktur zvanych chromozomy. Vétsina lidi
ma 23 parli chromozom(. Kazdd bunka obsahuje dvé kopie téhoz
chromozomu. Existuje 22 ocislovanych parti chromozom(. Posledni
par pfedstavuje pohlavni chromozomy, které se nazyvaji X a Y. Muzi
maji jeden chromozom X a jeden Y. Zeny maji dva chromozomy X.
Chromozomy jsou tvofeny kyselinou DNA. DNA je specidlni kéd,
ktery pojmenovava instrukce ve vasich genech.

»

¥

PR

¥

P

4

»

¥

»

¥

»

¥

Kazdy v mé rodiné naklada s informacemi jinak. Néktefi ochotné sdileji
informace, jiné vlibec nezajimaji. Maji strach, nechtéji se zapojit. Nékdo
se chce dozvédét vic, jini nds povazuji za hypochondry nebo bldzny.
Nicméné jsme rodina a jsme si blizci; drzime spolu a vzdjemné jsme si

oporou. Jenom si vybirdme, o ¢em budeme mluvit.




ZIVOT S FABRYHO CHOROBOU

Jak nas nemoc ovlivinuje?

Potvrzend diagndza genetické poruchy mize jedinci i celé rodiné obra-
tit Zivot naruby. Nastésti uz toho o Fabryho chorobé hodné vime. Vime,
co ji zpUsobuje i jak zvlddat jeji pfiznaky a psychické dopady.

Jakeé jsou rozdily mezi muzi a Zenami postizenymi touto chorobou?

Po uréitou dobu panovala domnénka, Ze Fabryho choroba postihuje
pouze muze. Zeny byly povazovany za ,nositelky* kv(ili tomu, ze mo-
hou nést genovou mutaci a preddavat ji dal, aniz by vykazovaly pfiznaky
choroby. Nyni uz je potvrzeno, ze vSechny zeny s touto genovou muta-
ci trpi Fabryho chorobou. Zeny vykazuji $irokou $kalu p¥iznakd, které
se mezi jednotlivymi pacientkami znacné lisi.

Proc¢ takova variabilita? Jestlize muz zdédi chromozom X s genovou
mutaci, zac¢ne jeho télo produkovat jen malé mnozstvi enzymu alfa-
-GAL, nebo ho neprodukuje vibec, a tak se u ného objevi pfiznaky
Fabryho choroby. Zeny maji dva chromozomy X, takze i v ptipadé, ze

u jednoho z nich dojde k mutaci, ma zena jesté druhy gen, ktery doka-
Ze produkovat enzym alfa-GAL. V kazdé bunce je vSak ,aktivni“ pouze
jeden chromozom X, neboli ,zapnuty*. To, ktery chromozom X je v jaké
bunce aktivni, je ur¢ovano nahodné v procesu zvaném inaktivace chro-

Pfibéh Tonyho

Byval jsem absolutni workoholik a viibec jsem
nevidal své déti. Kdyz jsem prestal pracovat, mél
jsem konecné cas je poznat. Hodné jsme se sbli-

Zili. Moje Zena se o mé starala po celou dobu,
kdy jsem mél bolesti a zazival muka. Je tady
pro me a je to hlavné jeji zasluha, ze jsem stale




mozomu X. Kazdy orgdn v téle Zeny ma sv(j vlastni vzorec inaktivace
chromozomu X.

Statisticky vzato by chromozom X's genovou mutaci mél byt aktivni

v 50 % bunék zenského téla. AvSak jako v pfipadé hodu minci, Sance
50 na 50 nevede vzdy k pfesnému rozdéleni 50:50. U Zeny s Fabryho
genovou mutaci mlze vést vzorec inaktivace chromozomu X k tomu,
ze v jednom organu bude fungovat 60 % normalnich chromozom X,
zatimco v jiném orgdnu pouze 40 %. JednodusSe feceno, ¢im vice nor-
malnich chromozom( X bude ,vypnutych®, tim pravdépodobnéjsi bude,
ze pacientka bude mit pfiznaky. Proto se druh a zdvaznost pfiznak
Fabryho choroby mezi jednotlivymi zenami lisi.

Bohuzel stdle existuje dost pfipadu, kdy je Zenam feceno, Ze jsou pou-
hymi ,nositelkami,” a nenfi jim doporuc¢ena vhodna Ié¢ba. Neni pravda,
Ze zeny jsou pouze nositelkami Fabryho choroby. Pravdou naopak je,
Ze osobni vzorec inaktivace chromozomu X u zen mize zpUsobit, ze se
u nich vyskytnou jen nékteré pfiznaky a jiné nikoli. Pfiznaky choroby se
u zen mnohem vice li$i nez u muzd, a pohybuji se od mirnych po zavaz-
né; Casto se téz objevi az v pokrocilejSim véku. Kazda zena s uvedenou
genovou mutaci vSak Fabryho chorobou trpi.

nazivu. Svého nejlepsiho kamardda zndm od puberty a udélali bychom
pro sebe cokoli. Je pro mé jako bratr.

Tato choroba vyzaduje od lidi, ktefi ji trpi, hodné ¢asu a trpélivosti.
Velmi nédm pomahé systém podpory, o ktery se miizeme opfit. Radé

pacientl vsak néco takového chybi, protoze ostatni lidé tuto nemoc
nechdpou.




ZIVOT S FABRYHO CHOROBOU

Kvalita Zivota: Psychické a emocionalni problémy

Lidé trpici Fabryho chorobou Casto zazivaji pocity deprese, beznadéje
aizolace a snazi se popirat své pfiznaky. Muzi i Zeny s timto onemoc-
nénim vykazuji nizsi kvalitu zivota oproti celkové populaci, zvlaste

v dospélosti. Pro ¢lovéka trpiciho Fabryho chorobou mize byt po-
mérné tézkeé vysvétlit své potize svému okoli, véetné zaméstnavatele,
ucitelll nebo pratel, vzhledem k tomu, Ze se jednd o vzdcné onemoc-
néni, které navenek nevykazuje zadné ,viditelné pfiznaky*. Z divodu
Lheurcitych® pfiznakd, obtizné stanovitelné diagndzy pomoci béznych
zdravotnich testl a také nedostate¢ného povédomi o této chorobé
muze byt dokonce tézké presvédcit Iékare, aby brali pacienta vazné.
Lidé trpici Fabryho chorobou byvaji ¢asto ze strany rlznych lidi v jejich
okoli celd léta obvifovani z ,lenosti“ nebo z toho, ze si své problémy
~ymysli“, az do té doby, nez je konecné stanovena rfadna diagndza.
Podstoupeni testll na Fabryho chorobu a vyrovnani se s jejich vysled-
ky je rovnéz spojeno s dllezitymi emociondlnimi faktory. Pro nékoho
mUlZe byt diagndza ulevou, protoZze konec¢né nasel odpovéd na zdhad-
né priznaky.

Pribéh rodiny Stenersen

V soucasnosti je dostupnych mnohem vice infor-
maci nez pred deseti lety, kdy jsme se dozvédéli
svou diagndzu. Tenkrat jsme véfili vSemu, co

ndm fikali, ted ale vime, co zpochybnit, nebo na
co se ptat. Lékati se stfidaji, pfichdzeji a odcha-
zeji, a tak si hledame informace sami.




vy s

Jsme silnéjsi a nedési nds to uz tolik, jako driv. Nejddlezitéjsi je sila

a informace. Stdle musime davat pozor. Kazdy rok zajdeme do Skoly,
kam chodi nase dcery, abychom si promluvili s novymi uciteli a pecova-
teli. Kdyz déti jedou na Skolni vylet, musime se na to pfipravit, protoze
nase dcery se nepoti. Sandra ma kazdy rok jiného ucitele na télocvik,
takZze mu musi nékteré véci vysvétlovat. Je frustrujici odpovidat pofdd
dokola na ty samé otdzky. Ale kdyz si udrzite pozitivni mysl, vSechno
jde snaz.




ZIVOT S FABRYHO CHOROBOU

Pro nékoho jiného naopak muze byt tézké prijmout, Ze se u ného
pravdépodobné rozvinou pfiznaky, nebo Ze jeho nemoc je zdvazna

a dédi¢na a mlze ji predat svym détem. Nékdo dostane vztek nebo
strach, kdyZ se dozvi pozitivni vysledek testu na pfitomnost genu
Fabryho choroby, zatimco jeho pfibuzny s negativnim testem mdaze mit
soucasné pocit dlevy i viny. VSechny tyto emoce jsou normalni. V téch-
to pfipadech pomaha promluvit si s nékym dalSim z komunity pacient(
s Fabryho chorobou — s nékym, kdo je v obdobné situaci a fesi podob-
né obavy a strachy. Také je dulezité hledat pomoc a podporu zvenku,
stejné jako informace o tom, co mlzete udélat, abyste nemoc dokazali
zvladnout.




Tak jako fyzické zdravi ovliviiuje nasi emociondini strénku, tak mlze
psychika ovlivnit nas fyzicky stav. A k tomu mUze dojit bud pfimo na-
pfiklad uzkost maze zplsobit bolest na hrudi nebo Zaludecni nevolnost
nebo nepfimo to jsou pfipady deprese, kterd vede k tomu, ze o sebe
dostatec¢né nepecujeme nebo neposlouchame rady lékare.

Je dllezité pecovat o emociondini a psychickou pohodu stejné jako

o fyzické zdravi. K tomu patfi napf. vybudovani sité prétel a rodinnych
pfislusnikl, ktefi ndm budou oporou, nebo navazani kontaktu a sdileni
zkuSenosti s dalsimi lidmi s Fabryho chorobou prostfednictvim speci-
dlnich organizaci a podpurnych programd. Pocity nejistoty a zmatku se
vam muze podafit zmirnit, kdyz si budete aktivné vyhleddvat informa-
ce tykajici se Fabryho choroby a kdyz se svymi Iékafi a odborniky na
genetiku budete probirat zpUsoby, jak se vypofddat s pfiznaky. Pomoct
vam mUze také sezeni's terapeutem nebo psychologem. V nékterych
pfipadech je tento druh pomoci dokonce doporucovan. Uvedené akti-
vity mohou lidem s Fabryho chorobou pomoci ziskat zpét kontrolu nad
svym zivotem a zvladnout onemocnéni, a to zvlasté ve chvilich, kdy se
jim zd3, ze se véci zcela vymykaji kontrole.

A konecné, nebojte se pozadat o pomoc nebo ji pfijmout! Existuje cela
fada rliznych zplsobd, jak vam lidé ve vasem Zivoté mohou pomoct.
Mdize se jednat o praktickou pomoc (pomoc s dopravou k Iékafi nebo
posekani zahrady), emocionalni podporu (nékdo, komu véfite a na
koho se mUzete obratit, kdyz vds néco trapi, nebo kdyz potrebuje-

te ujisténi) nebo podporu pfi vyhodnoceni situace (nékdo, kdo vam
pomlZe zorientovat se v tom, co se déje, a najit zplsob, jak se s tim vy-
rovnat). VSechny tyto zplsoby pfispivaji k vasemu psychickému zdravi,
ale i ke zdravi vasich blizkych.
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ZIVOT S FABRYHO CHOROBOU

Jaky dopad ma nemoc na rodinu pacienta?

Fabryho choroba je dédi¢nd. Znamena to, Ze se preddva z generace na
generaci. (Podivejte se na tabulku na strané 3, abyste si udélali obra-
zek, jak se nemoc dédi.) Pokud trpite vy nebo nékdo ve vasi rodiné
Fabryho chorobou, je mozné, ze onemocnéni maji i ostatni rodinni pfi-
slusnici, dospéli i déti, aniz by o tom védéli. Tykd se to jak sourozencda,
rodicl a déeti, tak vzdalenéjsich ptibuznych, tfeba bratrancll a sesttenic.
Genetické poradenstvi pro rodiny s Fabryho chorobou predstavuje
dllezitou pomoc pfi rozhodovani, kdo by se mél na zminénou nemoc
nechat testovat. Uvadime jednoduchy pfiklad: jestlize bylo zjisténo, ze
jste Fabryho chorobu zdédili po matce, pak neni nutné nechat testovat
rodinu z otcovy strany.

Znalost rodinné anamnézy vam pomdze pfijmout rozumna rozhodnuti
tykajici se vas i ¢lenll vasi rodiny. Napfiklad mizete:

» vy i ¢lenové vasi rodiny podstoupit testy na Fabryho chorobu.

» ziskat spravné informace, nez ucinite dllezité rozhodnuti mit déti.

» navstivit svého Iékare, ktery zhodnoti, do jaké miry vds miize nemoc
postihnout.

Pfibéh Xanady

Muj otec byl prvni, komu diagnostikovali Fabry-
ho chorobu. VSichni muzi v moji rodiné zemreli
mladi, ale nikdo z nich nechtél pfijmout fakt, Ze

maji genetickou poruchu. Rada z nich odmitala
vlbec pfipustit, Ze néjaka Fabryho choroba
existuje.




Adopce

Pacienti s Fabryho chorobou, ktefi byli adoptovani, mozna vyrostou,
aniz by poznali kohokoli dalsiho s timto druhem onemocnéni. Nemaji
zadny pfiklad toho, jak vypada zivot s Fabryho chorobou. To v nich
mUZe vyvoldvat pocity samoty a izolovanosti. Na strané 30 najdete
organizace, které nabizeji informace i pomoc.

Popirdni

Fabryho choroba je vzacné onemocnéni, a proto se néktefi pacienti
zdrdhaji pfipustit, ze by se tato nemoc mohla vyskytovat v jejich ro-
dinné anamnéze. To vedlo k tomu, Ze v fadé rodin se o této zalezitosti

nemluvilo. Bylo jednodus$si zdravotni stav ignorovat nez si pfipustit
néco, co vds mlze zabit.

Tvrdili ném, Ze divky onemocnét nemohou a Ze se nemame bat. Kdyz

se ale ohlédnu zpatky, je mi jasné, ze mam Fabryho chorobu. Zacala
jsem si toho vSimat, kdyz jsem byla na stfedni Skole. Nemohla jsem
popadnout dech, takze jsem nemohla béhat, ani tancit se svymi ses-
tfrenicemi a bratranci. VZzdycky jsem to zdUvodriovala tim, Zze nejsem ve
formé. Kdyz muj syn Jack zalozil podptrnou a informacni skupinu pro
Fabryho chorobu, doslo ndm, kolik Zen je nemoci postizeno. Soustredi-
me se na to, abychom presvedcili Iékare a zdravotniky, aby pfijali fakt,
Ze zeny nejsou jenom nositelkami tohoto onemocnéni.




ZIVOT S FABRYHO CHOROBOU

Mnoho lidi z rodin, kde se Fabryho choroba vyskytuje, uz se setkalo

s tim, jak nemoc postihla jejich blizké pfibuzné. Zjisténi, ze vy nebo
jiny ¢len rodiny nesete genovou mutaci, mdze vést k pocitim deprese
a beznadéje. Zoufalstvi vede u nékterych osob k popirani toho, Zze mo-
hou byt postizeny nemoci, coz mize vést k tomu, Ze I€kafskou pomoc
vyhledaji pfilis pozdé. (Na strané 26 najdete informace, co délat, kdyz
vase rodina nechce o Fabryho chorobé& mluvit.) Pocity viny pfi pfedsta-
vé, ze jste Fabryho chorobu mozna predali svym détem, zase mohou
prispét k popirani a odkladani test a stanoveni diagndzy u déti, coz
muze byt zvlast nebezpecné.

Kulturni rozdily

RUzné kultury maji rozdilné vnimani zdravi a nemoci. V nékterych kul-
turdch muze byt fakt, Ze se v rodiné objevi genetickd porucha, chdpan
jako vile Bozi. Jiné kultury mohou nemoc vnimat jako sniZzeni hodnoty
dané rodiny a onemocnéni se mlze stat zdrojem viny, studu a hanby.
Kv(li témto reakcim se mohou rodinni pfislusnici zdrahat hovofit o své
diagnoze, dokonce i v rdmci rodiny, a mohou odkladat feSeni zdravot-
nich potizi a/nebo vyhledani Iékafe Ci poskytovatele zdravotni péce.

Pribéh Joea

Fabryho choroba ke mné byla dost tvrda. Rodina
moji matky pochazi z Indie, kde je bézné, ze

o svych nemocich nemluvite. Mlzete se zminit

o drobnostech, jako je bolest hlavy nebo chfip-

ka, ale pokud se jednd o néco, co ovlivhuje vas
Zivot nebo Zivoty nékoho jiného, je to tabu.




Mam ptiznaky skoro kazdy den — nejcastéji mé pali ruce a trpim gastro-
intestindlnimi obtiZzemi. S matkou o tom mluvime oteviené, ale kdyz mé
chytnou bolesti béhem rodinnych setkdni, nemohu to rodiné vysvétlit.

Fabryho choroba mi pfinesla i plno pfilezitosti. Mél jsem to Stésti, ze
jsem mohl cestovat na konference a setkdvat se s lidmi, které bych
normdlné nepotkal. Mam v pldnu stdt se poradcem pro genetické
zdlezitosti. Cely zivot jsem jednal s poradci pro genetiku, takze vim, jak
je jejich préce dllezita a jak lidem pomahda. Ma nemoc mé nasmérovala
na cestu, kterou bych rad Sel.




JAK MLUVIT O FABRYHO CHOROBE

Pro¢ bych mél s rodinou mluvit o Fabryho chorobé?

S rodinou mate mnoho spole¢ného — véetné toho, co mlze zplso-
bovat nemoc. Rodinni pfislusnici mohou mit spolec¢né geny, navyky,
jidelnicek a prostiedi, tudiz sdileji i riziko, Ze budou mit stejné zdravotni
obtize.

VétsSina béZznych nemoci (srde¢ni choroby, diabetes atd.) je znama jako
~multifaktoridIni“ choroby. Jsou zplsobeny spole¢nym plsobenim
genl, zivotniho stylu a prostrfedi. V téchto pfipadech se u lidi' s po-
dobnymi geny nemusi nutné rozvinout totéz onemocnéni, pokud maji
odlisny Zivotni styl nebo se pohybuji' v jiném prostiedi.

Na druhou stranu, pfic¢inou nékterych RN
nemoci je specifickd zména v DNA o, ‘ ".
jednoho jediného genu, coZ se nazyva .-' ’~... K
mutace. Rada téchto onemocnéni, R 4 Taue?
mezi néZ patii i Fabryho choroba, RIS {em

je vzacna. V t&chto ptipadech hraji '1 ‘e .-'{". :
geny mnohem dulezitéjsi roli nez ""--.,~ '.'
Zivotni styl a vliv prostredi. Tento \‘ .o

druh onemocnéni se obvykle projevi, r . R

pokud se jedinec narodi se specific- -~ "~. Q

kou genovou mutaci (mutacemi).

Je dllezité hovotit s rodinou i s I€kafi
o vSech typech nemoci — béznych,
vzacnych, nezavaznych, fatdlnich,
akutnich i chronickych. Znat dédic-

né nemoci ve vasi rodiné vdm muze
pomoct ucinit informovana rozhodnuti
tykajici se vaseho zdravi.



Jak mam s rodinou mluvit o Fabryho chorobé?

Fabryho choroba mzZe zplsobovat pfiznaky, které se lisi od pfiznak
béznych onemocnéni, jako jsou srdecni choroby, diabetes nebo rako-
vina, ale kroky, které je potfeba podniknout, abyste o nemoci mohli
hovofit se svou rodinou, jsou podobné.

Mluvte s rodinou

NejlepSim zdrojem informaci o vasi rodiné jsou vasi pfibuzni. To zname-
na, Ze vy jste na oplatku zdrojem informaci pro né. Udalosti jako naro-
zeninové oslavy, svatby, rodinna setkani, oslavy ndbozenskych svatka,
svatecni velefe nebo pohiby jsou pfilezitosti promluvit si s rodinnymi
¢leny o jejich Zivoté. Podélte se s nimi o svij pfibéh. Vysvétlete jim, ze
poskytnuté informace mohou pomoct nejen vdm, ale celé rodiné ziskat
lepsi zdravotni péci. Mlzete se rodinnych pfislusnikd zeptat na jejich
zdravi a fict jim vSe, co vite o svém zdravotnim stavu.

Vyuzijte, co mate k dispozici

Ujistéte se, ze mate po ruce vysledky test(, Iékarské zpravy nebo i dal-
$iinformace o vasi diagndze, které mUiZete v pfipadé zdjmu ukazat ¢le-
nam rodiny, aby vasemu zdravotnimu stavu I€pe porozuméli. Diky tomu
i snaze pochopli, jaka je Sance, ze sami maji Fabryho chorobu, nebo
pravdépodobnost, Ze ji zdédi déti po svych rodicich. Webové stranky

a pfirucky, které pomohly vdm, mohou stejné tak poslouzit rodinnym
pfislusniklim. Tuto pfirucku si mlzete pljcovat a posilat dal, abyste
Iépe pochopili rodinnou anamnézu a jeji vztah k Fabryho chorobé.

Napldnujte si soukromy rozhovor

Poté co jste zminili t¢éma Fabryho choroby, to mozna budete chtit s né-
kterymi ¢leny rodiny probrat podrobnéji. Nékdo si povida radéji mezi
¢tyfma ocima nez ve velké skupiné. A vy budete mit pfilezitost odpové-
dét na vSechny jejich otdzky a zaroven se jich zeptat na to, co zajima vas.
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JAK MLUVIT O FABRYHO CHOROBE

Tyto soukromé rozhovory by se mély odehrat ve chvilich, kdy se na

to obé strany citi. Neméli byste spé&chat ani byt unaveni. Investujte

do rozhovoru energii i pozornost, kterou si dané téma zaslouzi. Také
myslete na to, aby ¢len rodiny nemél pocit, Ze mu vyhrozujete nebo ho
tla¢ite k tomu, aby vdm okam?zité fekl iplné véechno. Reknéte mu, ze
se nebranite otazkam a Ze se nejedna o jeden rozhovor; k tématu se
mUzete kdykoli v budoucnu vréatit.

Pfived'te si s sebou nékoho jako oporu

Pokud mate kamardda nebo ¢lena rodiny, ktery je Iékaf nebo ktery
rozumi Fabryho chorobé a pomahal vdm smifit se s diagndzou, mlize
byt vhodné pfivést ho s sebou jako oporu béhem rozhovoru.

Napiste dopis

Existuji lidé, kterym je pfijemnéjsi sdélovat i dostdvat informace tykajici
se zdravotniho stavu prostfednictvim dopisu nebo e-mailu. Mozna se
tedy rozhodnete poslat své rodiné zpravu s aktudlnimi informacemi

o vasem zdravotnim stavu a o Fabryho chorobé. Vas |ékar ¢i poradce
pro genetiku by vam urcité umél pomoct napsat takovy dopis a urcit,
pro koho v rodiné by mohly mit tyto informace pfinos.

~ o



Piiklad dopisu

Jméno a datum
Adresa
Mésto, PSC, stat

Mild rodino,

jak uz mnozi vite, se posledni dobou necitil/-a dobfe, a proto jsme podstou-
pili riznd vysetieni, abychom zjistili, co se déje. Ocenujeme vas zdjem a podporu
a radi bychom se s vami podélili o vysledky naseho patrani.

Tyto vysledky jsou dulezité i pro vds, protoze se tykaji genetického onemocnéni
(Fabryho choroba). U nékterych z vas neni pravdépodobné, ze by se vas nemoc
jakkoli dotkla, nicméné se mlze tykat ostatnich ¢lend rodiny, a proto byste o této
skutecnosti méli byt informovani.

byla diagnostikovdna Fabryho choroba. Jednd se o zavazné onemocnéni,
které mize zplsobit tézké komplikace postihujici fadu télesnych organa.

Fabryho mutace je spojena s chromozomem X. (Zeny maji dva chromozomy X, muzi
maji chromozomy X a Y.) To znamend, ze u synl a dcer zeny, u niZ je prokdzana Fab-
ryho mutace, existuje 50% pravdépodobnost, ze tuto chorobu zdédi. Synové muze,
ktery ma Fabryho chorobu, a zeny, kterd Fabryho chorobu nema, Fabryho mutaci
nezdédi, protoze ziskaji od svého otce chromozom Y a od matky chromozom X. (Fab-
ryho mutace se objevuje pouze u chromozomu X.) VSechny dcery takového muze
vSak Fabryho mutaci zdéedi.

Z toho vyplyva, ze v ramci nasi SirSi rodiny pfipada dédic¢nost Fabryho mutace v dva-
hu u nasledujicich ¢lend:

Doporucujeme, aby se vSichni vySe uvedeni nechali testovat na Fabryho mutaci. Po-
kud budete mit zajem, rad/-a tyto zalezitosti s kymkoli z vds proberu podrobngji.
Mrzi mé, ze jsem poslem téchto zprdv, ale jsem presvédcéen/-a, Ze je duilezité, abyste
o této situaci védeli a mohli ucinit informovana rozhodnuti ohledné vaseho zdravi.

Réd/-a bych vds upozornil/-a na jednu véc. Mozna se v odborné literature doctete, ze
zeny pfiznaky Fabryho choroby nemaiji. Toto tvrzeni je jiz néjakou dobu povazovano
odborniky za chybné. Pokud se zeny domnivaji, ze mohly Fabryho mutaci zdédit,
mély by byt stejné jako muzi vySetieny.

Jsme v duchu s vami.

Srdec¢né zdravime
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Jak se mam na rozhovor pripravit?

Znét fakta

Ziskejte informace o Fabryho chorobé, abyste dokdazali odpoveédét

na vSechny otazky, které vam rodina bude klast, nebo je odkazte na
pfislusné informacni zdroje. Pouzijte informace i zkuSenosti, které

jste ziskali od Iékare a dalSich odbornikd. Nezapominejte, ze Fabryho
choroba se u jednotlivych lidi liSi, proto se radte se svym oSetfujicim
Iékafem. (Na strané 2 najdete podrobnosti tykajici se Fabryho choroby,
o které se mizete podélit s rodinou.)

Védét, jaky mlize mit nemoc dopad na rodinu

U kazdého ¢lena rodiny, s nimz budete hovofit, je dobré védét, co pro
néj mize vase diagndza znamenat. Vzhledem k tomu, ze Fabryho cho-
roba je v ramci rodiny dédi¢na, je mozné, ze uz ji néktery z ¢lenl rodiny
ma. (Podivejte se na stranu 3, kde najdete tabulku se schématem, jak
se Fabryho choroba dédi.)

Pfipravit se na rGizné reakce

Budte vnimavi a respektujte, kdyz si doty¢nd osoba nebude piat

o nékterych vécech mluvit. Pro nékteré vase blizké nemusi byt pfijem-
né poslouchat informace o Fabryho chorobé nebo dalSich nemocech.
Dejte jasné najevo, Ze jste ochotni o tématu hovofit kdykoli, az budou

pfipraveni, a ze respektujete jejich pfani rozhovor prozatim odloZit.

Jak zacit rozhovor

Neexistuje jeden jediny sprdavny zplsob, jak s rodinou hovofit o zdra-
votnim stavu a Fabryho chorobé. Poté co ¢lendim rodiny sdélite svdj
pfibéh, mlzete jim popsat pfiznaky, které mohou poukazovat na Fabry-
ho chorobu.



Zdravotni potize zplisobené Fabryho chorobou:

» Unava

» Palivé bolesti koncetin

» Porucha poceni

» Zmény na rohovce (spirdla, cornea verticillata)
» Koznivyrazka nebo angiokeratomy

» Poruchy sluchu

» Gastrointestindini potize

» Obtize s ledvinami

» Srdecni obtize

» Mozkova mrtvice

Otazky tykajici se ¢lenl rodiny za ucelem zjisténi rodinné anamnézy:

» Vite, zda vaSi rodi¢e nebo prarodice uzivali pravidelné néjaké léky?
Pokud ano, jaké Iéky a na co?

» Jaké byly pfi¢iny dmrti ¢len( vasi rodiny?

» Méla nékterd Zena ve vasi rodiné problémy v téhotenstvi nebo pfi
porodu? O jaky druh probléma se jednalo?

» Vyskytuji se ve vasi rodiné néjaké nemoci?

» Je tu jesté néco, co byste mi chtéli fict o sobé nebo o zdravotnich
potizich v nasi roding?




JAK MLUVIT O FABRYHO CHOROBE

Co mam délat, kdyz moje rodina nechce
o Fabryho chorobé miuvit?

Néktefi ¢lenové rodiny mozna nechdpou, proc je dalezité védét o exi-
stenci Fabryho choroby. Jini mohou byt naopak nervézni ze strachu,
Ze jim samotnym bude diagnostikovana. Je naprosto normalini citit se
nesv(j Ci pocitovat Uzkost, kdyz jde o néco nezndmého. Kazdy z nés je
v konkrétnim okamziku v jiném emocionalnim rozpoloZeni, a tak zpra-
covdvame informace odlisné.

Mozna byste radi zacali rozhovor zminkou o mnohem béznégjsich zdra-
votnich potizich, které se dédi ve vasi roding, napfiklad vysoky krevni
tlak nebo astma. Pak mizete prejit k Fabryho chorobé. Zdlraznéte
skutecnost, ze i kdyZ nelze jakkoli snizit riziko vyskytu Fabryho choro-
by, stdle je mozné vést normalni zivot, véetné konickd, pracovni kariéry
a rodiny.




Snazte se rodinné pfislusniky zapoijit, i kdyz se zpocatku zdrdhaji nebo
to odmitaji. Pokud nechtéji podniknout kroky smérem k ziskdni lepsiho
povédomi o chorobé kvlli sobé, tfeba budou ochotni to udélat kvdali
svym détem nebo zbyvajicim ¢lenlim rodiny.

Pokud c¢lenové rodiny naddle odmitaji o tématu hovofit, respektujte je-
jich postoj. Popirani miize pro nékteré lidi byt zplisob, jak se se situacfi
vyrovnat. To, ze ¢lovék vypada, ze vds neposlouchd, jesté neznamena,
Ze neslysi, co mu fikate. Dopfejte jim Cas a prostor, aby se zamysleli
nad tim, co jste jim fekli, a prestali se pfi zmince o Fabryho chorobé
citit nesvi.

Mozna zjistite, Ze néktefi lenové rodiny nebudou védét, jak maji ted
hned na Fabryho chorobu reagovat, ale tfeba budou schopni o tomto
tématu hovofit pozdéji. Pokud je to tak, budou Iépe pfipraveni a schop-
ni reagovat, pokud jiz mezitim dostali néjaké informace o Fabryho
chorobé nebo pokud jste je nasmérovali na informacéni zdroje, které si
mohou sami prostudovat.
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Reknéte jim, ze si s nimi radi promluvite, az na to budou pfipraveni
nebo kdyZ budou mit néjaké dotazy, a doporucte jim néjaké informadéni
zdroje, které si mohou prostudovat, az se na to budou citit. (Viz strana
30, kde najdete zdroje.)

Kdyz s vami rodina nechce o Fabryho chorobé mluvit, mize se vds to
dotknout, mlzete byt nastvani nebo se citit osaméli. Zkuste pochopit,
Ze rodinni pfislusnici ¢asto reaguji na novou situaci rlizné a kazdy se
s ni vyrovnava jinak. Neznamena to, Ze jim na vds nezdlezi. Kdyz se to
stane, je ze vSeho nejdllezitéjsi hledat oporu u Iékard, pratel, dalsich
rodinnych pfislusnik(i nebo jinych osob s Fabryho chorobou, které
znate.

A i kdyZ se rodinny pfislusnik rozhodne, Ze se ,testovat na Fabryho
chorobu“ nenechd, at uz k tomu ma jakykoli dlivod, mlzete ho alespon
presvédcit, aby si nechal od Iékafe pravidelné zkontrolovat srdec¢nf
¢innost a funkci ledvin. Tyto organy patfi pfi Fabryho chorobé k nejvice
postizenym.

Pribéh Marie

Jsem adoptovand a nikdy jsem kolem sebe
nemeéela nikoho s Fabryho chorobou. Kdyz jsem
byla v puberté, moje biologickd matka mi fekla,
Ze myj biologicky otec mél Fabryho chorobu.

Jako dité jsem casto mivala horecky a myslela
jsem si, ze kazdého pali dlané a chodidla, kdyz
ma horecku.




Védéla jsem tehdy jen to, co jsem o Fabryho chorobé slysela; nyni jsem
se ale stala zastdncem a mluvcim své rodiny. Stéle vyhledavam nové
informace, protoZze mdm strach o svého vnuka, ktery je ted v puberté.
Nevime, co mlzeme ocekdvat.

VSechno se uc¢im skrze zkusenosti. Musim si hlidat hladinu energie a po-
znat, kdy musim zpomalit. Moje rodina mi pomahd s domacnosti, Fabry-
ho choroba ma vSak dopad na to, kolik kvalitniho ¢asu mohu s rodinou
strdvit. Kdyz citim, Ze na mé padd Unava, nebo Ze prichdzeji silné bolesti,
vice odpocivam. Snazim se byt nad véci, aby meé nemoc zcela neovladla!
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ZDROJE A GLOSAR

Zdroje

Zjistéte vice informaci a zapojte se
Mezinarodnf sit propojujici organizace pacientli s Fabryho chorobou:
www.fabrynetwork.org

Spolek pacientl se stfddavymi onemocnénimi: www.sdruzenimeta.cz

Centrum pro Fabryho chorobu

VSeobecna fakultni nemocnice v Praze

Fakultni poliklinika VFN, 4. patro,

Karlovo namésti 554/32, 128 08 Praha 2

Vedouci centra: MUDr. Gabriela Dostdlova, Ph.D.

e-mail: Gabriela.Dostalova@vfn.cz,

tel.: 800 263 636 (bezplatnd linka), 224 966 711 (ambulance)

Vice o Fabryho chorobé: www.spravnadiagnoza.cz

Glosar

Alfa-galaktosidaza A (alfa-GAL) — Enzym, ktery
u osob s Fabryho chorobou chybi, je neu-
¢inny, nebo je pfitomen v neadekvatnim
mnozstvi. Bézné se nachazi v lyzoso-

mech.



Angiokeratom — Tmavé Cervené nebo modré kozni |éze, které jsou
ploché nebo mirné vystouplé. Obvykle se u pacientli s Fabryho choro-
bou nachazeji v oblasti pod pasem a nad koleny.

Chromozom — Pentlicovity dtvar obsahujici DNA a bilkovinu vyskytujici
se v kazdé rostlinné a zivocisSné bunce. Chromozomy nesou geny, které
urcuji télesnou stavbu c¢lovéka (napfiklad: barvu vlas( a oci, exprese
chorob).

Rohovka (cornea) — Tenky, prihledny, vnéjsi obal o¢ni bulvy.

Kornedlni — Tykajici se rohovky.

DNA - Zkratka deoxyribonukleové kyseliny, kterd je zékladem dédi¢né
informace. VSechny chromozomy jsou tvofeny geny a geny jsou tvore-
ny DNA.
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ZDROJE A GLOSAR

Enzym — Bilkovina produkovand télem, jejimz plsobenim dochazi

k chemickym zméndm jinych latek. Enzymy se ucastni Stépeni nebo
zmén chemického slozeni latek tak, aby je télo mohlo déle vyuzit nebo
vyloucit. Nazvy enzym( vétsinou kon¢i koncovkou -dza (v chemickém
ndzvoslovi -asa).

Fabryho choroba — Genetickd porucha zplsobena nedostatkem enzy-
mu alfa-galaktosidaza A.

Gen — Usek DNA, ktery kéduje uréitou konkrétni latku. Kazdy gen ma
své specifické postaveni v rémci chromozomu, které urcuje télesnou
stavbu a funkce jedince.




Geneticky — Tykajici se genl (geneticka porucha).
GL-3 — Zkratka pro globotriaosylceramid.

Globotriaosylceramid — Typ glykosfingolipidové slouceniny, kterd se
hromadi v cévnich sténdch u osob s Fabryho chorobou v disledkem
nedostatku alfa-galaktosidazy A.

Lyzosom — Drobna struktura obsazenad ve vétsiné bunék, kterd funguje
jako chemicka tovarna bunky. Lyzosomy obsahuji a vytvareji enzymy,
které metabolizuji nebo rozkladaji rizné latky. U Fabryho choroby se

v lyzosomech hromadi GL-3.

Lyzosomalni stfdadava porucha (lyzosomalni onemocnéni ze stfddani)
— Onemocnéni pramenici ze stfdddni ¢i hromadéni latek v lyzosomech.
Fabryho choroba je jednou z lyzosomalnich onemocnéni ze stfadani.

Bilkoviny, proteiny — Stavebni prvky bunék ucastnici se vSech zaklad-
nich funkci (napfiklad: bunécného rlstu, produkce energie, metabolis-
mu).

Spirdla — Zmény na rohovce tvarem pfipominajici hvézdu nebo spirdlu,
které ¢asto nachdzime u osob s Fabryho chorobou

Chromozom X — Pohlavni chromozom spojeny s Zzenskymi vlastnostmi.
VSechny zeny maji typicky dva chromozomy X, zatimco muzi pouze
jeden.

Choroba vazana na chromozom X — Geneticka porucha, u které je
nositelem vadného genu chromozom X. Fabryho choroba je onemoc-
nénim vdzanym na chromozom X.

33



sanofi-aventis, s.r.o., Evropska 846/176a, 160 00 Praha 6
tel.: +420 233 086 111, fax: +420 233 086 222
e-mail: cz-info@sanofi.com, www.sanofi.cz
MAT-CZ-200004-1.0-06/2020



