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Abstrakt

Cilem prace je uvést metody terapie neuromuskularnich skoliéz v CR a ve svété
a porovnat jejich ucinky na zakladé¢ publikovanych vyzkumi.

V teoretické €asti je popsana zdkladni anatomie patefe, biomechanicky pohled
na patef a jeji patologie. Nasledn¢ je charakterizovan pojem skolidza, rozdéleni skolidz
dle riznych kritérii a struéné popsana idiopaticka skolidza. Podrobnéji je popsana
neuromuskuldrni skolidza, jeji definice, klasifikace a nejcastéj$i onemocnéni
u pediatrickych pacientl, kde se sekundarné skoli6za vyviji a je nedilnou soucésti
klinického obrazu zdkladniho onemocnéni. Poté je popsano zdkladni vySetfeni
idiopatické skolidzy a specifika pro vysetfeni neuromuskularni skolidzy. V neposledni
fadé je prehledové popsana terapie v Ceské republice a naslednd i v zahraniGi.

Praktickd ¢ast prace je postavena na kazuistice pacientky s priméarnim
onemocnénim spindlni muskularni atrofie typ I, u které se rozvinula neuromuskularni
skolioza. Na zdkladé vstupniho kineziologického rozboru byla zvolena komplexni

terapie. Jako objektivni parametr byl sledovan Cobblv thel.
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Abstract

The aim of this thesis is to present the methods of therapy of neuromuscular
scoliosis in the Czech Republic and in the world and to compare their effects on the basis
of published research.

The theoretical part describes the basic anatomy of the spine, biomechanical view
of the spine and its pathology. Subsequently, the concept of scoliosis is characterized,
the classification of scoliosis according to different criteria and idiopathic scoliosis
is briefly described. Neuromuscular scoliosis, its definition, classification and the most
common disease in pediatric patients, where secondary scoliosis develops and is
an integral part of the clinical picture of the underlying disease, are described in detail.
The basic examination of idiopathic scoliosis and specifics for the examination
of neuromuscular scoliosis are then described. Last but not least, the therapy in the Czech
Republic and subsequently abroad is reviewed.

The practical part of the thesis is based on a case report of a patient with primary
disease spinal muscular atrophy type I who developed neuromuscular scoliosis. Based
on the initial kinesiological analysis, an appropriate therapy will be selected. The Cobb

angle will be monitored as an objective parameter.
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UvOoD

Téma své bakalatské prace "terapie neuromuskulérnich skoli6z" jsem si vybrala
na zakladé¢ svého dlouholetého zajmu o tuto problematiku. S idiopatickou skoliézou mam
osobni zkuSenost a rozhodla jsem se zpracovat dalsi typ skolidzy a odlisit idiopatickou
skolidzu a skoliézu neuromuskularni v détském véku.

Hlavnim cilem bakalaifské prace je reSerSné popsat metody terapie
neuromuskularnich skoliéz jak ve svété, tak v Ceské republice a tyto metody terapie
porovnat.

Cilem je uvést cCtenafe do problematiky neuromuskuldrnich onemocnéni,
tj. zdkladni popis anatomie patete, rozdéleni skolioz dle etiologie, patogeneze, lokalizace
ktivky, velikosti thlu. Nasledné rozdéleni neuromuskuldrnich skoliéz podle Scoliosis
Research Society. Uvadim zakladni poznatky o tfech nejcastéjSich onemocnénich,
u kterych je soucasti klinického obrazu vznik skoliotické kiivky a kterym se vénuje
fakultni nemocnice Motol.

Soucasti prace je i kazuistika pacientky, jejiz primarni onemocnéni je spinalni
muskularni atrofie I typu. Terapii tohoto onemocnéni je vénovana vétsi pozornost.

U pacientky byl sledovan vyvoj jejiho stavu po dobu jednoho roku pti komplexni terapii.

10
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1 PATER

Patet je vysadou vSech obratlovcul. ,,Patet ¢lovéka tvofi kosténou osu trupu,
naseda na ni lebka a pfipeviiuji se k ni pletence koncetin. Sklada se z obratl spojenych
vazy a meziobratlovymi ploténkami‘ (Grim, 2001).

Cihak (2004) uvadi, 7e patet dospélého Elovéka obsahuje 7 obratli krénich,
12 hrudnich, 5 bedernich, 5 obratli kiizovych, druhotné splyvajici kost kiizovou a 4-5
obratlll kostrénich, sristajicich v kost kostréni. Patet ¢ini asi 35% vysky téla. Pétina

az Ctvrtina délky pateie pfipada na meziobratlové desticky.

1.1 Anatomie

Jako zékladni funk¢éni jednotkou patefe miizeme oznacit mobilni segment (Sosna,

2001). V8echny komponenty mobilniho segmentu si prohlédnéte na obr. 1.

lig.longitudinale nucleus lig.longitudinale
ant pulposus post

lig. flavum

anulus fibrosus

Mobilni segment kloubni pouzdro

Obr. 1 Zakladni funkcni jednotka patere (mobilni segment) (Sosna, 2001, str. 77)

Cihak (2004) rozdéluje kostru jako stavebni a funkéni celky na osovou kostru (patii
sem: patef; kostra hrudniku, tj. zebra s hrudni kosti; kostra hlavy, lebka) a kostru koncetin.
Dylevsky (2009) rozdé€luje z funkéniho hlediska pohybovy segment patete na tii
zakladni komponenty: nosnou, hydrodynamickou a kinetickou. Nosné a pasivné fixacni
komponenty segmentu jsou obratle a meziobratlové vazy. Hydrodynamické komponenty
reprezentuji meziobratlové desticky a cévni systém patefe. Kinetickou a aktivné fixacni

komponentou jsou klouby patefe a svaly.

11
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1.1.1 Nosné komponenty

Pater Cloveka tvoii 33 obratli. Kazdy obratel se skladd z trojice hlavnich
slozek: téla, oblouku a obratlovych vybézki. Pro ur¢itou skupinu obratlt je typicky jejich
vzhled. Kréni obratle maji zpravidla nizké ovalné télo, kdezto bederni obratle oplyvaji
mohutnym vysokym télem. Na hrudni obratle jsou piipojena zebra, ktera spolu s hrudni
kosti tvoii hrudni kos.

Kr¢ni, hrudni a bederni obratle se oznacuji jako obratle presakralni a spole¢né
tvofi pohyblivou ¢ast patere (Grim, 2001).

Obratle jsou fixovany vazy a svaly. Z anatomického hlediska rozliSujeme na pateti
dlouhé a kratké vazy, pficemz na fixaci segmentd se ucastni oba typy vazi. K dlouhym
vazum patfi pfedni a zadni podélny vaz a mezi kratké vazy fadime vazy spojujici oblouky

a vyb&zky sousednich obratli (Dylevsky, 2009).

1.1.2 Hydrodynamické komponenty

Meziobratlové desticky neboli ploténky spojuji terminalni plochy obratld. V téle
dospé€lého jedince je 23 plotének, tj. o jednu méné, nez je pohyblivych segmentil patete.
V kraniokaudalnim sméru se zvySuje jejich vyska.

Cévni systém patete je velmi rozsahly systém, ktery zaobira jak tepny, tak Zily.

1.1.3 Kinetické komponenty

Jednim z typll spojeni na patefi jsou meziobratlové klouby mezi kloubnimi
vybézky. Kloubni plochy maji rizny tvar a zavislosti a Gseku patefe. Tvar urcuje druh
arozsah pohybl v daném useku. Postaveni a tvar kloubnich ploch je individudlné
variabilni. Kloubni pouzdra meziobratlovych skloubeni jsou volna, nejvolnéjsi v krénim
useku a nejpevnéjsi v ¢asti hrudni (Kolat, 2009).

Svaly pohybujici pateti patfi do anatomicky velmi rozdilnych skupin. Patefti
pohybuji ptedevsim zaddové, bfisni a kréni svaly, ale na pohybu nebo fixaci patefe se mize

ucastnit i branice apod (Dylevsky, 2009).

1.1.4 Hrudnik, panev

Nedilnymi komponenty funk¢ni jednotky axialniho systému jsou panev a hrudnik.
Dylevsky (2009) tvrdi, Ze se pfi pohybu v kycelnich kloubech aktivuji i Cetné
skupiny zadovych svali a stejné tak se do patefe promitd pohyb kycelnich kloubt.

Také pohyb patefe ma vyraznou odezvu v kycelnich kloubech. Co se ty¢e hrudniku,

12
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pohyby hrudni patefe ovliviiuji dynamiku dychani, ale také dychadni méni dynamiku

patere.

1.2 Funkce

Repko (2008) uvadi, ze patet je charakterizovana svymi zédkladnimi funkcemi:
1. Statickd funkce — umoznuje udrzeni rovnovazné vzptimené pozice téla;
2. Dynamicka funkce — zajist'uje totéz pii pohybu;

3. Ochranna funkce — chrani nervové struktury (michu a mi$ni koteny).

1.3 Biomechanicky pohled

Stabilita patete v podstaté znamena schopnost fixovat klidovou konfiguraci danou
tvarem obratlli a zakfivenim patetfe jako celku a toto zdkladni postaveni udrzet i pfi
fyziologickém rozsahu pohybu.

Jde-li o udrzeni "klidové" konfigurace patete, mluvime o statické stabilité. Jde-li
o fixaci zmén, ke kterym dochazi pti pohybu, povazujeme tento stav za dynamickou

stabilitu (Dylevsky, 2009).

1.3.1 Staticka stabilita pateie

Staticka stabilita patefe je podminéna tfemi stabiliza¢nimi pilifi patete. Pfedni
pilif tvoii obratlova téla s meziobratlovymi destickami, provazanymi podélnymi vazy.
Postranni dva pilite formuji kloubni vybéZzky, pouzdra intervertebralnich kloubt a vazy
svazujici sousedici obratle.

K systému statické stabilizace patefe patii 1 pletené horni a dolni koncetiny
a kostra hrudniku.

Z funkcniho hlediska predstavuje cely systém statické stabilizace ochranu
mistnich struktur a pruzny pfenos (tlumeni) narazi vznikajicich pfi chiizi, skocich apod.

na struktury centralniho nervového systému (Dylevsky, 2009).

1.3.2 Dynamicka stabilita pateie

Dynamické stabilita patefe je zabezpeCovana pruznosti axidlnich vazivovych
struktur a svaly.
Dynamickou funkci vaziva je tfeba chapat piedev§im ve vztahu k axidlnim

svalim. Vazivo tvoii pruzny "skelet" svalt, jejich fascialni obaly i uponové Slachy.

13
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Ve vazivu se akumuluje ¢ast energie, kterou generuji svaly pti své aktivaci, a vazivo svou
pruznosti plisobi jako brzda — tlumi¢ narazti vznikajicich pii nahlych pohybech. Vazivo
také zajistuje prenos svalového stahu (sily) na ¢asto velmi vzdalené struktury. Ploché

a silné fascie jsou i misty mechanické opory tzv. svalovych fetézct (Dylevsky, 2009).

1.4 Pohyby

Pohyblivost patefe v presakralni Céasti je ddna souétem pohyblivosti mezi
jednotlivymi obratli. Pohyby mezi obratli umoznuje stlacovani meziobratlovych
plotének, usmérnovany jsou meziobratlovymi klouby (Kolat, 2009).

Mezi jednotlivymi obratli je rozsah pohybii maly. Vysledny pohyb pateie
v ur¢itém useku je dan souctem dil¢ich pohybu, které jsou umoznény geometrii kloubnich
ploch, pruznosti meziobratlovych plotének a kloubnich pouzder (Grim, 2001).

Za fyziologickych podminek pohyb zacind pohledem o¢i za urcitym podnétem
a potom nasleduje hlava, krk, trup a konéetiny. Z postaveni a tvaru kloubnich ploch kréni,

hrudni a bederni patefe vyplyva, ze se jednotlivé oddily li§i pohyblivosti (Kolat, 2009).

Pohyby patefe mizeme rozdélit na 3 skupiny podle roviny, ve které je pohyb
vykonavan.
1. Predklon (anteflexe = flexe) a zdklon (retroflexe = extenze)
2. Uklony (lateroflexe)

3. Otaceni (rotace)

1.5 Zakriveni

Patet dospélého cloveéka ma typicka zakiiveni ve sméru pfedozadnim (v sagitalni
roving) a mize byt lehce zakfivena i v roviné frontalni. (Cihak, 2004).

V roviné sagitalni je dvakrat esovité prohnuta: konvexitou vpted — kréni lordoza
(s vrcholem mezi C3 a C4) a bederni lordoza (s vrcholem v L5); konvexitou vzad — hrudni
kyfo6za (s vrcholem mezi ThS a Th6) (Kolaf, 2009). V roving frontalni se nazyva skolidza
(Cihak, 2004).

Zakfiiveni dodavaji pateti pruznost a jsou dokladem pfiméteného rozvoje svalstva.

Zakiiveni mohou byt té7 odli$na, nespravnd (Cihak, 2004).
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pohled zepfedu pohled z lateralni strany zheva pohled zezadu
atlas (C1) atlas (C1] — 28
axis (C2) s (CH) — ey
axis 1C2)

kréni

loedéza vertehrae
cervicales
cr
T
L veriebrae
hrudni thoracicae
kyftiza
vertebrae
kumbales
bederni
lordéza
L5
- L5
% SACTUm
(51551
o8 t
06 SACTUm L
(51-85) sacrum
(5155 Jf
sakeilni 3fi /.\.'
- kyféza i

08 COCCY s

@5 COCCyRis 4
0% COCCYRIS

Obr. 2 Pater a jeji zakriveni (Netter, 2005, tab. 146)

1.6 Patologie

Patologie v oblasti patefe muzeme rozdélit na vrozené vady patefe, kam patii
napf. spina bifida, meningomyelokela atd.; a na deformity patefe, kam bychom zatadili

skoliozu, hyperkyfozu (zada kulatd), hyperlordozu (zédda prohnutd). (Kolar 2006,
Grim 2001).
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2  SKOLIOZA

Vyboceni pateie do stran, v rovin¢ frontalni, se nazyva skoli6za. Spolecnost pro
vyzkum skoliozy (SRS) uvadi diagnézu skolidzy pii rotaci obratlli a velikosti Cobbova
uhlu 10 a vice stupiii (Negrini, 2018). Jako skoliézu — nemoc — nosologickou jednotku
je tedy vhodné oznacovat pouze strukturdlni (fixovanou) skoliézu s thlem 11° a vice
(Vareka, 2000).

Skoliotickd deformace patefe je vzdy doprovazena postizenim vSech tii rovin
patefe. V bo¢ni (frontalni) roviné dochazi k zakfiveni patefe do strany, v piedozadni
(sagitalni) rovin¢ je postizeni fyziologickych kyf6z a lordéz a v roviné rotacni
(transverzalni) dochazi k rotaci obratldi, s maximem na vrcholu ktivky. Takto vznika
strukturdlni postiZzeni patefe, které ovliviiuje dale 1 deformaci celého hrudniho koSe
a postaveni ramen i hlavy. Pokud nejsou soucasné pfitomny vSechny uvedené roviny
postizeni, s dirazem pfedev§im na postizeni frontdlni a axialni roviny, pak mluvime
o vadném drzeni t&la, a ne o v pravém slova smyslu skoliéze (Cihak, 2004; Repko, 2017).

Témét kazdd patef ma v klidu mirné vyboceni, nejpatrnéj$i mezi Th3 a ThS,
nazyvame fyziologicka skolioza. Ta je pfevazné konvexni na stranu pravou; uvadi se,

7e jen asi v 16 % piipadi je levostranna (Cihak 2004).

2.1 Klasifikace podle etiologie a patogeneze

Etiopatogeneze u skolioz nebyla dosud objasnéna (Negrini, 2016).
Kolat (2009) rozd€luje skolibzy na nestrukturdlni (funkéni) a strukturlni.

Ptehledné jsou popsany v tabulce €. 1.

Nestrukturalni skolioza Strukturalni skoliéza

Posturalni Idiopaticka

Kompenzaéni Kongenitélni

Hysterické Neuromuskularni

Pti kofenovém drézdéni Skolidza pii fibromatdze

Reflexni Skoliéza pfi traumatu
Skoliéza pii nddorovém onemocnéni
Skolioza pii zdnétu
Skoliéza pii metabolickych onemocnéni

Tab. 1 Rozdeleni skolioz dle etiologie a patogeneze

16



Bakalarska prace Terapie neuromuskularnich skoliéz

2.2 Idiopaticka skolioza

Idiopatickd skolidza je typ skolidzy, ktery je ze vSech strukturdlnich deformit
frontalni roviny nejcastéjsi. Jedna se zhruba o 65% az 80% ptipadl strukturdlnich skolioz.
Etiologie je stale neznama (Kolat, 2009; Negrini, 2018). Tento typ skolidzy se vyskytuje
v pruméru vice u divek, a to v poméru 3:1 (Sosna, 2001).

Idiopatickou adolescentni skoliézu mizeme délit podle doby vzniku, velikosti thlu

a lokalizace hlavni kiivky.

2.2.1 Klasifikace podle doby vzniku

Obecné muzeme skolidzy rozdelit do tii skupin: infantilni, juvenilni a adolescentni.

Infantilni skolioza se objevuje do 3 let véku. Vétsinou (v 90 %) se spontanné upravi,
vyjime¢né¢ velmi rychle progreduje. Juvenilni skolidéza se objevuje mezi tretim rokem
veéku a ndstupem puberty. Zpravidla je mirnd kiivka bez progrese. K progresi dochazi
Casto béhem dospivani. Adolescentni skoliéza se objevuje od zafatku puberty do
ukonceni rastu. Lehké kiivky zpravidla neprogreduji, nebo jen malo. Stiedné tézké kiivky
mohou velmi rychle progredovat (Sosna, 2001).

Kolar (2006) déli skolidzy ptesné podle veéku. Infantilni do 3 let véku, juvenilni

mezi 3 az 10 lety a adolescentni nad 10 let véku.

2.2.2 Klasifikace podle velikosti uhlu

Cobbuv thel vyjadiuje tizi (velikost) kiivky ve stupnich (Sosna, 2001). Tento thel
je objektivnim meétitkem pro stanoveni progrese deformity a hraje klicovou roli pii
planovani chirurgické 1é¢by (Liu, 2021). Méfeni Cobbova thlu je znazornéna na obr. 3.

Dé¢leni v tabulce 2 vychazi zuhlové velikosti zakiiveni stanovené metodou
dle Cobba. Nejedna se se tedy o hodnoceni "dle Cobba", jak je nckdy mylné
interpretovano. Metoda podle Cobba je pouze nejpouzivanéjsi metoda pro méteni thlu
na snimku. Podle tohoto déleni stupeni [a neni nutno povaZovat za skolidézu v uzsim slova

smyslu, tedy za patologii (Vateka, 2000).

Lehka Do 20°

Stfedné tézka 21 —35°
Stfedné t€zka az tézka 36 — 40°
Tézka 41 — 50°
Tézka az velmi tézka 51 —55°
Velmi t€zka Nad 56°

Tab. 2 Stanoveni tize skoliozy podle hodnoty Cobbova uhlu (Negrini, 2016, str. 5)
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koncovy
(neutréini)
obratel

vicholowy
obratel

pfechodovy
(neutralni)
cbratel

kancowy
(neutralni)
obratel

Obr. 3 Méreni Cobbova uihlu na RTG snimku v AP (anteroposteriorni) projekci
(Sosna, 2001, str. 81)

2.2.3 Klasifikace podle lokalizace

Kingova klasifikace neboli klasifikace podle lokalizace je ddna hlavni kiivkou (Kolaf,
2003).

Ovadia (2013) ve svém ¢lanku popsal hlavni (primarni) kiivku jako kifivku nejvétSiho
rozsahu, kterd je vzdy strukturalni a vedlej$i (sekundarni) kiivku jako kiivku, ktera mize
byt strukturalni nebo nestrukturalni.

Ridime se vrcholovym obratlem a jak ve frontalni, tak v sagitalni roviné rozlisujeme
druhy ktivek: (Kolat, 2003)

- Mezi C1 — C6 ji oznacujeme jako kréni

- Mezi C7 — Thl ji oznacujeme jako kréné-hrudni

- Mezi Th2 — Th11 ji oznacujeme jako hrudni

- Mezi L2-L4 ji oznadujeme jako bederni

- Mezi L5-S1 ji oznacujeme jako bederné-kiiZovou
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2.2.4 Klasifikace dle Lenkeho systému

Pro klasifikaci idiopatickych skoliéz je v souc¢asné dobé nejuzivanéj$i Lenkeho
systém. Tento systém rozliSuje tii zdkladni méfené parametry: typ kiivky, parametr
bederni patete a sagitalni hrudni parametr.

Lenke (2001) vyvinul novy klasifikacni systém se tfemi komponentami: typ kiivky
(1 az 6), modifikator bederni pateie (A, B nebo C) a sagitalni modifikator hrudniku (-, N
nebo +). Sest typtl kiivek ma na piedozadnich a sagitalnich rentgenovych snimcich
specifické charakteristiky, které odliSuji strukturalni a nestrukturalni kiivky v proximalni

hrudni, hlavni hrudni a torakolumbalni/bederni oblasti.

2.3 Neuromuskularni skolioza

Skolioza sekundarné zplisobena nervosvalovym onemocnénim je pravdépodobné
jednou z nejstarSich forem deformity patefe. Duchennova svalova dystrofie, détska
mozkova obrna, spindlni svalovd atrofie a rozS$tép patefe vedou k nahodnym
a neptredvidatelnym vzorcim ochrnuti, které neupiednostiiuji Zadnou svalovou skupinu
na obou strandch stfedni linie téla (Kouwenhoven, 2007).

Na rozdil od adolescentni idiopatické skolidzy, kterd je nejcastéjSi formou

24

s vys8i morbiditou (Anand, 2013).
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3 NEUROMUSKULARNI DEFORMITY PATERE

Deformity patefe pii neuromuskuldrnich onemocnénich jsou velmi castym
pridruzenym postizenim a predstavuji zasadné odlisny a komplikovanéjsi terapeuticky
problém nez postizeni patefe tzv. idiopatického charakteru. U téchto deformit je tieba
pocitat s vyraznou progresi deformity, kterd zacina s pocatkem zékladniho onemocnéni

a pravideln¢ pokracuje i po skonceni kostniho rtstu (Repko, 2010).

3.1 Klasifikace podle Scoliosis Research Society

Tato klasifikace je pro neuromuskularni deformity nejuzivanéjsi. Vychazi z typu

primarniho postizeni — neuropatického ¢i myopatického (Repko 2008).

A. Neuropatické:
I. s postizenim horniho motorického neuronu:
a) détskda mozkova obrna
b) spinocerebelarni degenerace:
- Friedrichova ataxie
- morbus Charcot-Marie-Tooth
- syndrom Roussy-Levy
c) syringomyelie
d) miSni nadory
e) poranéni michy
II. s postiZzenim dolniho motorického neuronu
a) poliomyelitida
b) ostatni virové myelitidy
c) urazy
d) misni svalova atrofie
- morbus Werdning-Hoffmann
- morbus Kugelberger-Welander
- dysautonomie (morbus Riley-Day)
B. Myopatické:
I. artrogrypoza
II. svalova dystrofie

a) morbus Duchenne (pseudohypertrofie)
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b) limb-girdle syndrom (pletencovéa svalova dystrofie)
c) fascioskapulohumeralni syndrom

III. fiber type dispropotion syndrom

IV. kongenitalni hypotonie

V. dystroficka myotonie

Ve skupiné neuropatickych 1€zi s postizenim horniho motorického neuronu jsou
nejcastéjsi deformity u détské mozkové obrny. V dalsi skupiné pak deformity pii misni
svalové atrofii a paralytické meningomyelokély. Ve skupiné primarné¢ myopatickych
postizeni nalézdme nejcastéji tyto deformity u Duchennovy svalové dystrofie. Mluvime-li
o deformitach patefe, mdme na mysli predevSim skoliotické deformity, avSak vzhledem
k ptidruzené svalové dysbalanci nalézdme velmi Casto i deformity v roviné sagitalni

a transverzalni (Repko 2008).
3.2 NejcCastéjsi typy onemocnéni

3.2.1 Détska mozkova obrna

Détska mozkova obrna (DMO) patii k nejcastéjSim postizenim détského veku.
Je definovana poruchou motorického a/nebo posturalniho vyvoje, ktery se objevi
v ¢asném obdobi po porodu (v navaznosti na strukturdlni a/nebo funkéni poskozeni
centralni nervové soustavy — CNS) a nema progresivni raz. Prevalence DMO je zavisla
na Urovni neonatalni péce, pohybuje se v rozmezi 2-5 na 1000 zivych poroda (Bednaftik,
2010).

Pres veskerou pestrost klinického obrazu je u DMO dominantnim projevem
obvykle porucha hybnosti, ktera je vétSinou patrna jiZ v nejranéjSich stadiich onemocnéni
a pusobi svému nositeli také nejvétsi obtize. Charakter hybné poruchy je urcen tim, ktera
oblast CNS je postizena. Podle charakteru klinického obrazu (pfevazujicich znakil) je
mozné rozliSovat nékolik forem DMO, které se rozvijeji postupné v pribéhu zrani mozku
a maji odliSnou prognoézu, rozdilné piedpoklady ke vzniku kontraktur a kloubnich
deformit a také rozdiln€ reaguji na stejné terapeutické postupy (Kolat, 2009).

Tize a typ deformity patete pti DMO zavisi na charakteru a stupni postiZeni.
Nejcastéji se u DMO setkavame se skoliézami, hyperkyfézami hrudni patete a bedernimi
hyperlordézami. Prevalence deformit patefe u pacientl se zakladni diagnézou DMO se

u rtiznych autort a souborti pacienti 1i$i a pohybuje se mezi 15-60 % vSech postizenich.
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Casto se jedna o lehké deformity, které vyrazné pacienta neobtézuji. Z t&z8ich deformit
patefe u spastickych forem DMO nalézdme nejcastéji dlouhé jednostranné
kyfoskolioticke kiivky spojené s oblikvitou panve, bederni lord6zou a astymi kycelnimi
deformitami. Tyto deformity pdatefe jsou velmi obtizné¢ kontrolovatelné pomoci
konzervativni 1é¢by ortézami a na rozdil od idiopatickych skoli6z pravidelné zavazné
progreduji i po dokon&eni kostni zralosti. Casto jsou t&zkého stupné a vyrazné ztézuji

schopnost pacientovy vertikalizace ¢i moZnost stabilniho sedu (Repko, 2008).

Obr. 4 Tezka pravostranna kyfoskolioza u pacienta s DMO postizenim (Repko, 2008,
str. 34)
A — pohled zezadu,; B — pohled z boku

3.2.2 Misni svalova atrofie

Spinalni muskularni atrofie (SMA) je hereditarni, autozomaln¢ recesivné dédicné
onemocnéni, které postihuje pouze motoneurony piednich rohtt misnich a ne¢kdy také
motorickd jadra kaudalnich hlavovych nervii (n. V. — XIL.). Incidence SMA je kolem
5-7/100 000 zivych porodu (Bednatik, 2010).

Ambler (2011) rozdéluje SMA na ne€kolik forem:
- infantilni forma SMA (choroba Werdnigova-Hoffmannova) se projevuje nekdy jiz
po narozeni, nejcastéji v prvnich mésicich Zivota jako generalizovana slabost
a hypotonie (floppy baby), dochézi k rychlé progresi s t€Zkym motorickym deficitem
a dit¢ obvykle do 3 let umira
- juvenilni forma SMA (choroba Kugelbergova-Welanderové) se manifestuje kolem
puberty, progrese je podstatné pomalejsi, v popiedi je slabost, atrofie a motoricky

deficit hlavné pletencovych svalil na hornich i dolnich koncetinach
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- dospéld forma SMA ma velmi variabilni pribéh, jsou formy vyslovené benigni
a chronické s velmi pomalou progresi, které¢ se vyskytuji nejcastéji v oblasti kréni
intumescence, ale 1 formy maligni, které jsou nejspiSe variantou ALS (amyotroficka

lateralni skler6za).

SMA se klinicky déli nejcastéji na tii az pét zakladnich typt (Tab. 3), a to dle véku

pocatku obtizi a dosazeného motorického maxima pacienta (Haberlova, 2016). Typ 0 je

A4

Klasifikace SMA Vék pocatku obtiZi DosaZené motorické | Pramérny vék doZiti
maximum

SMA typ 0 Prenatalné, pfi narozeni | Lezici, neschopen Bez UPV umrti do 6.
patrna hypotonie a sedu mesice veéku
kontraktury

SMA typ I Obtize do 6. mésice Lezici, neschopen Bez UPV umrti do 2 let

m. Werdnig-Hoffmann veéku samostatného sedu veéku

SMA typ 11 Obtize do 18. mésice Neschopen Dle symptomatologické
veéku samostatné chiize péce, 4. dekada véku

SMA typ III Obtize po 18. mésici Docasn¢ schopen Dle symptomatologické

m. Kubelberg-Welander | véku samostatné chtize péce i normalni veék

doziti
SMA typ IV Obtize v dospélosti Chodici Normalni vek doziti

Tab. 3 Klasifikace SMA (Haberlova, 2016, str. 350)

Ttebaze témér 25 % pacientli nelze presné klasifikovat, tato klasifikace zlstava
relevantni v genetické éfe a poskytuje uzite¢né klinické a prognostické informace
(Stan¢k, 2020).

SMA 1 se vyskytuje asi 1 pfipad na 10 000 Zivych porodi, chronické formy SMA
IT a III asi 1 na 24 000 zivych porodd, Castéjsi vyskyt je u chlapcti v poméru asi 2:1.
(Bednatik 2010).

Z funk¢niho hlediska je dulezité si uvédomit, Ze prevazujici infantilni forma
prakticky vzdy vede k invalidizaci pacienta a jeho odkézani na uziti voziku. Postupné se
u pacientii vytvareji koncetinové flekéni kontraktury a schopnost jejich vertikalizace
a sebeobsluhy se tim zhorSuje (Repko, 2008).

u infantilni formy. U juvenilniho ¢i adultniho typu nezplisobuji tyto skolidzy v dospélosti
velké funkéni omezeni. Pravidelné se mlzZeme setkat s paralytickymi skoliotickymi
bedernimi ¢i thorakolumbdalnimi kiivkami, které se ¢asné objevuji u infantilnich typa

postizeni. V tomto piipadé vzdy systematicky progreduji a vyZaduji odbornou péci.
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Mnoh¢é deformity patefe dosahuji zdvaznych hodnot zaktiveni a velmi Casto zasahuji
az do panve s jeji souCasnou oblikvitou (Repko, 2008).

Do roku 2016 neexistovala kauzalni 1é€ba. Zména nastala v prosinci 2016, kdy
byl americkym ufadem pro registraci 1é¢iv Food and Drug Administration (FDA)
schvalen 16k nusinersen (obchodni nazev Spinraza [Biogen, Baar, Svycarsko]) s indikaci
pro vSechny typy SMA s vazbou na 5q chromozom. V EU byl tento 1ék schvalen v kvétnu
2017, v prosinci 2017 1é¢bu obdrZel prvni Cesky pacient (Haberlova, 2020).

Obr. 5 Skolioza u paciei;ta se spinalni svalovou atrofii v sedu na voziku. (Repko, 2008,
str. 41 —42)
A — pohled z boku; B — pohled zepredu; C — pohled zezadu

3.2.3 Duchennova svalova dystrofie

Svalové dystrofie jsou geneticky podminéné myopatie charakterizované
progredujici svalovou slabosti. Duchennova svalova dystrofie (DMD) je nejcastéjsi
novorozencl muzského pohlavi (Bednatik, 2010).

Prvni ptiznaky se objevuji ve véku 2 - 5 let a rychle progreduji. Onemocnéni je
charakterizovano postupujici slabosti panevniho a stehenniho svalstva. Kromé svalové
slabosti progreduji také svalové atrofie uvedenych svalovych skupin. V oblasti Iytek se
vSak naopak postupné vyvijeji tzv. pseudohypertrofie, pfi kterych dochazi k paradoxnimu
zvétseni objemu svalovych btisek (Kolat, 2009).

Lehk4 forma svalové dystrofie, s pomalym pribéhem a netplnym chybénim
dystrofinu, se nazyva Beckerovou formou (Repko, 2008).

Na pocatku deformity patefe se objevuje zvySeni bederni lordozy, kterd je

dasledkem oslabeni musculus gluteus maximus. V této dobé se Casto teprve rozviji
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skolioticka deformita. Skoliotické kiivky byvaji posléze rozsdhl¢ a doprovazené

oblikvitou panve (Repko, 2008).

Obr. 6 Pravostrannd dlouha thorakolumbalni kiivka u pacienta s postizenim svalovou
dystrofii. (Repko, 2008, str. 46)

3.3 Vyskyt jednotlivych deformit
Tato ,,sekundarni* deformita patefe se v prubéhu nize uvedenych (Tab. 4)
onemocnéni vyskytuje mnohem castéji nez ,,idiopaticka* skolidéza v bézné populaci:

prevalence se pohybuje od 25 do 100 % podle etiologie (Vialle, 2013).

Etiologie Prevalence (%)

Détskéd mozkova obrna 25
Myelodysplazie 60
Spinalni muskularni atrofie 67
Friedrichova ataxie 80
Duchennova myopatie 90
Medularni 1éze 100

Tab. 4 Obecna populacni prevalence skoliozy dle etiologie. (Vialle, 2013, str. 125)
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4  VYSETRENI SKOLIOZ

Vysetteni u idiopatické skolidozy lze obecné rozdélit na klinické (fyzikalni)
a pristrojové (paraklinické) (Vareka, 2000). Kolat (2009) vySetteni déli na orientacni
a specialni. Repko (2010) na klinické vysSetieni a zobrazovaci metody.

Je nutné konstatovat, Ze neexistuje metoda, ktera by byla zaroven dostatecné
objektivni a reprodukovatelnd, zatizena minimélni chybou a snadno dokumentovatelna,
dostatecn¢ senzitivni a specificka, ¢asto opakovatelnd (idedln¢€ vzdy pfed a po cviceni).
Také aby neohrozovala zdravi pacienta a minimalné jej zaté¢Zovala, aby byla snadno
zvladnutelnd a Casoveé nendroCna. VétSina v praxi pouzivanych nebo potenciondlné
pouzitelnych metod tyto pozadavky spliiuje pouze z malé ¢asti (Vaieka, 2000).

Vcasna diagnostika téchto skoliotickych deformit pétefe je zdsadni pro zabranéni

progrese kiivek a jejich stabilizaci do doby ukonceni riistového obdobi (Repko, 2007).

4.1 Orientacni vySetreni

Orientacni vySetfeni slouzi k Casné detekci deformity pediatrem, obvodnim
I¢katem, jinym odbornikem, ptipadné zaskolenym stfedné zdravotnickym pracovnikem
nebo i1 nezdravotnikem (ucitel té€locviku). Jde o vySetieni v predklonu (Adamsiv test),
které ukaze 1 velmi malé rozdily v symetrii zad (Vlach, 1986).

Test je pozitivni u strukturalnich skoli6z. U funkénich poruch je deformita patrna

pouze ve stoji, v ptedklonu vyrovnava (Blaha, 2005).

4.2 Klinické vySetieni

Ptfi odbéru anamnézy se zajimame o osobni 1 rodinnou anamnézu pacienta, stupeil
pohlavniho vyvoje ditéte a pocatek menarché u dévcat. Tento udaj je dilezity vzhledem
k nejvyrazngjsi progresi deformity pravé v obdobi nejvétSiho riistového potencidlu
v obdobi tésné pied nastupem menarché (Repko, 2010).

Pti samotném klinickém vySetieni sledujeme viditelna zaktiveni patete a zachovani
¢1 poruseni symetrie bokt. V piedklonu hodnotime objevena zakiiveni a ptipadna
paravertebralni navySeni (giby), jejichz vysku méfime pomoci vodovéhy a metrického
pravitka ve srovnani s druhou stranou (Repko, 2010).

Dalsim vySetfenim pomoci olovnice spusténé z vrcholu trnu C7, nebo v ptipadech
krénich kiivek z occiputu, meéfime odklonéni této olovnice od glutealni ryhy. Na zakladé

tohoto méfeni stanovujeme piipadnou dekompenzaci patefe jako celku. Obé vySetieni
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vyjadiujeme v cm. Obdobnym zpiisobem sledujeme porovnani vysky obou ramen
a ptipadnou elevaci jednoho z nich. Vysettime aktivni i pasivni schopnost tiklonu na ob¢
strany a soucasné takto orienta¢né¢ posuzujeme moznost flexibility deformity (Repko,
2010).

Soucasti klinického vySetfeni mize byt i specidlni vySetfeni neurologické, ¢asto
doprovazené klinickou neurofyziologii (EMG, EEG, evokované potencidly) a zjisténi

funk¢niho stavu kardiopulmonalniho aparatu (Repko, 2010).

4.3 Zobrazovaci metody

Pii podezieni na strukturalni skolidozu doplnime klinické vysSetfeni rentgenovym
snimkem (Kolat, 2009).

Repko (2017) ve svém clanku popisuje RTG dokumentaci jako nejvyznamnéjsi
zobrazovaci metodu, ktera dokumentuje cely postup 1é€by. V predoperacnim obdobi nés
informuje o dynamice deformity patere, respektive o jeji progresi a nutnosti dalSiho
terapeutického postupu. V pooperaénim prubéhu vypovidad o stabilité instrumentace
a nepiimo i o kvalit¢ kosténé fuze.

Nejvyznamnéjsi jsou RTG dlouhé formaty celé patete se zachycenim postaveni
hlavy i1 panve a ky¢li. Tyto RTG zhotovujeme v piedozadni a bo¢ni projekci. Idedlni
prehled o postaveni a statice celé patete nam poskytuji RTG zhotovené ve stoji (Repko,
2007).

Zachyceni panve na pfedozadnich RTG snimcich je vyznamné pro posouzeni Sikmé
panve a soucasné i pro stanoveni kostni zralosti skeletu. Tuto kostni zralost odec¢itame
z oblasti iliakdlnich krist metodou podle Rissera (Repko, 2007).

Skeletalni staii je ur€ovani podle Risserova znameni, které je dulezitym znakem
udéavajicim, zda je jiz kosterni rist ukoncen, a zda se tedy da predpokladat progrese
onemocnéni. Tento pfiznak ukonceni rlstu neni stoprocentné platny, ale obecné lze fici,
ze u skolidzy miize kiivka progredovat do té doby, nez apofyza pevné sroste s hfebenem
kosti kycelni (Kolaf, 2009).

VétSinou RTG vySetfeni u konzervativné 1écenych deformit patefe opakujeme
kazdého pil roku, a to od doby zachytu deformity az po dokonceni kostniho ristu.
Neuromuskularni deformity patefe svym charakterem progreduji ¢asto 1 po dokonceni
kostniho ristu, a proto se tato doba sledovéni u t€chto deformit Casto prodluzuje (Repko,

2007).
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4.4 Specifika pro vySetieni neuromuskularni skoliézy

V této kapitole jsou popsany jednotlivé funkéni testy a Skaly, se kterymi pracuje
neuromuskuldrni centrum FN Motol.

Nize uvedena vySetifeni motoriky byla vyvinuta pro pacienty se spinalni
muskularni atrofii a jsou vyuzivana pii hodnoceni stavu komplexnich motorickych funkci
a ptirozené¢ho pribéhu onemocnéni. Zvlasté dilezité jsou pii 1éCbeé Spinrazou, protoze
hodnoti vychozi stav ditéte a umoznuji sledovat ucinnost aplikované 1é¢by na motorické
funkce. V textu uvedené¢ motorické skaly jsou prozatim jedinym markerem dostupné

1é¢by, a tudiz jsou pro klinickou praxi mimotadné potiebné (Svabova, 2020).

4.4.1 Childern’s Hospital Of Philadelphia Infant test Of Neuromuscular

Disorder

Childern’s Hospital Of Philadelphia Infant test Of Neuromuscular Disorder neboli
CHOP INTEND je funkéni Skédla pro vySetfeni neuromuskuldrnich poruch u déti.
,»V souCasné¢ dob¢ je maximalni vyuziti dané¢ho testu u pacientti se SMA typu [ a II
od novorozeneckého veéku do 4 let. Pro nedostatek jinych vhodnych vySetfeni lze test
aplikovat 1 u starSich pacientt (v€. dospélych) s pokrocilou formou daného onemocnéni*
(Svébova, 2020).

Skala zahrnuje 16 polozek pro hodnoceni motorickych funkci. Vysetfuje
se: spontanni hybnost dolnich a hornich koncetin, schopnost a sila uchopu hornich
koncetin, schopnost kontroly a pohybi hlavy vleZe na zadech i vsed€ s podporou trupu,
otaCeni na boky az bficho spontanné nebo s dopomoci za horni nebo dolni koncetinu,
flexe ramennich a loketnich kloubt, extenze a flexe hlavy/ krku, extenze kolennich
kloub, flexe ky¢li a spinalni reflex (Galantiv) (Svabova, 2020).

Glanzman (2010) upravil bodovani kazdé polozky na jednotnou stupnici
0-4: Zadna odpoveéd’ (0), minimalni (1), ¢aste¢na (2), témét tplna (3) a Gplna (4) Groven
odpovédi (Piloha 1 — 3).

Maximalni skore je 64 bodi. Do formuléfe se nasledné zapiSe pocet dosazenych
bodu. ,,Vysetieni se doporucuje provadét u kojenct a batolat v teplém prostredi (déti se
SMA hitife udrzuji télesnou teplotu) ve spolupraci s blizkou osobou. Vhodna je oblibena
hracka. Pfed vySetfenim se doporucuje, aby dité nebylo hladové. Pokud je dité velmi
negativistické, vyuziva se pii provadéni jednotlivych polozek spoluprace rodice*

(Svabova, 2020).
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4.4.2 Hammersmith Functional Motor Scale — Extended

HFMSE (Hammersmith Functional Motor Scale — Extended) je rozsifena funkcni
motoricka Skala, kterd byla ptivodné vyvinuta pro déti se SMA 1I (20 polozek) a pozdéji
byla rozsifena o 13 polozek pro méieni déti a dospelych se SMA III (33 polozek). Test je
vyuzivan pro pacienty s pozd¢jSim nastupem ztraty motorickych schopnosti, to znamena
pro pacienty sedici na voziku se SMA II a III a pro chodici pacienty se SMA III (Svabova,
2020).

Skala zahrnuje 33 polozek, které jsou hodnoceny na stupnici 0—2 body, kdy 0 je
neschopnost testovanou polozku provést, 1 je provedeni s piizpiisobenim a 2 je provedeni
bez modifikace. VSechny polozky hodnocené 2 body musi pacient provést bez dopomoci
druhé osoby, vzdy bez korzetu, ortéz pro dolni koncetiny a bez obuvi. Dulezitym
faktorem pfi testovani je zohlednéni rychlejSi unavitelnosti pacientii se SMA, kazdou
polozku lze opakovat maximalné tikrat (Svabova, 2020). Maximalni skore je 64 bodi.
Do formulare se nasledné zapisSe pocet dosazenych bodi.

Podle Svabové (2020) se v HFMSE vysetfuje provedeni poloh z neurovyvojové
fady, napft. sed na lizku, otaceni na boky az bticho a zpét, zvedani hlavy na zadech a na
bfiSe, pfitaZzeni pravé a levé koncetiny k bfichu, posazeni z lehu na zadech a poloZeni
zpé&t, sed na lizku, poloha na Etyfech, lezeni po Ctyfech, klek s ndkrokem dolni koncetiny,
postaveni do stoje z polohy v lehu na zadech, stoj, chiize, diep, vystup na Ctyfi standardni
schody, sestup ze Ctyt standardnich schod atd. (Ptiloha 4 — 6).

Pfi provadéni testu je nutnd spoluprace pacienta. ZkuSen&jsi vySetiujici miize
zvladnout odecitat n€které polozky pozorovanim spontanni motoriky ditéte. PouZiti testu

je mozné jiz u déti ve véku od 2 do 4 let se spolupraci rodi¢t (Svabova, 2020).

4.4.3 Revised Upper Limb Modul

Revised Upper Limb Modul (RULM), revidovany modul pro horni koncetiny, byl
vyvinut za ucelem posouzeni funkce hornich koncetin v béznych dennich ¢innostech.
Vyuziva se u nechodicich a chodicich pacientii se SMA II a III, ktefi spolupracuji
(ve véku od 4 do 6 let) (Svabova, 2020).

Vysetteni zahrnuje 20 polozek, celkové skore se pohybuje v rozmezi 0-37.
Devatenéact polozek se hodnoti na stupnici 0-2, u jedné zbyvajici polozky miize byt skore
maximalné 1. VySetfeni 1ze provést na obou hornich koncetinach. Pacient si vybere

koncetinu, kterou pouzivd dominantné&ji, ta se hodnoti 1 pti dalSich vySetienich.
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Vsechny polozky by mély byt splnény v kratkém Gase (5-20 minut). Ukolem je
napft. nakreslit souvislou ¢aru tuzkou do predkreslené piedlohy, uchopit 2 mince do dlané,
stisknout svétylko a rozsvitit, zvednout kelimek k ustim se zavazim 200 g, sundat vicko
z plastové dozy, zvednout zdvazi a piejit z jednoho kruhu do druhého (v daném

diagonalnim nebo horizontalnim sméru) (Ptiloha 7).

4.4.4 6Minute Walk Test

6Minute Walk Test (6MWT), Sestiminutovy test chlize, se vyuziva pro chodici
pacienty se SMA III a IV. Provadi se u déti piiblizn¢ od 4 let véku z divodu nutné
spoluprace ditéte. VySetfeni funkéni vytrvalosti a zmén ve vytrvalosti je dileZitym
dopliikem k celkovému vysetieni motoriky, nebot’ chiize je zdkladnim atributem dennich
ginnosti. Test pozitivné koreluje i se $kalou hrubé motoriky HFSME (Svabova, 2020).

Test hodnoti vzdalenost v metrech, kterou pacient ujde za 6 minut. Posuzuje se
zména rychlosti chlize v pritbéhu testu, unavitelnost, zaznamenavaji se pady. K provedeni
testu je nutnd chodba dlouhd vice nez 25 metrti, méfici pasmo, stopky, dva barevné kuzely
na oznaceni drahy. VysSetfeni vétSinou provadéji dva terapeuti (pfipadné€ je mozna
asistence rodice). Jeden doprovazi pacienta (motivuje ho a dohlizi na bezpe¢nost), druhy
zaznamenava po celych 6 min cas pii kazdé otocce (po 25 metrech). Pacient musi mit
vhodnou obuv, bez ortéz, pfed vySetifenim odpocivd 10 minut. Pfed testem dostane
pokyny, Ze nesmi béZet ani poklusavat, ale chodit co nejrychleji, jak to jen lze. Vzdy je
nutné dbat na bezpeCi pacienta, sledovat jeho aktualni zdravotni stav a pocit Gnavy

(Svébova, 2020).

4.4.5 World Health Organization Motor Milestones

Motorické milniky (Motor Milestones) Svétové zdravotnické organizace (WHO)
predstavuji soubor Sesti milnikt, které jsou povaZzovany za univerzalni a zasadni pro
ziskani schopnosti samostatné chlize. Jedna se o tyto milniky: sezeni bez opory, stoj
s dopomoci, plazeni po rukou a kolenou, chlize s dopomoci, samostatny stoj a samostatna
chiize. Déti obvykle postupuji postupné v tomto potradi milnikli s vyjimkou plazeni.
Mezinarodni studie provedend v Ghan¢, Indii, Norsku, Oméanu a USA zaznamenala vék
dosaZeni jednotlivych milniki u zdravych déti ve véku od 4 mésicti do 24 mésicu
a poskytla nasledujici iidaje o dosazeném véku (Ottawa, 2018).

- Sezeni bez opory: 3,8 mésice az 9,2 mésice

- Stoj bez pomoci: 4,8 mésice az 11,4 mésice
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- Plazeni po rukou a kolenou: 5,2 mésice az 13,5 mésice
- Chtize s dopomoci: 5,9 mésice az 13,7 mésice
— samostatné stani: 6,9 mésice az 16,9 mésice

- Samostatna chiize: 8,2 mésice az 17,6 mésice

4.4.6 Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL) 4.0 Generic Core Scales

a 3.0 Neuromuscular Module

Generické zakladni skaly (Pediatric PedsQL Generic Core Scale) jsou urceny pro
zdravou 1 nemocnou détskou populaci a spolu s moduly specifickymi pro jednotliva
onemocnéni méti kvalitu Zivota déti souvisejici se zdravim. Generické zakladni Skaly
(Generic Core Scale) i neuromuskularni modul (Neuromuscular Module) jsou k dispozici
ve formatech pro vlastni hlaSeni déti a hlaSeni rodict pro veék 5 az 7 let, 8 az 12 let a 13
az 18 let, spolu s formatem hlaSeni rodi¢t pro vék 2 az 4 roky (Ottawa, 2018).

Kazd4 polozka je hodnocena na pétibodoveé Likertové stupnici (tfibodova stupnice
pro veék 2 az 4 roky), pticemz kazdé skore je linedrné transformovano na stupnici 0 az
100. Pro vytvoieni doménového a celkového skore se transformované skore polozek secte
a poté vydéli poctem polozek. Souhrnné skoére psychosocialniho zdravi je souctem
poloZek na Skéle emoc¢niho, socidlniho a Skolniho fungovani. Vyssi skore znamena lepsi
kvalitu Zivota souvisejici se zdravim. Obecné zékladni Skaly se skladaji z nasledujicich
Skal: Fyzické fungovani (8 polozek), Emoc¢ni fungovani (5 polozek), Socialni fungovani
(5 polozek) a Skolni fungovani (5 polozek). Neuromuskularni modul obsahuje nasledujici
Skaly: O mém nervosvalovém onemocnéni (17 polozek), Komunikace (3 polozky)

a O zdrojich nasi rodiny (5 polozek) (Ottawa, 2018).

4.4.7 Assessment of Caregiver Experience in Neuromuscular Disease

Hodnoceni zkuSenosti pecovatelll s neuromuskularnim onemocnénim (ACEND),
je samostatné pouzitelny néstroj pro hodnoceni dopadu péce o rodice, kteti vychovavaji
déti vazn€ postizené neuromuskuldrnim onemocnénim. Vyssi skore v ACENDu
predstavuje mén¢ intenzivni dopad péce. Existuji dvé oblasti: Fyzicky dopad se ¢tyfmi
subdoménami: krmeni/Uprava/oblékani (6 poloZek), sezeni/hra (5 polozZek), presuny
(5 polozek) a mobilita (7 polozek) a obecny dopad na pecovatele se tfemi subdoménami:
¢as (4 polozky), emoce (9 polozek) a finance (5 polozek). Polozky tykajici se fyzického

dopadu jsou hodnoceny na Sestibodové stupnici a polozky tykajici se obecného dopadu
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na pecovatele jsou hodnoceny na pétibodové stupnici. Tato skore se pouzivaji k vytvoreni

doménovych a celkovych skore standardizovanych v rozmezi 0 az 100 (Ottawa, 2018).

4.4.8 Vysetieni u SMA pacientit ve FN Motol

Vysetteni kazdého pacienta se SMA se pii 1écb¢ Spinrazou (Biogen, Cambridge,
MA, USA) provadi pied 1. aplikaci Iéku a nasledn¢ 4 6 mésicti. V minulosti byly testy
provadény i u pacientl, ktefi nebyli 1éCeni Spinrazou, z diivodu sledovani ptirozeného
pribéhu nemoci. Pro prokdzani ucinku nové 1écby bylo na naSem pracovisti prvnich cca
25 pacient se SMA I a II testovano od listopadu 2017 po 3 mésicich po dobu 1,5 roku
(v€. videodokumentace). Do dne$ni doby bylo v nasem centru provedeno 260 vySetieni
CHOP INTEND nebo HFMSE u pacienti se SMA ve véku od 2 mésici do 19 let.
U nékterych pacienti se SMA 1II a III se provadi soucasné test RULM. Test 6oMWT se
vySettuje u vSech chodicich pacienti se SMA III. V nasSem souboru je pacientii se SMA
11T nejméné, coz odpovida incidenci jednotlivych typti SMA v populaci (Svabova, 2020).

Zminéné testy se nepouzivaji v bézné rehabilitaci, proto je vzdy dilezité zaskoleni
fyzioterapeuti, ktefi se problematice pacientii s diagn6zou SMA vénuji. Je rovnéz nutné
pravidelné preskolovani fyzioterapeutll, aby bylo hodnoceni v ramci neuromuskularnich
center standardizované. Na zéklad¢ naSich zkuSenosti doporucujeme opakované testovani
stejnym tymem, rovnéZ je vyhodné vySetfovat ve dvojici. NedoporuCujeme zpétné
hodnoceni motorickych dovednosti na zaklad¢ videodokumentace. Limitem skérovani
zustava vliv druhotnych komplikaci onemocnéni SMA na proveditelnost konkrétnich
testovacich polozek (kontraktury v oblasti panve a dolnich koncetin, progrese
kyfoskolidzy, progrese respiracni insuficience). Tyto Skaly jen dokladaji dlouholetou

snahu Ceské rehabilitaéni spole¢nosti o existenci neurorehabilitace (Svabova, 2020).
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5 TERAPIE V CESKE REPUBLICE

Neuromuskularni deformity patefe vyzaduji v disledku své variability,
specificnosti a narocnosti osetieni vzdy individuédlni a multidisciplinarni piistup (Repko,
2008). V rehabilita¢ni sekci sem fadime spolupraci fyzioterapeuta, rehabilita¢niho 1¢karte,
ergoterapeuta, protetika a také logopeda, pokud je zapotiebi. Soucasti komplexni péce je
také participace rodiny, kde je nutnd spoluprace v podobé témét kazdodenniho cviceni
v domacim prostiedi (Janska, 2020).

Casto se i pres veskerou odbornou 1é¢bu deformity vymykaji standardnim
vysledkiim a péci je tfeba vyrazné individualizovat. Nelécené zdvazné deformity pateie
vedou k zna¢né dekompenzaci zivotnich funkci, pfedevsim kardiopulmonalnich,
a podstatné snizuji délku i kvalitu zivota postizeného. Bézné ptidruzené komplikace, jako
jsou dekubity, kardiopulmondlni komplikace ¢i urogenitalni infekce, vyrazné ztézuji
dosazeny terapeuticky vysledek (Repko, 2008).

Jelikoz je neuromuskuldrni skoliéza sekundarnim symptomem primarniho
onemocnéni, kterou zatim neumime vylécit, 1é€ime hlavné primarni onemocnéni a jeho
symptomy — symptomatickd 1écba spoc€iva v intenzivni rehabilitaci v¢. lazenské péce,
ortopedické péce — dlahy, ortézy a korzety, péfe o respiraci, dechové rehabilitaci,
neinvazivni ventilaci a zajisténi pomucek, jako jsou standy (vertikalizacni stojany),
invalidni mechanické ¢i elektrické voziky ¢i jiné domaci pomicky. Soucésti péce je
1 genetické poradenstvi, péce socialni a péce psychologa (Haberlova, 2020).

Terapeuticky postup stanovujeme na podkladé funkéniho stavu a miry
dekompenzace patete. V zdsadé rozliSujeme tfi stadia oSetfeni deformit patete: sledovani

deformity, konzervativni terapie, operacni terapie s dolécenim (Repko, 2008).

5.1 Sledovani deformity

Sledovani deformity je indikovani u malych kiivek a u téch, kde nepiedpokladame
progresi kiivek vzhledem k charakteru samotného neuromuskuldrniho onemocnéni
(Repko, 2008).

Z toho ditvodu je doporuceno pravidelné RTG vySetteni kazdych 6 — 8 mé&sict.

vvvvv

Cobba, by mél byt vybaven trupovou ortézou.*
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5.2 Konzervativni lé¢ba

U druhé¢ faze terapie neuromuskularnich skoliéz se snazime o kompenzaci patete
cilenou rehabilitacni pé¢i a za pomoci vnéjSich pomucek, jako jsou trupové ortézy
(Repko, 2008).

Tato faze je obecné vhodna pro pacienty s tizi kiivky v rozmezi 20 — 40° podle

Cobba. Hranice 40° je indikaci ke zvazeni operacni 1é€by (Repko, 2008).

5.2.1 Fyzioterapeutické pristupy

Nize uvedené postupy a metody i1 fada dalSich nachazeji v terapii pacientl
s neuromuskularnimi onemocnénimi své stéZejni misto. Nelze ale jednozna¢né obecné
fici, co z tohoto mnozstvi je nejvice vhodné. I zde, shodné jako ve fyzioterapii obecné,
rozhoduje o pouziti toho ¢i jiného postupu formulace realistického terapeutického cile
(Repko, 2008).

Mezi metody na neurofyziologickém podkladé€ bychom zaradili koncept manzeli
Bobathovych, Vojtiv princip reflexni lokomoce, dynamickd neuromuskularni
stabilizace, proprioceptivni neuromuskularni facilitaci, pristup podle S. Brunnstromové,

metodu M. Roodové a mnoho jinych.

5.2.2 Proteticka péce

Podle Repka (2008) je zakladnim ukolem ortéz zastaveni dalsi progrese deformity
a udrZeni rovnovazného postaveni trupu. Ortéza neléci v pravém slova smyslu zékladni
deformitu patete, ale pouze zabranuje progresi deformity patete.

RozliSujeme tf1 zékladni typy trupovych ortéz uzivanych u NM onemocnéni:
Milwaukee  ortéza, TLSO  (thorakolumbosakrilni  ortéza) a  dvoudilna
cervikothorakolumbosakralni ortéza.

Indikace trupové ortézy je individualni. ,,Pfi jejim pfedavani je ptfitomny ortoped
a proteticky technik. U NM skoli6z je vhodna i nékolikadenni hospitalizace pacienta, a to
pfedevsim proto, Ze maji pacienti zvySenou citlivost klize a vétsi sklon ke vzniku otlaki*
(Repko, 2008).

ReZim noSeni korzetu byva 22 — 23 hodin denné (Repko, 2008). NoSeni ortéz
u neuromuskularnich skoli6z je ale diskutabilni napti¢ odborniky at’ uz jde o celkovy Cas

noseni trupové ortézy nebo vysledny ucinek.
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5.3 Operacni péce

Dftive nebo pozd¢ji se u kazdého pacienta se SMA vytvoii patologické zaktiveni
patefe, zejména u SMA typu 1 a 2. Prevalence skoliézy u SMA pacientil je 67 %.
Operacni terapie sice nefesi zakladni onemocnéni, ale vede ke zlepsSeni kvality Zivota
pacienta se zavaznou chorobou (Barna, 2020).

Operacni terapie pokrocilé deformity patefe je jedinou léCebnou moznosti, kterd
definitivné zamezi jeji progresi a vede k trvalé korekci (Barna, 2020).

Mezi nejdilezitéjsi indikacni kritéria, kdy bychom méli pfistoupit k operacni
terapii, patii zhorSovani kiivky (pii progresi nad 20 stupiii v kratkém casovém intervalu),
deformita hrudniku, kterd mize vést ke zmén¢ kardiopulmonalnich funkci, nestabilni sed
a postura, diskomfort pacienta, bolest a kosmetické hledisko (Barna, 2020), nicméné
posledni slovo mé vzdy pacient a/nebo jeho rodice.

Cilem operacni terapie je maximalni mozna korekce deformity vedouci ke zlepsSeni
postury a stability trupu (bez zhorSeni neurologického stavu), stabilizaci ventila¢nich
parametri a zlepSeni kvality zivota (Barna, 2020). Operacni 1écbou muzeme zajistit
prevenci zhorSeni plicnich funkci a uvolnit horni koncetiny pro denni Zivotni aktivity
(Repko, 2008).

Repko (2008) v zasad¢ rozdé€luje operacni oSetfeni rozdélit na dvé skupiny podle

toho, zda jde o deformity bez oblikvity panve, nebo s oblikvitou panve.

5.3.1 Perioperacni péce

Barna (2020) dava velky diiraz na perioperacni péci o pacienta. Jednd se o péci
fyzickou a psychickou, vedenou oSetfujicim neurologem nebo pediatrem ve spolupraci
s ostatnimi odborniky, jako je pneumolog, fyzioterapeut, anesteziolog atd.

Nedilnou soucasti predoperacniho vySetfeni jsou komplexni zobrazovaci metody
(viz kapitola 4). Na obrazcich 7 a 8 vidime pfedopera¢ni RTG a CT snimek pacienta,

ktery trpi pravostrannou skolidzou, 45°dle Cobba.
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Obr. 7 Predoperacni predozadni (A) a bocny (B) snimek patere, pravostranna skolioza

s vrcholem T9, 45° dle Cobba. (Barna, 2020, str. 42)

Obr. 8 Predoperacni vysetieni 3D CT celé patere (A, B) (Barna, 2020, str. 42)

5.3.2 Deformity pdteie bez oblikvity panve

Operacni teSeni neuromuskularnich deformit patefe, pokud nejsou spojeny

s panevni oblikvitou a jeji nestabilitou, se v zasad¢ neliSi od oSetfeni skoliotickych

idiopatickych kiivek. Operujeme ty kiivky, které povazujeme za strukturalni a podilejici
se na dekompenzaci patete (Repko, 2008).

Pti feSeni deformit patefe miizeme zvolit zadni, pfedni nebo kombinovany piistup

(Repko, 2008).
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Zadni operacni piistup je nejcastéjsi pristup, u kterého mizeme vyuzit distrakéni
(Harringtontiv) nebo segmentalni typ instrumentace. Pfedni operacni pfistup je pouzivany
pfedev§im u jednoduchych hrudnich ¢i bedernich kiivek. Zde miZeme zvolit
transthorakalni nebo retroperitonedlni pfistup. U kombinovaného ptistupu vyuzivime
kombinaci vySe popsanych ptistupi. Tento piistup je uzivan u tézkych, nékdy az
bizarnich, obtizné¢ korigovatelnych kiivek, které by z jednoduchého pftistupu nebylo

mozno kvalitné a trvale oSetfit (Repko, 2008).

5.3.3 Deformity pdteie s oblikvitou panve

Velmi Casto pfidruzend panevni oblikvita je vyznamnym prvkem stupné nestability
patefe a vrozhodujici mife urCuje stabilitu stoje a sedu pii neuromuskularnich
onemocnéni. U operaéniho feSeni terapie je potieba dosdhnout tii cilt: zajiSténi
kompenzované stabilni patete, vyvazeni panve, zabranéni dal$i ztraty motorickych ¢i
senzitivnich funkei (Repko, 2008).

Repko (2008) uvadi Luqueho techniku jako nejvice osvédcenou. Tato technika je
nejcasteji pouzivana pro feseni neuromuskularnich deformit patefe se soucasnou korekci

a stabilizaci patefe a panve.

5.3.4 Soucasné operacni ieSeni

Barna (2020) oznacuje Luqueho techniku a Harringtonova instrumentéria za starsi

techniky, od kterych se postupné ustupuje. V souCasné dobé je zlatym standardem

zavedeni Sroubu transpedikularni segmentalni fixace za pouziti uniplanarnich Sroubti

(Obr. 9)

Obr. 9 Pooperacni predozadni (A) a bocny (B) snimek patere, po korekci redukce krivky
na 18° dle Cobba. (Barna, 2020, str. 43)
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6.1 Lécba spinalni muskularni atrofie

V nasledujici kapitole je ptehledné popsana rehabilitace u pacientli se SMA,

protoze jsem v ramci kazuistiky sledovala pacientku se SMA I typu.

6.1.1 Medikamenty

Lécba SMA s vazbou na 5q chromozom v poslednich letech zaziva prevratné
zmény. Diive kauzéln€ nelécitelné onemocnéni je od roku 2016 (v EU od roku 2017)
nove léCitelné, aktudlné jsou jiz registrované 3 kauzalni 1éky. Dva Iéky nusinesren
(Spinraza) a risdiplam (Evrysdi) zvySuji tvorbu chybégjiciho SMN proteinu modulaci
transkripce RNA genu SMN2. Tyto léky proto musi byt podavany opakované,
celozivotné. Tteti 1€k, onasemnogene abeparvovec (Zolgensma) nahrazuje chybéjici gen
SMN1 genem syntetickym, ktery je do téla pacienta pfenesen virovym vektorem
(Haberlova, 2020).

Jesté v roce 2020 panoval nazor, Ze ,,ani nyni dostupna kauzalni Ié€ba neni schopna
zvratit druhotné zmény ve svalech, a proto je 1 dnes stale podstatna Ié€ba symptomaticka.
Cilem je ptedejit kloubnim kontrakturam, deformitdm patefe a respiracni insuficienci
(Haberlova, 2020). Nicméné¢ soucasna pozorovani z NM centra ve FN Motol poukazuji
na korelaci mezi v€asnym podanim léku nusinersen hned po narozeni a minimalnimi

motorickymi problémy.

6.1.2 Rehabilitace

Ptestoze je rehabilitace zahrnuta mezi zékladnimi kameny péce o pacienty se SMA,
do této doby neexistuji studie, které by pifesn¢ vymezovaly druh, intenzitu, frekvenci ¢i
trvani idedlni fyzické zatéZze. Jde tedy o symptomatickou péci. Zamétuje se na rozvoj
a podporu motorickych dovednosti, zpomaleni ubytku svalové sily aerobnim ¢i funkénim
cvicenim, ucenim kompenzacnich mechanismii k dosaZzeni novych dovednosti,
minimalizaci rizika bolestivych stavil, pfedchéazeni rizika vzniku zlomenin a prevenci
vzniku kontraktur a deformit (Janské, 2020).

Hlavnim cilem rehabilitace je zlepsit kvalitu Zivota jak ditcte, tak i jeho rodiny,
a podpofit a udrzet co nejveétsi funkEnosti pacienta vzhledem k jeho véku a potfebam
(Janska, 2020). To zahrnuje mimo jiné zlepSeni rozsahu pohybu, zlepSeni svalové sily,
zlepseni balan¢nich schopnosti, zlepSeni vydrze, podporu dechového komfortu

a maximalni rozvoj motorickych dovednosti.
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Janska (2020) popisuje postup rehabilitace u SMA 1. typu, kde jde zcela zasadné
o zajisténi dechového komfortu s diiraznym respektem vici vysoké unavitelnosti téchto
pacientl. Fyzioterapie bude jejich nedilnou soucasti kazdodenniho Zivota.

Doporucené postupy pro SMA typ 2 a 3 zahrnuji aerobni cviceni rekreacni
intenzity, vyuziti koncentrické i excentrické svalové aktivity a zafazeni velmi lehce
odporovych prvka béhem cviceni. U téchto dvou typtl je také dobré trénovat samostatnost
presunil i s vyuzitim raznych kompenzac¢nich manévra, dokud je to mozné. Vétsina téchto
pacientll ma obtize s nesenim vlastni vahy a trpi velmi rychlou unavitelnosti, proto je
nutné béhem cviceni stfidat zapojeni raznych svalovych skupin a respektovat unavu
(Janska, 2020).

Pted zahijenim rehabilitaéniho programu je tfeba posoudit a zdokumentovat
pfirozeny vyvoj SMA. Dokumentace soucasné funkcni Grovné je rovnéZz nutna jako
vychozi bod a také pomaha tesit pozadavky na financovani, pokud se jedna o zdravotni

pojisténi (Vishnumukkala, 2019). K dispozici jsou metody popsané v kapitole 4.

6.1.2.1 Lazenska péce
Diky vyssi mife unavitelnosti je nutné se vyvarovat piretizeni, dbat na dostatecny

odpocinek ¢i dobré rozlozeni jednotlivych procedur. Mezi 14zn€ zaméfujici se na tuto
problematiku se fadi Hamzova lé€ebna v KoSumberku, Sanatoria Klimkovice ¢i 1écebné
lazné v Janskych Léaznich a jiné. Ve vSech téchto zafizenich by mélo dochéazet nejen
k samotné fyzioterapii, ale také k ergoterapii, hydroterapii, masazim a kvalitnimu

zajiSténi zdravotnickymi pomuickami. Déti zde vétSinou travi 2—4 tydny (Janska, 2020).

6.1.2.2 Protahovani
Kontraktury jsou velmi ¢astou komplikaci u pacientli se SMA. Vznikaji jako

nasledek snizeného rozsahu pohybu v kloubech, ptevahy statickych poloh nad
dynamickymi (napt. dlouhodoby sed na voziku) a dysbalance agonistickych
a antagonistickych svalovych skupin. Idedlni prevenci ve vzniku kontraktur ¢i jejich
zpomaleni je kombinace manudlnich technik, ortézovani, dlahovani a vyuziti
vertikalizacnich stojanti Ci vertikaliza¢nich elektrickych vozika. (Janska, 2020).
Doporucena frekvence protahovani u typu SMA 1 se pohybuje v rozmezi 5-7x
tydné po dobu 20-30 min vZdy dle indikaci oSetfujiciho fyzioterapeuta a dle klinického
obrazu. U SMA typu 2 se doporucuje 4—6x za tyden a u 3. typu SMA je protahovani

Cvwr

(Janska, 2020).
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6.1.2.3 Hydroterapie, hipoterapie
V prubéhu hydroterapie dochdzi k vylouceni gravitace. Tim je pacient schopen

samostatné dosdhnout vétsich rozsaht pohybt (Janska, 2020).
Dalsi vhodnou metodou je hipoterapie — ta predstavuje fyzioterapeutickou formu
1éCby, pii které je pouzivan kin jako prostfedek s cilem ovlivnit a zlepSit motorické

schopnosti pacientl (Repko, 2008).

6.1.2.4 Ortézovani
Konzervativni terapie ve smyslu korzetovani je 1éébou pouze podpiirnou.

Vzhledem k primarnimu onemocnéni nevede k zastaveni progrese deformity, pomaha
pteklenout obdobi rlstu pacienta do véku definitivniho operaéniho vykonu, korekci
a zadni instrumentované spondylodéze. Pii rychlé a maligni progresi deformity neni
korzet indikovan (Barna, 2020).

Ortézy na horni i dolni koncetiny jsou zédkladem standardni péce o pacienty se

SMA vsech typt, nejvice vSak typu 1 a 2 (Janska, 2020).

6.1.2.5 Zdravotnické pomicky
Neodmyslitelnou soucasti rehabilitace jsou i zdravotnické pomiicky. Janska

(2020) ve svém ¢lanku uvadi konkrétné polohovaci zidle, u kterych je mozné individualné
nastavit rizné parametry (oporu zad, vySku hrudnich podpér atd.). Vertikaliza¢ni stojan,
ktery se dirazné doporucuje pouzivat jiz od ran¢ho véku u pacientli se SMA typu I a I,
by se dle standardi pé¢e mél pouzivat u typu I 3—5x tydné po dobu minimalné 60 minut
a u typu II se doporucuje prodlouzit frekvenci stdni na 5—7 X tydné.

Vétsina pacientli se SMA neni schopna samostatné chlize v détském véku, proto
je nutné je zajistit adekvatnimi zdravotnickymi pomiickami, choditky, které nékterym
pacientim umozni schopnost samostatné mobility ¢i alespoii nacvik novych motorickych
dovednosti s ur¢itou dopomoci (Janska, 2020).

Ve chvili, kdy pacient jiz neni schopen chlize na delSi vzdalenost ¢i dochazi

k ¢astym padim, je vhodné indikovat mechanicky ¢i elektricky vozik (Janska, 2020).

6.1.3 Pneumologie

Postizeni dychaciho svalstva je typické zejména pro pacienty se SMA typu I a II,
u kterych dochazi k rozvoji slabosti nadechovych i vydechovych svali. U jedincii se SMA
typu I se navic mize rozvinout slabost bulbarniho svalstva vedouci k poruse polykani

s opakovanymi aspiracemi do dychacich cest. Relativné zachovala funkce branice
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v kontrastu s vyznamnou slabosti mezizeberniho svalstva vede v prvnim roce zivota ke

vzniku deformity hrudniku (Dousova, 2020).

Razné klinické praxe v mensSich i1 vétsich centrech pecujicich o pacienty se SMA

vedly vroce 2007 k vydani prvnich standardi péce a nasledné v roce 2018 k jejich

aktualizaci (Obr. 10) (DouSova, 2020).

klinické wysetfeni

skolidza, deformita hrudniku

l

v REM a non-REM
spanku
FWC < 40 % pp <

v

respiraéni infekce

respira¢ni selhdni v prib&hu dne
FVC < 20 % pp

slabost nddechovych + vydechovych svald, slabost bulbdrniho svalstva,

porucha dychani v REM spanku neefektivni kasel,
FVC < 60 % pp PCF < 270 |/min.
porucha dychani porucha polykani

fyzikdlni vysetfent, vySetfeni plicnich funkci, vy3etfeni
PCF, vy3etfeni svaloveé sily

snimek hrudniku, spénkova studie,
zhodnoceni polykani

prevence: vakcina proti chfipce, pneumokokovi, respi-
raénimu syncytialnimu viru

intervence: fyzioterapie, kadlaci asistent. Zvazit glyko-
pyrolét, hypertonickou sdil, bronchodilataéni léebu pfi
znamkach astmatu

neinvazivni ventilace, kombinace s kaslacim asistentern,
PEG/gastrostomie

Obr. 10 Algoritmus respiracni péce pacienta se SMA (Dousova, 2020, str. 37)

FVC — usilovna vitalni kapacita;, PCF — vrcholovy pritok pri kasli; PEG — perkutanni

endoskopicka gastrostomie
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6 TERAPIE VE SVETE

Na ptelomu tisicileti zastdval McCasthy (1999) nazor: ,,Neoperacni opatieni
ziidkakdy pIn€ zvladnou progresivni skoliozu. PeClivym piedoperacnim planovanim
aoperaci lze dosdhnout vyrovnané patefe nad rovnou panvi s dobrym funkénim
vysledkem.*

V soucasné dob¢ miizeme i terapii ve svété rozde€lit na pozorovani, neoperativni
terapii a operativni terapii neuromuskularnich skolidz.

Je ale dulezité si uvédomit, ze pojem NMS (neuromuskularni skolidézy) zahrnuje
velké mnozstvi zékladnich diagnéz a patologii. I kdyz ortopedické projevy mnoha téchto
pacienti mohou byt podobné, nuance a slozitost riznych zakladnich onemocnéni
neumozni tplné zobecnéni. Udaje o priibdhu onemocnéni ziskané od pacientii s ¢ast&jsimi
diagndézami (détskd mozkova obrna) maji proto tendenci byt zobecnény na pacienty

s mén¢ Castymi onemocnénimi. Nékteré jemné rozdily ale existuji (Murphy, 2019).

6.1 Neoperativni terapie

U vétsiny pacientd s NMS je prvotni zakrok neoperativni. Uginnost téchto

zakrok se vSak ukazala jako velmi omezena (Murphy, 2019).

6.1.1 Ortézy

Neoperacéni 1é¢ba pomoci trupovych ortéz se pouziva ziidka kvili potencidlnim
zuzujicim G¢inklim na jiz tak naruseny dychaci systém a také kvili minimalni a¢innosti.
Zda se (Murphy, 2019), Ze ortéza ma na progresi NMS jen maly vliv a plisobi pfedevS§im
jako vn&j$i podpora rovnovahy vsedé u pacientd s flexibilnimi kiivkami. S postupujici
deformitou je ortéza méné u¢innd pii udrZzovani korekce v ortéze nebo pii podpoie
vzpiimeného drzeni téla. Olafsson et al. prokdzal urit¢é omezeni progrese kiivky
u ambulantnich pacientli s mens$imi, bedernimi kifivkami. Nakamura et al. prokazali
zlepSeni Cobbova thlu, stejné jako stability vsed€ a spokojenosti pecovatele u skupiny
pacientll 1éCenych dynamickou tfibodovou tvarovanou ortézou. Celkove lze fici, ze
dlouhodob4 ortéza pro NMS je ziidka t€¢innd (Murphy, 2019).

Mary (2017) ve svém ¢lanku uvadi: ,,Ortéza je navrZena tak, aby korigovala
pateini kolaps zpisobeny svalovou slabosti a v co nejvetsi mife korigovala deformaci,
aniz by nadmérn¢ zatézovala kiehky hrudni koS nebo plice, jejichz funkce je naruSena.

Cilem je umoznit rist a zaroven dosdhnout co nejvétsi mozné korekce deformity
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a zachovat dychaci funkce. V naprosté vétsing piipada ortéza téchto cilti dosahuje, dokud
dit¢€ neni dostatecn¢ staré, aby mohlo podstoupit fuzi patete. Dalsi vyhodou Garchesovy
ortézy je, ze umoznuje témto hypotonickym détem pohodiné sed¢t.«

U neuromuskuldrni skolidézy neni ortéza obvykle uCinnd, a primarni moznosti

1é¢by se stava chirurgicky zékrok (Canavese, 2014).

6.1.2 Medikamenty
Nejpiiméjsi metodou neoperacni 1écby NMS u nékterych stavii muze byt
minimalizace vyskytu prostfednictvim forem medikament6ézni 1écby zakladniho

chorobného procesu. To se projevilo u pacienti s Duchennovou svalovou dystrofii

(DMD) lécenych steroidy (Murphy, 2019).

6.2 Operativni FeSeni

Indikace k opera¢nimu zakroku u pacientli s NMS se li§i v zdvislosti na etiologii
onemocnéni a individualnich klinickych okolnosti kazdého pacienta a jeho rodiny. Hlavni
indikaci k chirurgické 1€cbé u této populace pacienti je progresivni deformita
s nepfijatelnym posunem trupu nebo Sikmosti panve, ktera ovliviiuje rovnovahu pfi stani
nebo sezeni (Murphy, 2019).

Cilem operace neuromuskularni skolidzy je ziskat pevnou kostni artrodézu patete,
aby se zabranilo dalsi progresi deformity, korigovat deformaci patefe a panve a obnovit
celkovou rovnovahu pfi stani nebo sezeni. Vzhledem k tomu, Ze vétSina operaci NMS se
provadi u nechodicich pacienti, hlavnim cilem je vytvofeni a dlouhodobé udrzeni
vzptimeného drzeni téla (Murphy, 2019)

U tézce postizenych pacientd s détskou mozkovou obrnou a ptridruzenym NMS je
chirurgicka 1é¢ba ¢asto jedinou moznosti kromé podptirné péce (Murphy, 2019).

Vzhledem k nutnosti dlouhé a rozsahlé instrumentace a fize vétSina pacientl
podstupuje zadni fuzi péatefe (Murphy, 2019). Postupy jsou obdobné jako v Ceské
republice (kapitola 5).

6.3 Lécba spinalni muskularni atrofie

V této kapitole jsou popsany metody 1é¢by SMA pro porovnani s terapii v Ceské

republice.
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6.3.1 Lécha nusinersem

Nedavné studie prokazaly vyznamné zlepseni motorickych funkci u pacientt se
SMA [é€enych intratekalnimi injekcemi antisense oligonukleotidového 1éku (Nusinersen)
oproti skupiné, kterd dostdvala falesné injekce, coz zménilo pfistup k rehabilitacnim
programim. ZvySené prezivani pacienti s SMA umoznilo piehodnotit tuto poruchu jako
1é¢itelné onemocnéni (Murphy, 2019; Foead 2019).

Ackoli v soucasné dobé¢ neexistuji zadné dlouhodobé studie této medikament6zni
1é¢by, zda se byt divodné se domnivat, Ze zména piirozené historie SMA prostiednictvim
medikament6zni 1écby mtize mit vliv na vyskyt a progresi neuromuskularni skoliozy

(Murphy, 2019).

6.3.2 Ortéza

Neoperaéni 1é¢ba pomoci ortéz se pouziva ziidka kvili moznému ohroZeni
dychaciho systému, ktery je uz tak velmi oslabeny, a také kvili minimalni u¢innosti.
Ve snaze kontrolovat progresi deformity miize byt indikovana ¢asna chirurgickd 1écba

(Murphy, 2019).

6.3.3 Rehabilitace

Rehabilitace ma v péci o pacienty se SMA vyznamnou roli, principy zlstavaji
stejné pro respiracni, muskuloskeletdlni, gastrointestinalni, feCovou a nutriéni péci.
Nacasovani rehabilitacniho programu se musi pfizplsobit individudlnim potiebam.
Edukace pacientl zaloZend na nejlepSich dostupnych informacich zaloZzenych na EBM
(evidence-based medicine) mize zménit kvalitu zivota a cil 1écby. Multidisciplinarni
pristupy a spoluprace peCovatelti, rodin, pacientli, dodavatelii 1é¢iv jsou zasadni pro

uspéchu 1écby (Foead, 2019).
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7 DISKUZE

Problematika neuromuskularnich onemocnéni pfedstavuje ve své podstaté Sirokou
oblast, na jejimz feSeni se podili fada odbornosti. Terminologicky existuje mnoho
ruznych definic a zafazeni neuromuskularniho postizeni (Repko, 2008).

Neuromuskularni skoliéza predstavuje skolidzu sekundarn€é zplsobenou
nervosvalovym onemocnénim. Ztoho lze usuzovat, Ze existuje velké mnoZzstvi
primarnich postizeni, u kterych se mize a nemusi vyvinout neuromuskuldrni skoliéza.
Tato skolidza proto nema jednotny klinicky obraz pro vSechna neuromuskularni
onemocnéni, pouze pro urcity typ onemocnéni (napiiklad: SMA, DMO). Hlavnim cilem
terapie idiopatické skolidzy je zastavit progresivni vyvoj skoliézy. U neuromuskulérni
skolidzy se snazime o co nejveEtsi zmirnéni progrese a tim zlepSeni kvality Zivota pacienttl.

Z toho vyplyvé i jiny terapeuticky piistup.

Repko (2008) se pii odbéru anamnézy zajima o stupenn pohlavniho vyvoje ditéte
a pocatek menarché u dévcat. Sedlak (2014) stanovil stfedni vék menarché u ceskych
divek na hodnotu 13,0 let. Dlouhd 1éta se uvadi, ze kostni zralost je ukoncena dva roky
po menarché. Je k diskuzi, pokud se menarché objevi naptiklad v 11. nebo 12. letech
(a neni to vyjimkou), zda 1 v tomto ptipadé plati, Ze kostni zralost bude ukon¢ena za dva
roky tj ve 13. nebo 14. letech véku divky. Je otazkou, zda by se tento algoritmus nemé¢l
revidovat.

Repko (2017) uvadi jako hlavni zobrazovaci metodu RTG. Nejvyznamnéjsi jsou
dlouhé formaty celé patefe vcetné hlavy, panve a kycli. V praxi toto bohuzel Casto
nefunguje. Bézné se setkdvame s RTG dokumentaci patete s krtistami panve, nikoliv
celou panvi, nebo jen hlavni kiivky skoliézy, bez okciputu, n€kdy vidame i snimek,
na kterém je zobrazen pouze sloupec obratlli. To je nedostatecné, pokud se maji hodnotit
globalni vztahy a je otazkou, kde a v jakych guidlinech by se toto dalo zménit.

U samotného RTG vySetieni se velmi Casto setkdvame s hodnocenim kostni
zralosti podle Rissera odectenim sledovani osifikace apofyz iliakélnich krist. Toto
vySetieni je orientacni, protoze nekoresponduje Upln¢ piesné se zralosti obratli. Daleko
pfesnéjSi je hodnoceni podle Greulicha-Pyelové (RTG levého zapésti a srovnani
s atlasem) nebo hodnoceni dle Sanderse (osm stupiiti osifikace metakarpalnich kosti),

které 1épe koresponduje se zralosti obratlii.
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Cobbiv uhel je stile pouzivan jako zlaty standard pro objektivni méfeni
skoliotické kiivky. Velmi zalezi na ortopedovi, jeho zkuSenostech, ptesnosti a tsudku.
U ru¢niho méteni nékolik studii prokazalo existenci rozdili méfeni. ,,Bylo zjisténo, ze
pokud by nebyly pfedem vybrany obratle s nejvétsi odchylkou, Cinila by primérna
odchylka ptiblizné 7,2 stupné, a pokud by byly pfed métenim vybrany obratle s nejvétsi
odchylkou, ¢inila by primérna odchylka ptiblizn€ 6,3 stupne* (Safari, 2019). Je vhodné,
aby vysetfeni a méfeni Cobbova uhlu délal vzdy u jednoho pacienta jeden terapeut a vzdy
stejnym zptisobem pro zachovani co mozna nejvétsi objektivity vySetfeni. Je na zvazenti,
zdali by se nem¢l pouzivat misto ru¢niho métfeni a Omoto metody poloautomaticky
algoritmus na odhad Cobbova uhlu (Safari, 2019).

Idedlni piehled o postaveni a statice celé patete ndm poskytuji RTG zhotovené ve
stoji (Repko, 2007). U idiopatické skolidzy vétSinou pacientim necini vEétsi obtize
podstoupit RTG vysetieni ve stoje. U neuromuskularnich pacienti, konkrétné u SMA /11
typu, ale pacienti nejsou schopni samostatného stoje. Proto se voli poloha v sedé nebo
vleze. ,,Pozice vleze vSak méné vypovidd o celkové statice patete, a zvlaste

u paralytickych kiivek je celkova vypovéd o tizi kiivky zkreslena® (Repko, 2007).

V praci je uvedeno specifickych 7 testll pro vySetfeni skoliozy: CHOP INTEND,
HFMSE, RULM, 6MWT, World Health Organization Motor Milestones, PedsQL 4.0
Generis Core Scale and Neuromuscular module, ACEND. V NM centru ve FN Motol se
pouzivaji pouze prvni 4 uvedené. Testy jsou cilené na riizné oblasti a maji sva specifika,
zalezi pak na pracovisti, aby vybralo takovou sadu testil, ktera pacienta otestuje ve vSech

pottebnych oblastech.

Rizika opera¢ni a neoperacni péce deformity patefe u skupiny pacientli s NM
skolidzou jsou v literatufe dobie zdokumentovany, ale existuje jen velmi malo studii
s vysokou EBM. Pfinos intervence, stejné¢ 1 vliv na kvalitu zivota pacienta a pecovateli,
jsou v soucasné dobé stale predmétem zkoumani (Murphy, 2019).

Terapie NMS nemd jednotny postup. Velmi zélezi na primarnim
neuromuskuldrnim onemocnéni — terapie se velmi odliSuje u pacienta, ktery trpi
progredujici svalovou slabosti a naptiklad u pacienta, ktery ma zavaznou kiivku z diivodu
hemisyndromu u DMO. Repko (2008) ale u neuromuskularnich deformit patete obecné

postupuje nasledovné: pozorovani, konzervativni terapie, operacni lécba.
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Ne u kazdé NMS ma konzervativni terapie Ucinek, a proto se prechazi rovnou
k operacni 1écbé. Piikladem je Friedrichova ataxie (Repko, 2008).

V Ceské republice jsou fyzioterapeutické metody na neurofyziologickém
podklad¢é (naptiklad: Vojtova reflexni lokomoce, koncept manzeli Bobathovych,
Dynamickd neuromuskulérni stabilizace) nedilnou souc¢ésti konzervativni terapie. Ve
svete je velmi obtizné dohledatelné vyuziti téchto metod.

Na vétsin¢ pracovist’ se fesi pacient symptomaticky a pouzivaji se bézné postupy
myoskeletalni  mediciny  (techniky = mékkych  tkani,  fasciové  techniky,
PIR — postizometricka relaxace, jemné mobilizace), vzdy s ohledem na stav a potieby
pacienta. Terapeut musi vzdy volit citlivé jednotlivé techniky s ohledem na svalovou
slabost, ¢i kvalitu svalové tkané jako takové a/nebo velikost skoliotické kiivky.

V zahrani¢i se soustiedi hlavné na operaéni 1é€bu neuromuskularnich skoliéz v co
nejrangj$im veéku kvili zastaveni progrese kiivky (Murphy, 2019). Je nutné podotknout,
ze ¢im diive pacient podstoupi operaci, tim vice operace ovlivni obdobi rastu. Proto by
m¢ély byt voleny postupy umoznujici rlst (napf. ,,rostouct tyce®, atp.)

Perioperacni 1écbu, zejména trupové ortézy terapeuti Casto odmitaji (Murphy,
2019) kvili ,,moznému ohrozeni dychaciho systému, ktery je uz tak velmi oslabeny,
a také kvili minimalni G¢innosti.” Murphy (2019) také uvadi, ze na zékladé¢ vyzkumu
je dlouhodobé ortéza pro neuromuskularni skoliézy ziidka G€inna. Je k diskuzi, zda-li je
tomu opravdu tak. Mary (2017) a Repko (2008) se shoduji na vhodnosti trupové ortézy
v ramci lécby neuromuskularnich onemocnéni.

Trupové ortéza je indikovéna a individudlng se vyrabi dle potieb pacienta. Pokud
to stav pacienta dovoli, voli se rigidni trupova ortéza. U pacientl dystonickych, nebo
cerebelarnich je naopak volena trupova ortéza elasticka (lycra). Je dulezité hodnotit

situaci kazdého pacienta individualné a hlavné v souvislostech vyvoje primérni diagnézy.

V Ceské republice existuje tzv. sit’ neuromuskularnich center, kterd by méla
poskytovat multidisciplindrni péci. Jedna se o NM (neuromuskuldrni) centrum ve
FN Motol a v Thomayerové nemocnici v Praze, NM centrum FN Brno a NM centrum ve
FN Ostrava (Haberlova, 2020).

Ve svét€¢ NM centra jako takovd  nefunguji.  Existuji  ale
organizace/asociace/sdruzeni, které seskupuji pacienty a odborniky okolo jedné

diagnézy. Pro SMA je to naptiklad: SMA Europe, The Association of Families of SMA.
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U Duchenovy svalové dystrofie ,,Muscular Dystrophy Association” nebo ,,Cure
Duchenne®. Détska mozkova obrna: International Cerebral Palsy Association, atd.

Pfevratnou novinkou od roku 2017 je lécba SMA. K dneSnimu datu existuji
3 registrované kauzalni 1éky — nusinersen (Spinraza), risdiplam (Evrysdi) a onasemnogen
abeparvovec (Zolgensma). Haberlova (2020) dodava: ,,Kazdy z Iéku ma sva pro a proti.
Nicmén¢ ke srovnani efektu 1€kt neni prozatim dostatek dat, neexistuji pfimé srovnavaci
studie.*

Prestoze ubéhla velmi kratka doba od prvniho podani nusinersenu pacientce
v Ceské republice (4,5 roku), piedbézné vysledky jsou velmi slibné, pokud je 1¢k podan
hned po narozeni pacienta. Cim pozdgji se dit& se SMA diagnostikuje a ¢im pozdéji bude
terapie zah4ajena, tim vétsi motorické problémy pravdépodobné nastanou (v zavislosti na
typu SMA).

V soucasné dobé¢ neexistuji zadné dlouhodobé studie o tomto typu 1écby. Ukazuje
se, ze pokud se zahdji genova lécba hned po narozeni, zmény ve smyslu svalového
oslabeni se u pacienta nebudou rozvijet v takovém rozsahu a neuromuskularni skolioza
nevznikne, nebo jen s mirnou tizi kfivky. Tento trend lécby je tieba sledovat
v dlouhodobém horizontu a zapojit se do mezinarodnich studii a tim napomoct k lepsi
1écbé SMA.

V EU je 1ék onasemnogene abeparvovec schvélen pro déti se SMA typem I nebo
jakymkoli SMA typem u déti, které nemaji vice nez 3 kopie SMN2 genu. Mezi
evropskymi odborniky jsou vsak doporu¢ovana uzsi kritéria 16¢by, pro CR prozatim plati
vek > 2 roky (do dne pted 3. narozeninami) a vaha do 13,5 kg (Haberlova, 2020).

Dostupnost kauzalni 1é€by v§ak neznamena, Ze jsme dnes schopni symptomatické
pacienty vylécit. Lécba prozatim mirné zlepSuje motorické dovednosti pacientl
a zejména stabilizuje stav, tedy vyznamné zabratiuje progresi nemoci. Z tohoto diivodu
je stale zasadni lécba symptomaticka, kterd je multioborova a meéla by proto byt
poskytovana v Neuromuskularnich centrech. (Haberlova, 2020)

V Ceské republice existuje spoleénost Sméci, z. s., kterd sdruzuje pacienty se
spinalni muskularni atrofii. Dohromady sdruzuje 172 ¢leni — jak dospélé, tak déti. K roku
2020 spolecnost Smaci, s. z. eviduje 1écbu 92 détskych a 17 dospélych pacientti (Hradilek,
2020).

Co se tyCe obecného algoritmu péce o pacienty s neuromuskularni skoliézou,
v Ceské republice mame pomémé dobie propracovany nejen diagnosticky algoritmus

SMA (Ptiloha ¢. 7), ale i celkovy systém této péce. V neuromuskularnich centrech se
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zaméstnanci zaméiuji jak na operacni 1ébu (jak je tomu v zahranici), tak na perioperacni.
Velky prostor pro dal$i védecké prace dostavd samotna fyzioterapie a jeji vliv na
neuromuskularni  skoliozu. U neuromuskularnich onemocnéni se uplatnuji
fyzioterapeutické metody na neurofyziologickém podkladu. Nicméné dosud neexistuji
studie, které by pfimo prokazali pozitivni dopad fyzioterapie na zmirnéni progrese
neuromuskularni skoli6zy.

Lécba Iékem nusinersem u SMA se té€si oblib¢ ve svéteé minimalné tak, jako u nés

v Ceské republice.
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8 ZAVER

Hlavnim cilem této prace bylo popsat metody terapie neuromuskularnich skolioz
jak ve svété, tak v Ceské republice a tyto metody porovnat. Teoreticka Gast prace
je rozdélena do n&kolika ¢asti. Hlavni &ast celé prace tvoii terapie v Ceské republice, kde
je kladen diiraz na konzervativni 1é¢bu. Nékteré studie z kratkodobého hlediska potvrdily
pozitivni t€inek kauzalni 1écby (nusinersenem) na 1écbu neuromuskularniho onemocnéni
SMA pii podani 1éku hned po narozeni. Vzhledem k zavedeni 1éku v EU az v roce 2017
neexistuji zatim studie o dlouhodobém ucinku 1écby.

Také neexistuji piimé studie, které by potvrdily pfimy pozitivni piinos
fyzioterapeutickych metod zalozenych na neurofyziologickém podklad¢ na zlepSeni
sekundérni skoliotické kfivky u primarntho NM onemocnéni.

Ve svété se klade diiraz na operativni feSeni neuromuskuldrnich skolidz. Ke
konzervativni terapii (ortézovani) se Murphy (2019) stavi spiSe negativné. Zda-li se
pouzivaji fyzioterapeutické metody na neurofyziologickém podkladé je velmi obtizné
dohledatelné.

Algoritmus terapie, jak je nastaveny v CR, je vytvofen vzdy pro daného pacienta,
s cilem co nejlépe ovlivnit symptomy, které provazeji jeho zakladni onemocnéni. Vznik
a progrese kiivky je sekundarni a €asto je velmi téZce ovlivnitelna. I tak mtize byt jednim
z dlouhodobych rehabilitacnich cilli a mize podstatné ovlivnit kvalitu zivota pacienta
s neuromuskularnim onemocnénim. Terapie takovych pacientll je vzdy komplexni

a multioborova.
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9 KAZUISTIKA

V ramci praktické ¢asti jsem pozorovala vstupni kineziologicky rozbor pacientky
se spindlni muskularni atrofii I typu narozenou 7. 5. 2016. Samotny rozbor jsem
neprovedla osobné z divodu ptani matky pacientky. 1. vysetfeni prob¢hlo 9. 3. 2021
v covidové dobé¢, kdy matka pacientky byla téhotna.

Pti vstupnim vysetieni byla pacientka po 15. davce Iékem Spinrazou. Byla
nastavena komplexni terapie vzhledem ke stavu pacientky, kterou nésledné rodina ve
spolupraci pacientky aplikovala po dobu piiblizn€ jednoho roku. Po roce, tj. 8. 2. 2022
prisla pacientka na kontrolu. V prubéhu tohoto roku pacientka piesla na druhy kauzalni
1€k — risdiplam kvtili postupné se zhorsujici intrathekalni aplikaci z divodu progresivni
skolidzy

Diky v€asnému zahajeni (3/2017) komplexni 1écby (farmakologickd terapie,
fyzioterapie, respiracni fyzioterapie, trupova ortéza) se zlepsila kvalita Zivota pacientky.

Testovali jsme CHOP INTEND, kde pacientka méla plny pocet boda. Proto byla
otestovadna fyzioterapeutickou skdlou HFMSE, kdy se ze 39 bodl (10/2019) pacientka
zlepsila na 43 (Tab. 5).

Progresi kiivky se nepodafilo zastavit vzhledem k primarnimu onemocnéni, ale
diky komplexni 1é¢b€ se nam ji podafilo alespont zmirnit (Tab. 6). Kvili vysoké tizi
ktivky musela pacientka v ¢ervnu 2022 na operaci.

Jeji kone¢né lokomocni stadium pred operaci byla samostatna chiize (byt’ casové

omezend), coz je obrovsky uspéch.

Jméno: N. U., Zena
Datum narozeni: 7. 5. 2016

Dg: Spinalni muskularni atrofie — 1. typ
1. Navstéva: 9. 3. 2021
4 letd 10m divenka s prim. diagnézou SMA 1. typu pfichazi pro kontrolu fyzioterapie

Testy pfi 1écbé spinrazou od 3/2017 do 2/2021

OA: Dité¢ z prvniho té€hotenstvi, fyziologického, porod v terminu, spont. PH 3340 g

RA: matka i otec zdravi, sestra 2018 zdrava
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NO:

SMA 1. typu — prvi pfiznak okolo 4. mésice, kdy ptestala zvedat hlavu v poloze na bfise
Coxa valga az subluxans bilat.

Nevyrazna dysplazie levého acetabula

10/2016 poprvé vysetieni neurologem, vysloveno podezieni na SMA

24. 1. 2017 doporuceni pacientky pro 1éc¢bu Spinraza co nejdiive

3/2017 prvni aplikace Spinrazy, celkem 15 davek do 2/2021

13. 1. 2020 poprvé indikace k operacnimu feSeni, maminka zatim nechce

6/2020 3 tydny pobyt v Boskovicich, spokojeni, maminka popisuje zlepSeni stran napéti
v adduktorech, zlepseni stoje na podoskopu

6/2020 navstéva v FN Brno u MUDr. R., operacni feSeni skoliotické kiivky zatim neni
indikovano, aktualn¢ ktivka zlepSena z Th9 59° na Th9 50°

8/2020 tydenni pobyt hippoterapie

9. 10. 2020 Indikace k noSeni no¢niho hyperkorekéniho korzetu vzhledem k zahdjeni
vertikalizace

18. 12. 2020 fraktura L humeru distalni ¢asti, SAF na 3 tydny, lezeni po ctyfech, do

vertikaly se dostane sama

Subj.: Nyni v plné kondici, zatézuje HKK naplno, tatinek cvi¢i zndmou sestavu

Obj.: 4 roky 10 mésici, 98 cm, 6 kg, po psychické strance od minule velky posun

RTG: snimek z 9. 10. 2020 — 1dx. T9-L1-L3 58°, Risser 0, Kyf6za v norm¢, 96 cm délka

patete

CHOP INTEND: plny pocet bodi, proto pokracujeme v testovani HFMSE
HFMSE: zlepSeni z 36 bodt na 39 (27. 5. 2020)

Kvadrupedalni lokomoce: zvladne lezeni na vét§i vzdalenost, dokdze zvysit rychlost,

zlepsilo se drZeni hlavy, sama dokéze piejit do pozice medveéda s extendovanymi koleny

s maximalni ZRO ky¢elnich kloubil a extendovanymi koleny

Vertikalizace: Sama se dostane do vysokého kleku a do Sermife, vertikalizace probiha

hlavné ptes LDK, rodice vertikalizuji pacientku ve vertikaliza¢nim stojanu
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Stoj: s minimalni dopomoci — vzpazi nad horizontalu do 160°, s flexi v lokti; ¢asto L noha
na Spicce a elevuje bok — neni to ale pravidelné, dle tatinka je to mozna zlozvyk; sama

vydrzi stat 2 minuty mimo vertikalizacni stojan s ortézami

Gibbus: kyfoskoliéza v hrudni patefi, dextrokonvexni kfivka, sekundérni

sinistrokonvexni v oblasti horni Lp, od minulého vySetfeni je stav stacionarni
Chuize: Obchazi kolem nabytku, frontdlni chlize maximalné¢ 4 m samostatn¢, dopiedu
sama bez dopomoci nejde, s pomoci druhé osoby ano, v choditku 15 m s pfestavkou, 3x

tydné

Vertikalizaéni stojan: delsi dobu vydrzi stat ve stojanu s ortézami a botami, ve stojanu

cca 1- 2 hodiny denné

Trupové ortéza: 6 hodin denn¢ + pies noc, obcas si o korzet fekne sama, dnes s sebou

nemaji

Cough assist: pouzivaji dle aktudlni potieby

Palpace: zlepSeni svalového tonu DKK, pfi cviceni klade siln€j$i odpor, i1 v krajnich
pozicich je bez bolesti, cvi¢i hezky, na boku 1 na kolenou se reflexni aktivaci podle Vojty

dostane k napfimeni patete, v klece (1. pozice) k vzptimeni panve nad opfené DKK

Zavér vyseteni: LDK lehce vysSi napéti adduktort, PDK poloZi do add na lehatko,

omezeni add vlevo. Palpa¢né lehce strunka kratkych add bilat., vice vlevo.

Cil RHB: zmirnéni progrese skoliotické kiivky, udrZeni stivajicich motorickych

dovednosti, eventuelné jejich posun

Terapie:

TMT — uvolnéni fascii hrudniku, handling — v naruci — korekce trupu doprava
VRL — ROI: pokracovat jak zavedeno, tj. pata + hrudni zona
Cviceni v poloze na boku varianty RO3, RO4, RO2, v klece — 1. pozice
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Kratkodoby plan:

18/3 2021 nova trupova ortéza; individualni pevnad trupova ortéza, uvniti lehce
vymekcena pro snazsi toleranci

4/2021 néstup do Boskovic

Pokud by i nadale prechdzela do pozice medvéda s extendovanymi koleny s max. ZRO
kycelnich kloubii a extendovanymi koleny, je doporuc¢eno korigovat postaveni nohou a
necvicit v hyperextenzi kolenou, pozor na postaveni opérnych koncetin, snaha o centraci
ramennich kloubtl, lopatek, dobrd opora dlani. Pfi cviceni sledovat udrzeni osy DKK a

centrované postaveni jednotlivych kloubi tak, jak to bude mozné.

Doma: terapie probiha dle zacviku 2x denn€ po dobu 15 — 20 minut VRL (poloha na
zadech, na boku, na kolenou), poté cough assist a RFT. Plavani, NDT jednou tydné¢,

motomed, stojan. Korzet vzdy ve stoji a v sedé.

Dlouhodoby rehabilitaéni plan: VRL ke zmirnéni progrese skoliotické kiivky, podpora

lokomoce ve vertikale, ADL
Zavér terapie: Maminka necvici, je gravidni. Otec zaucen, cvi¢i vyborn€ — obcas byla

provedena korekce kontaktu pii reflexni lokomoci. Pacientka terapii tolerovala,

spolupracovala s usmévem.
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2. Navstéva: 8. 2. 2022

5 letd 10 m divenka s prim. diagnézou SMA 1. typu pfichazi pro kontrolni specifické
vysetieni + neurovyvojoveé testy pii 1écbé Spinrdazou. od 3/2017 do 2/2021. Podéano 15
davek.

Od 6/21 pitechod na Risdiplam kvuli postupné se zhorSujici intrathekalni aplikaci

z divodu progresivni skolidézy, nyni kontrola.

NO: oproti minule

V planu 6/2022 operace skolidzy v Brné

Subj.: bez znamek bolesti, nezahlenéna, dobra kondice

Obj: hol¢icka mentaln¢ odpovida kalendarnimu véku, hezky a ochotné spolupracuje,
chytra, hodn¢ upovidana, ob¢as dava najevo dlirazn¢ sviij nazor a postoje

Celkové v dobré kondici, bez dechovych obtizi. Cila, od posledni kontroly opét vyrostla,

zesilila, skoliéza klinicky vykazuje mirné zhorSeni.

RTG: snimek z 28. 1. 2021 — 1dx. T9-L1-L3 68°, v trupové ortéze 58°, Risser 0, Kyfoza

v normé, 102,5 cm vyska

HFMSE: +13 bod, tj.: 43/66.

Cough assist: pouzivaji podle aktudlni potieby, pfed operaci nutné nové nastaveni

Otaceni: Otoci se na bficho a zpét pies oba boky.

Poloha na bfiSe: extenze hlavy nad podlozku, opfe se o lokty i extendované HKK (kobra)

—sama se nastavi do polohy. Ob¢as chybi svalova sila ke kontrole pohybu, snadno spadne
napt. do hyperextenze v loketnich kloubech. Z polohy na bfiSe se posadi HKK pies

bticho. Ze sedu se pies bok a o oporu HKK kontrolované polozi na zada.

Poloha na zadech: Zvedne DKK vysoko nad podlozku, v leZze na zddech hlavu nad

podlozku nezvedne.
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Sed: Udrzi se bez opory o HKK — kyfoskoliéza ThLp konvex. dx.

Stoj: stabilné s oporou o 1HK, bez obuvi 3 s bez opory obou HKK

Chtize: Doma par krickt za obé HKK a v choditku. Pfi cvi¢eni ve FNM ptedvedla chiizi

stranou u zebiin s dopomoci HKK 5-8m.

Vertikalizace: Sama se dostane na 4, kratce leze po 4 — hlava v EXT. Poloha medvéd —

opora 0 HKK a DKK. U opory se ptes nakrok LDK i PDK pomoci HKK postavi.

Zavér vySetieni: divenka, odpovidd mentalné svému veku, je velmi chytré a dobie mluvi,

bohata slovni zdsoba, pouziva komplikovana vétna spojeni, zné i néjaka anglicka slovicka

Cil RHB: udrzet stavajici motorické dovednosti, zmirnit progresi kiivky, aby byla
indikovana k opera¢nimu feSeni v pozd¢jSim véku, zlepSovat ADL, nacvik sobéstacnosti

s pomtickami

Terapie: pokracuje v zavedeném programu, ktery se sestava z prvki reflexni lokomoce
dle Vojty (cil udrZeni napfimeni patefe, rotability, prace trupového svalstva, napfimeni
panve na opfenymi a diferencovanymi DKK (1.pozice), coz vyuzije ve vSech
lokomoc¢nich snahéch: vertikalizace, lezeni, stoj i chiize. Déle s tatinkem nacvi¢ujeme
napiimeni patefe a korekci trupu v sedu + fazicka aktivita HKK. UdrZeni rozsahli v
kloubech.

Nékdy je s pacientkou cviceni snadné, ale nékdy si postavi hlavu a terapie se nedafi. Vzdy

se v terapii fidime aktudlnim stavem, vZdy pozor na to, aby nedoslo k pfetizeni.

Kratkodoby plan:

Protazeni kiivky v dolni Th oblasti, prodechnuti do konkavity kiivky, propojeni optené
HK pfes trup az k panvi (dtlezité pro lokomoci), aktivace ventralni muskulatury, cviceni

v poloze Sikmého sedu s oporou o dlang.

Dlouhodoby plan: 6/22 operace skoliézy ve FN Brno
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Testovani podle HFMSE:
Datum Bodovani podle HFMSE
10/2019 31/66
4/2020 36/66
11/2020 39/66
5/2021 41/66
10/2021 42/66
2/2022 43/66

Tab. 5 Testovani HFMSE v case 2019 — 2022

VySetieni v ¢ase: 3/2017 — 5/2022

Datum Vék Lokalizace Tize Risser. | Kyféza | VySka
R+ M | kfivky krivky | znameni
24.8.2018 | 2+3 ldx. T10-L1-L3 53° 0 Vnorme¢ | 86 cm
8.3.2019 | 2+11 | ldx. T10-L1-L3 53¢ 0 Vnormé | 90 cm
27.9.2019 | 3+4 ldx. T9-L1-L3 58° 0 Vnormé | 90 cm
13.1.2020 | 3+9 | Lxd.T9-LI1-L3 58° 0 Vnormé | 90 cm
9.10.2020 | 4+5 Ldx. T9-L1-L3 58° 0 Vnormé | 96 cm
18.6.2021 5+1 Ldx. T9-L1-L3 59° 0 Vnormé | 98 cm
28.1.2022 | 5+8 | Ldx.T9-L1-L3 68° 0 V norme¢ | 102,5 cm
S korzetem 55°

Tab. 6 Popis RTG patere v case 2018 — 2022
R —rok; M — mésic; ldx — pravostrannd, Risser. - Risserovo
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RTG snimky:

i 1

Obr. 11 19. 4. 2017 — mirna sinistrokonvexita Th patere, L pater v ose
A — predni projekce; B — bocni projekce

Obr. 1224. 8. 2018 — ldx. T10-L1-L3 53°
A — predni projekce; B — bocni projekce

A
Obr. 13 8. 3. 2019 — ldx. T10-L1-L3 53°

A — predni projekce; B — bocni projekce
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vleze
dle moznaosti

Obr. 14 27. 9. 2019 — ldx. T9-L1-L3 58°
A — predni projekce; B — bocni projekce

Obr. 1513. 1. 2020 — ldx. T9-L1-L3 58°
A — predni projekce; B — bocni projekce

Obr. 16 9. 10. 2020 — ldx. T9-L1-L3 58°

A — predni projekce; B — bocni projekce
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Obr. 17 18. 6. 2021 — Idx. T9-L1-L3 59°
A — predni projekce; B — bocni projekce; C — RTG v trupové ortéze

Obr. 18 28. 1. 2022 — ldx. T9-L1-L3 68° bez korzetu, 55° s korzetem
A — predni projekce; B — bocni projekce; C — RTG v trupové ortéze

Obr. 19 23. 5. 2022 — snimek bez korzetu pred operaci
A — predni projekce
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PRILOHY

Priloha ¢. 1: CHOP INTEND - 1. ¢ast (Glanzman, 2010)

The Children’s Hospital af Philadelphia Infant Test of Neuromuscular Disorders
CHOP INTEND
Daarmae: Driagnosis: Gestational ape: werksy
Bdedical Record Mumber: Drate of Birth: Ape
Darte of Evaluation: PSS Time of evaluation: Time since last feeding:
Current health: Good health [ URIL_] Other illness [_]: Recent surgery [_]:
Feeding suppor: Mone [ Masognsiric Tube [] Gastrostomy Tube []
Hespiratory support: Mone [ Biear’] for Ivoarsfday Time off BIPAF at testing
Frrerilions Tt Prvecbure [P —r Seore
1 Hupene imene ihrvugbou Arsigraiy shoulder movement 4 L T ik
nesaling [ hitrvies i b off sarfasod
Spontanso Armigravity alwns s emant 3
R ST Ry winseeghin Buniks o (ucheves and and fercarm sl surtacey
(Uppeer miimulne infaem i (LTt :
FisE msemeni 2 Bt
ety Tavil e respomss R
Fanges mrvemen |
Fdin monemans af Tinde 0
z Supuns L¥hserre thevughan Antigravily hip mevemsni 4 L [
pesing fachicves feot ond kbees ofT soifacsi
Spomanco Antkgravicy hip adduoisonimenal ronaton k]
D By vnwecaghii Bimbs or [knoew aff asrieco)
Deruinen
{lerwer wtimnnlata inFam o Actve gravity climinaied knes mseemeni ] i
coremdiy) il respisne K
MAmklc movement 1
Py it ol 1 h]
3 Hupine Chrip simenpih: placs Wsininine Bund grip with shoulder afT Bed & L [Ty
Tirsger irs graben el i SR sl i ON e T i 3
Hisnd giip il sl lidnT cosmes M"i"""‘t':lﬁ_"iplwiﬁ:?r:i::}zf’-‘ 2 R ;: —
ol murfuge ey Blmnining geip only with no eactioen 1 1
ki ik lnena Fin MISmpE 10 malnasin grsp 0
Erp
By weee poy ol similar
dinmasier for cider
ehilidren
4 i lewd o diine Wl st e = [Foarparties Frcomy fbamimmung fotatom fo pillnos 4 [.=R Pazst mhbe:
Fiven with 1. Turms hesd pan wuy back s medlina 3
Masd @n " & st Feliringakng madling For 5 07 Moes seconds 7 Henerinm
frrred Shate:
el i, wiEh i o sininins midline, les than 3 scconds 1 Bl
il L Vol Hazaiid rﬂlw-n.-«id:;l:::ﬂmuw- o g N ]
vl o™ ST ——— "
rointion and provide
wismal st otios o
encoanpe midline
5 Hupine, ne dusper Hups flexed and Keeps knoe off surface of bed = 5 see or lifis 4 L Flaizad migh
SRS - 1L 1L S — il
il ved Torrgm knees ol | wariuce o bed -3 soc x | sippesd
Hipulducioes P ap— Pin WEIGETIM M s e ki o] sl i i R
wenl g puralicd,
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Priloha ¢. 2: CHOP INTEND - 2. ¢ast (Glanzman, 2010)
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1= Halding infome's When truction s appbied s the ool ol |
6 e ver, rodls s peone with leneral head 4 Tor R Biza wedee
Buging leewarthigh, flex bep
Relling: Bodb: tenuph s Iying imtn prone witho q
¥ rarms ar sido} weed knvew anal aaliducs Raternl Teeid righting, clears seight-Bearing T
i W arm s complots ol
a Keep sido sesind op oeroes midline Falvis, runk and are ki fromy sppom sertac, 2 Ti.'l' L
free Baenad e widd oelbs onne side, oms comes
il meuy fromithe | briging petvisserseal | sfmeefhedy [ e
Pedwia and drnk 1R from soppon sunfscs and 1 s
bzl faamnin b witdes Ao perstiing behind inmbk
ke 1o meissain raczion and Plvis lited passively off spppon surfsce ¥
P % a0y posiniee .
2. B infainn rolls 1w side
sppely Eaction al o 45°
diagemal tur body sl
e i sllos: infani
M i deraain
by
'? 1. Hald infiin ar the Rl o poses wish Taveral beod righting 4 To R Biow mrbs:
Rl i proms wrhoss lateml hessd righting;
Ealer HE TIVE AT | o et Wl Bidariig sints iy 1 3
Rolleoy {ansc al side) sl Thaniehy il
Raolls oo <ikde, leg oomes thro and addocis. r.
aleuad from . . . . br e 1= v ernsenl
Kpiep site besicd up Eminisn eneciion on e lh"ul;:"m] w7 Ta L :In::lm.
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Priloha ¢. 3: CHOP INTEND - 3. ¢ast (Glanzman, 2010)

ll ok infams apadnst yoor Seroke the fool o Hip flexbon or knee flexion = 307 4
by with ks B, ucing i | Ay Bap Mexion o knee Mexion 3
! Tt e
Hiip Meschon and (mmard. g the 1 Ankle dorsiflexim only 3 L-
Wk LR P -
Fool gt | o active hip, knee or ankle motion .U Brars
st rewing beraren o R S
dorsiflesiom o el Baem
12 Flace the infant in ring Arraing hessd uprigha Teom Nesion and nims 4
il e U0 widhe
Sinting with suppurt | st with head ercciand | Baintuins head upright for =15 sec 3
T — 1 1l haiibing hend contml seons s )
at ther shoulders and | assistance givenaithe | Mudisii beod (8 rdlse for =5 s with te bead 2 [
f—tippec i s s 30" Sewiand Flenic or Bietsion
wrunk erect shoulders (bront and Actively Wi or rotaes e rwvice Brom flesine 1
aihibin |} seconds
bk, | Ak vt cpedln i mrarvermend ks bn dime with breothing |
Mo resposae, head hangs 0 :;:‘_"“1
Iy delay reonmg @
grode off § aved o wmiti]
v & resr)
]3 Supine Tradlion response; | Flexes elbow 4
|
geall 1o it extend arms Wisible biceps contmction withom cfibow 2 et ik
| flexion
Elbuw Mexion 1 Wo viible conlraction L
ar 4% degree angle, in
Braselion
i il Sepr
Sl ol pint oF searly fiting R
L il o e
14 Suprine Traction respomwas hodd | Lifea B aoff head 4
m reuinl prowenal i } Winibly mnscle comrction of SCH 3 o
Neok Flexlon wrist and sy lder 35" | o muscle cantraction 0 N
Sevn with itim kool of wearly My e
3 hwad off rarface
15 Wenlrid spmpensnon: | Svokealong despine frean | Exlemds hanl do hodsontal lane or abies 4
Prone, held in one reckiowenm. The | Exlomds hezel partiailly, bul not v borizonial 2 o
HemtNick P conarail i of e heel | Mo head pxtensiom 0
= whaen praral el 4o the hed Rraczlion
Extenszcm abidiasn [
(Ll warfaes = [ degeary
{hamareialy
lﬁ Sroks Right denLeh | Twists pelvis lowands stmnlus off axis 4 L By vale
thcenl e parespinals I Wisibde paraspinal muscle comraction 2
|
Spinal Wenirsl suspenss o tizkdn ab orfoat | M respanse R I.;::Im
Inoarvition Prome, hebd in one artik in infass iiib
iGinlant ) Band upper e i
For infami cver 1 kg
abilinen
kearrs arel hesd may imuch
Total score, best score on each side for cach item (maximum &4 points):
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Ptiloha €. 4: HFMSE — 1. ¢ast (Ramsey, 2017)

Revised Hammersmith Scale for SMA (RHS) 17.03.2015
Name SMA Type DoB Assessor
Date of assessment AlbuteroliSalbutamad  YIN Diate of spinal surgery
Please circle highest curment level of independent mobility:
Hone Rolls  Bottom shuffles  Crawls — Walks with KAFOD's | AFO's Walks with crutches | frame Independent walking
LBC = Limited by contracture "WHO separate scorng at end of RHS
Test Instruction 2 1 L] & | Comments ned
L]
1% Eifting Can yow ST on the WHOD 1+
Using pinth / fioor. plinthichalr withowt Sitting unsupporied: Maintains seated position Unable to sit
{Back / feet usng your fands for Ring or S0va0 via propping wikh hand's: D Long sitting
unsupported ;c;wnr.‘:brlcmrur mmg or smE0
# Hands fo head Can yow show me how Able o bring both Able 10 bring one hand to D Using EEng positon described:
in sitting you gef your Feands to head at head — arms fee from compensations - SO0
@ handTands fo your same tme — arms side wEhout flexing head fexing head B tunk Ring
head? free from side without or runk or "crawiing® handis D Lorg
flexing head or trunk
{hands souch head OrR OtL [ Unabée to bring
above fevel of mars’ eared o hid
epebrows]
2 ting tol¥ing | Car yow Ne down I a Abie fio e down Abie io lle down by Qoing Unable or completes
controiled'safe way Ehough side lying or forwards and rolling In unconirolied!
from SiTing 7 using clothes in a sideways, or Srough unsate wWay
confoliedisale way prome In 3 controfedisate
Ay
4 Addeotion Can you hring your =g Abie o Boduct b Holds crook Iyirg posEon | Unable b mainsaing
from orcok back ko Me midaie and bring 1 leg back o for & count of 3 achizve staring Or
{hook]) lying - hold this posiion fora neutral position.
supine hips 0 cownf of 37 Ou
45°, imees @ 90,
fzet hip width
apart. Fasshely
abciuct g
£ Righthip an jrow bring your Full kip fexion Inkiates right hip and Unable Flesian confractuns
Mexion in cuping might knee b0 wour achieved P —— = 15 " pregeni?
chest? Try do go as far Hio ¥ "In
oz can [=10% of avalabie range H —
! Fod of molion] Knee Y LEn
& Lafthip Can yow bring your l=ff - Flexion contrachure
E flexion in supine dmee fo your chest? “:'I,\I‘hl:- fexan ,:,‘n:;::l =% g and knee naie > 15 " presentT
Try do g0 35 far a5 you Hip yO s
an [=10% of avalabie range knee Y[] N -
of moSon] =
T Liftc haad Can yow Mt your head Can It head up [] Can Mt head with Unahje
from cupine #o look af your foes Eough neck fiexion compensatory
Keeping your s and holds for a count | movemenss for a count of
dolded for a count of 37 of 3 3
[ Can m nead up
momentarily throwgh neck
fexion {< a count of 3]
& Zupine bo Can yow roff onfo your
wide-lylmg (=nd Side T Nate Ot uide = Able 1o ol onfo side Unable to roll onio D R
pecesition leading Eratiy Ponp———: shde In any dirsction
Jog ends up on lop | T = e A meey Ou
of other)
# Rollc cupine Canr yow rof from your Rolis fully Into prons Rolis fully nto prone by Unable to roll into D R
o prone back to your ummy? WEnDUL pulling! pullngipushing on arms prone in any
Try maf o wse your pushing on arms direcion. Does mot D L
amms Initiate or complete
18 Lifting head Car you W pour head Lifts sirsiight up, arms | L= siralght up ams Unable or s less
from prome up kesping your arms down by sides for a forwand for a count of 3 fhan a count of 3
by your side for a count countof 3
af 3
11 Prons; prop Car you prod Fouwrsel! Achleves posHon Maintains posHon with Unablz or hokds for
& | on forearme an pour foreanms wit and holds head up head supported on hands less Ehan a cownt of 3
your fhead up (not Independendy for a for a countof 3
hokding your ead) For countar 3
& counf of 3
12* Four-point Can you peronte your Cramls moving al 4 Achieves four-point Unable WHD 2*
knaaling/ hands and kness and limbs at least 2 imes mesing
orawiing then crawd? In & row
1% Rallc prons Car you mof from your Rolis fully into supime | Rolls Suly nfo supine by Unabie o roll inbo
o cupine tummy fo yowr Dack? wihout puling' puling’pushing on arms supine In any Me
Try maf fo wse your pushing on arms direcion. Does not
ams Initiate or complete OL
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Terapie neuromuskularnich skoliéz

Ptiloha €. 5: HFMSE - 2. ¢ast (Ramsey, 2017)

STANOMNG

and up

and stand 4o again?

Prefend you are going
o =X on @ very iow seat
- oinly 0O &5 fav down
a5 you ane abls fo ged
wup from or yowr own

iwithowt using hands)
and up® (withiwithot
using Fands)

Al lezst 20" achieved
of kmeesl hips

"miust be able bo get
&p from final mnge

kmees [(10° 1o <30°) wilh
controlled movement +-
using hands on saif

[0 Usimg hands

L
Test Instruction 2 1 o 2 Comments
14 Lying to Car yow gef from fying Able via supine i side | Able by using sfrategies: Unabie
sitin {supl to shtng 7 byir g
o fsupinz] f ¥ usng ] Tums Int prone or
[ 1 hana fowards floor
[ usises momentumy?
[ 2 hands pulis on both legs
1E 3t fo Sfand Carn you stand up from Abde o =fand up Stands by using Uinablz
iStanng na the chair/ hench wiERGUt Esing arms siralegies: {drcie
S50 position ke=ping your amms {b=eping arms releyant)
using a Flinth / Solded I you can? fSobded, feet do not
Bemch | Chair) Ve ) Uses hands on legsichair
Tums Prome § \Widens
Eiaze
18 Crulsing' Can you walk holding Cruise at least 5 Slands supporied fora Unable to stand WHO 3 & &
supported stand an around fumitre 7 steps around count of 3 supported
® fumiture
g O= Ol
i 17+ Etanding Car you stand withow! ‘Bfands uprght and Etands but wkh some Cannot stand WHOD &
E holding onfo anything ¥ degres of compensation Indep=ndenty, nesds
for a counf off 37 wiERout for & count of 3 support
compensation for
@ count of 3
18+ Walking Can you walk without Takes at l=ast & Al o ke < 5 sieps LUnable WHO a=
using any help or abls? | steps unakded unalded
5 Show me
i 18 FRunc 10m Carm yow go as guickiy Zan run - both feet Epeeds up walk but |:| Walks with no
= and safeiy a5 you can off the ground alemys maintains one foot | exira speed
=z do......fpve 10 m o b foor
B marker; Ready stady O oniywith alds TME:............seconds
el
[] Umabile
0 Zquat down Can yow squat gown Full squat down Inkixtes squat in both Unabie

21 3tand to clt

Car yow ST on the foor

Abde o =it down arms

ERs on fioor wsing hands

[ Uses tumniture

on floaor i @ confroded’ saif fres In & controlled on floorbody
way from sanding? manner O Umabie
Try nof fo e Foor
ames
Z2 High knasding Can yow kel Kk fhis Mairtains bgh Maintains high kneel with Unable
{kigi kmeedng] for a kre==Ing wEhout one arm support for a
cowat of 107 Foilding on fora count of 10
cowntof 10
Z% High Can yow bring your Abde o achizwe and Maintains half kneel with Unable
Hnasling to LEFT leg up 50 that malniain posEon ONE arm support for a
Elght half ksl your food i Tat oo ihe wiEnout arm support oownt of 10
I Qround withoo! usRg fior & count of 10
Four svms and hold for WEh:
',E _r_| L & counf of 107 E support
= R no support
fLaft Bosat Torward)
24 High Can yow bring your Abie to achkeye and Malntains hatf kneel with Unable
Fnasling to RIGHT kag up 5o thal rairtain posBon one arm supgcrt for a
Left half kneael your food is Tat o dhe wEnout arm support oot of 10
[ Qrownd withoo! uRng fior a cownt of 10
your svms and hold for WEh:
_r_| ] 2 count of 107 [ support
L ] no suppsrt
(Rliht foot Porwand)

MAT! FLOOR

Car yow pef up from
the foor using &5 Mmie
support a5 possibie and
as fast as you cand

Siand po a5 Quickly as
possitie whan fhe
instruction S307 s
ghvan

Achieves rise from
Soor withowt hands
{any unsupported
miethod]

Adike 1o get up from floor
using hands on Toor

andicr body

[ Abie to get up
from floor using
Surniture’ assistance

[ Unabie to get up
from floor using any
mzthod

If uses 7= knesl:

[ R iL foot foreands)
[ L iR foot forsands)
Further detail:

TIHE:. -saconds

SBGLE LEG STAND

38 3and onone | can yov stand on your | Abie to standin a Etands but eEher Unabie
leg — Right right feg for @ cownt of relared manmer ino momentarnly or needs a
I fxabion] fora cownt ot of feation &.g. by
of 3 kmees Hghtly adduct=d or
other frick
I7 3tand onone | Canjyow stand on your | Able o standin a Stands but eEher Unable
leg - Lottt left deg for @ count of 37 | relaved manner ino momentarnly or needs a
fxation] for a count ot of Meation e.g. by
o3 Inees tightly adduci=d or
other trick
32 Hops - Right Carm yow hop o your DisSnct hop: dears Unable
right feg? forefoot amd heel off floor
I8 Hops - Laft Can yow hop O Four Disanct hop: clears Unabie

et leg?

forefoot amd heel off fioor
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Ptiloha €. 6: HFMSE - 3. ¢ast (Ramsey, 2017)

L
Test Instrucgion 2 1 o : Comments -
3 Accend Can you walk up the ndependentty D AH=mating pattern Unable
slalrs steps? iwithowt support'rall) ‘with one support jone
4 standard starz ascends using rallhand cin body)
I suppo IS resged aitsmating patem
you may oniy use one D Marking Eme
rail fcan use fwo hands withwithout support
E o one mal]
E 31 Decoend Can you walk Sown the Independentty ] Anemaiting patern Unable
slalrs steps? iwithouwt support'rall) with cne support jone
4 standard stars descends using rallhand on body)
& support Is meeded alternafing patiem
yOu may oniy use one D Marking Eme
rail (can wse two hands ‘with/without support
o one all)
32 Chmbc box Can you Step onfe the Faces foreands, GOBS Up Sideways or Unabile
cisp — Right dop of the box wsing climibs up — mo nesds support
Your right leg Arst? SUppOnt needed
33 Decopnds Can you step down Faces forward, GoES JOWN Sideways of Unabile
box chep — Right #rom the box wsing your | climbs down =kips down or mesds
QAT e Arsey conRfToling weight support
bearing leg. No
E SUppOnt needed
34 Chmbe box Can yow sfep anfio the Faces forsards, Goes up sideways or Unable
eisp - Left dop of the box using climbs up — o needs support
your jeft ieg fArst? support needed
& Decopnds Can you step down Faces forward, GoeS JOWN Sideways of Unabile
box chep - Laft #rom the box wsing your | climbs down =kips down or mesds
el g N7 conRfroling weight support
bearing leg. No
SuUppOnt needed
38 Jump Can you jwmp as faras | Jurmps forward and [] Jumps with two fest Unable b infiate
forwarde 3om FOU TR, Wi Bath feef, lands wish tao feet simuftareously but lands lump
1127 #rom this fne ail of fhe simultaneously one at a time moving
way fo the ofier e 7 moving forwand at forwand/up traveling <
i Ieast 30cm (127} 30cm (127
[] 4umps and lands wih
tao fest simukaneoushy
moving Torsard
= 30cm {137)
2s= 1's = 0's =
*WHO DEVELOPMENTAL MILESTON =
W1, 3HEing without cupport: : v N
Child sits upright with hesd snect for af lesst 10 seconds. Child does nof use ams or fands io balance body or support posiBon. o o
W2 Hands and kneec crawiing:
Child aibernatedy moves forward of backward on hands and kness. The stomach does not 1ouch the sUppOMing surface. There are conbnuous and ConseCutive YOO N0

movement, at kast 3 Inaow.
WE sfanding wilh Asskianoe:
Child stands In upright position on both feet, holding onto a stabie cbject (e.g. fumiture) with both hands without leaning on t. The body doe: mot touch Bhe stable T’D N D

object, and the legs support most of the body welght. Child thus stands with assisiance for at least 10 seconds.
WA Walking wih Acclsianoe:

Child Iz In upright posBon with the back straight. Child makes sideways or foreand steps by hoiding onfo 2 stable object (e.g. fumniture) with one or both hands. YD N D
One l=g moves foneand whils the ofier supparts part of S body welight. Child Eskes af least S stepe in Shils manner.

WE Standing Alone:

‘Child s@nrds In upright position o both Sset (Rt the toes) with Be back sraight. The legs support 100% of the Child's weight. There s RO Comtact with @ person YO w0

or object. Child stands alone for at least 10 seconds.
W Walking Alona:
Child takes af east 5 steps independently in upright position with the back straight Cne leg moves forsard while the other supports most of the body weight T|:| N D
There Is fo contact with S person or o

Revised Hammersmith Scale for SMA (RHS) 17.03.2015

Is this test a true reflection of the subjects ability v[J w3 If no please detail why
Comments on Assessment
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Piiloha ¢. 7: Diagnosticky algoritmus spinalni muskularni atrofie (Ruchsova, 2020)

EMIG vySetfeni neni nutne

prowadét

Kojenci a maké déti do 3 let

Watsi diti od 3 let véku, adolescenti a dospéli
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