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uvoD

Podnétem k vypracovani bakalafské prace byl mij zdjem o problematiku
onemocnéni spinalni muskularni atrofie (SMA), se kterym jsem se meéla moznost
podrobnéji seznamit diky obcanskému sdruzeni Kolpingova rodina Smecno, které
pracuje s rodinami pecujicimi o dit¢ s timto onemocnénim.

Na zéklad¢ jejich potfeby poskytnout rodindm vice informaci o moznostech
1éCebné rehabilitace jsem se rozhodla pro vypracovani této bakalarské prace. Spinalni
muskularni atrofie (SMA) je oznaCeni pro skupinu geneticky podminénych
neurodegenerativnich  onemocnéni  dolniho  motoneuronu, charakterizovanych
progresivni ztratou alfa-motoneuronti v pfednich rozich miSnich. Onemocnéni
se manifestuje svalovou hypotrofii, slabosti, pozd¢ji atrofiemi a progresivni paralyzou.
K 1ézi centralniho motoneuronu ani poruse ¢iti nedochazi.

Pro onemocnéni SMA je typicka progrese onemocnéni navzdory komplexni
1ékatské péci. Protoze kauzalni terapie dosud neni znamd, provadi se prevazné
symptomaticky zaméfena komplexni 1é¢ba, v niz je uloha 1éCebné rehabilitace
nezastupitelnd. Prostfedky léebné rehabilitace slouzi zejména k udrzeni funkénich
schopnosti, zpomaleni progrese onemocnéni, zejména prevenci respiracnich komplikaci,
rozvoje skoliozy, kontraktur a muskuloskeletalnich deformit. Zakladni metodou 1é¢ebné
rehabilitace je fyzioterapie vyuZzivajici riizné fyzioterapeutické koncepty a metody, které

vychazeji zejména z neurofyziologickych principti.
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CiL

Cilem této bakalatské prace je:

vytvofit struény prehled dosavadnich poznatki o onemocnéni SMA

se zamé&fenim na klinickou symptomatologii

popsat hlavni principy prevence a terapie nejcastéjsich muskuloskeletalnich

obtizi pacientii se SMA

sezndmit se zakladnimi principy vybranych metod 1écebné rehabilitace u téchto

pacientll

vypracovat kazuistiku pacienta s onemocnénim SMA.
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1 PREHLED POZNATKU

1.1 Charakteristika onemocnéni spinalni muskularni atrofie

Spindlni muskularni atrofie (SMA) je oznaceni pro celou skupinu geneticky
podminénych neurodegenerativnich onemocnéni charakterizovanych progresivni ztratou
alfa-motoneurond v pfednich rozich miS$nich (Summer, 2006, s. 235). Onemocnéni
SMA je soucasti skupiny chorob motoneuronu, tzv. hereditdrnich motorickych
neuropatii (Haberlova & Hedvicakova, 2002, s. 180). Pti onemocnéni SMA dochazi ke
snizeni poctu alfa-motoneuronti pfednich rohti miSnich a k imunocytochemickym
zméndm alfa-motoneuronti (Novéakova et al., 2006, s. 559). Onemocnéni se manifestuje
svalovou slabosti, hypotrofii, pozdé€ji svalovymi atrofiemi a progresivni paralyzou.
Hluboké a povrchové Citi vSak zlstava zachovano. U nékterych forem SMA mohou byt
postizena téz bulbarni jadra ulozend ve spodni ¢asti mozkového kmene, obvykle
hlavovych nervii V, VII, IX a XII (Oleszek, 2008). Klinicky obraz i pribéh spindlni
atrofie méd u pacientli variabilni prab¢h, ktery zdvisi na mnoha faktorech (Novakova

et al., 2006, s. 559).

Pro vétsinu forem SMA je charakteristické:

vyraznéjsi slabost proximalniho svalstva nez distdlniho;

vevr

vevr

s. 979);

areflexie;

e fascikulace, fibrilace;
¢ hypotonie (Nevsimalova in Jedlicka et al., 2005, s. 279);

e zcela normalni mentalni vyvoj ditéte je (Novéakova et al., 2006, s. 560).

Onemocnéni SMA je podminéné geneticky. Exaktni pfi¢ina degenerativniho
procesu V pfednich rozich misnich vSak neni znama (Oleszek, 2008). U onemocnéni
SMA dochazi ke snizeni poctu alfa-motoneuront. Zbyvajici motoneurony jsou tzv.
,balonovite* rozSitené a vykazuji urcité atypické imunocytochemické vlastnosti.
Z té&chto zjisténi vychazi teorie primdrni metabolické poruchy mikrofilament vedouci

k degeneraci motoneuronit (Haberlova & Hedvicakova, 2002, s. 182). Hlavni pfi¢inou

11
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morbidity a mortality pacienti s onemocnénim SMA typu I a II jsou respiracni

komplikace (Oskoui & Kaufmann, 2008, s. 500).

1.2 Epidemiologie

Spinalni muskuldrni atrofie je druhym nejcastéjSim fatalnim autozomalne-
recesivnim onemocnénim détského veéku. Incidence SMA je 1:8000 (Shanmugarajan
et al., 2007, s. 967). Podle Novakové et al. (2006, s. 559) ptedstavuje SMA po
Duchennové svalové dystrofii druhé nejcastéjsi neuromuskuldrni onemocnéni.
Frekvence pfenasect mutace zpusobujici onemocnéni SMA kolisa mezi 1:34 a 1:60
(Kraus & Hedvicakova, 2006, s. 180).

Proximalni forma SMA s autozomalné-recesivni (AR) dédi¢nosti ma incidenci
1:6-10 000 (Kraus & Hedvicakova, 2006, s. 180). Celosvétova incidence vSech forem
SMA je podle Oleszeka (2008) 1:15-20 000, ale Summer (2006, s. 235) uvadi incidenci
onemocnéni SMA ve svété az 1:10 000 narozenych. Onemocnéni postihuje ptislusniky
vSech lidskych ras stejnou mérou a ob¢ pohlavi stejnym pomérem, avSak Oleszek

(2008) uvadi, ze progrese SMA 1II. a IV. typu byva rychlejsi u muza.

1.3 Kilasifikace spinalni muskularni atrofie

Skupina onemocnéni zahrnujici SMA je klasifikovana podle rozdilnych hledisek,
a to nejcastéji podle klinické symptomatologie, forem dédicnosti a odliSnosti
v genetickém podkladu onemocnéni. Neexistuje vSak Zadnd mezinarodni sjednocena
klasifikace forem a typi SMA (Tsirikos & Baker, 2006, s. 431). Z tohoto divodu
uvadim dvé mezinarodni klasifikace - dle Evropského nervosvalového centra
(Novakova et al., 2006, s. 559) a konsenzu pro standardy péfe o pacienty se SMA
(Wang et al., 2007, s. 1027-1049) - zaméfené zejména na proximalni formy SMA a dale
klasifikaci dle Nevsimalové (in Jedlicka et al., 2005, s. 279-280), ktera zahrnuje téz
distalni formy.
Podle v€ku vzniku, rychlosti progrese, lokalizace maxima postiZzeni a zplisobu
dédicnosti se rozlisuji:
e proximalni svalové atrofie, tj. S maximem postizeni kofenového svalstva
e distalni spinalni svalové atrofie, tj. S maximem postizeni akralniho svalstva

koncetin (Nev§imalova in Jedlicka et al., 2005, s. 279).

12
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Proximalni spinalni svalové atrofie se vyskytuji nej¢astéji. DEli se na akutni formu
(SMA typ 1), ptechodnou formu (SMA typ II), juvenilni formu (SMA typu III) a na
adultni formu (SMA typu 1V), kterd byva nékdy povazovana za variantu formy
juvenilni.

Distélni spinalni svalové atrofie tvoii zvlastni, méné Castou skupinu onemocnéni
SMA. Maji vétSinou benigni pribéh a pacienty vyraznéji neinvalidizuji, ani nezkracuji
jejich veék. Ke klinické manifestaci dochazi od rané¢ho détstvi az po dospélost. Byly
popsany piipady jak s autozomalné-dominantni, tak s autozomalné-recesivni dédi¢nosti
(Nevsimalova in Jedlicka et al., 2005, s. 279).

Evropské nervosvalové centrum (The European Muscular Centre - ENMC)
stanovilo diagnosticka kritéria pro 3 typy SMA (tabulka 1) podle toho, jaké nejvyssi
motorické funkce mohou pacienti dosdhnout. Podle kritérii ENMC pacienti s I. typem
SMA nejsou schopni sedu bez opory, pacienti se SMA II. typu sedi bez opory, ale nikdy
nechodi, ani nestoji zcela bez opory. Pacienti postizeni IIl. typem SMA dosahuji chiize

bez opory (Novakova et al., 2006, s. 559). Adultni forma SMA neni do klasifikace

zafazena.
Diagnosticka kritéria spinalni muskularni atrofie
Evropského nervosvalového centra (ENMC)
Typ onemocnéni Kritérium

SMA I. typu Pacienti nejsou schopni sedu bez opory

SMA II. typu Pacienti sedi bez opory
Pacienti nikdy nechodi ani nestoji zcela
bez opory

SMAIII. typu Pacienti chodi bez opory

Tabulka 1. Klasifikace spinalni muskularni atrofie dle Evropského

nervosvalového centra (Novakova et al., 2006, s. 559)

13
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V roce 2007 byl uvetejnén Konsenzus pro standardy péce u spinalni muskuldrni
atrofie (Consensus Statement for Standard of Care in Spinal Muscular Atrophy), ktery
uvadi klasifikaci Ctyf nejCastéjSich, proximalnich forem SMA, které budou v blize
popsany:

o akutni (SMA I. typu)

e prechodna (SMA I1. typu)

e juvenilni (SMA 111. typu)

e adultni (SMA 1V. typu), nékdy povazovana za variantu juvenilni formy (Wang et
al., 2007, s. 1030)

Hlavnim kritériem klasifikace dle konsenzu (tabulka 2) je nejvyssi dosazena
motoricka funkce. Hlavni kritéria pro SMA L., II. a IIL. typu dle klasifikace ENMC se
shoduji s kritérii konsenzu, jediny rozdil je v tom, ze v konsenzu je klasifikace doplnéna

o IV. typ onemocnéni SMA, ktery neni povazovan za variantu Ill. typu.

Klinicka klasifikace spinalni muskularni atrofie dle konsenzu z roku 2007
Typ SMA | Nastup prvnich Symptomt | Motoricka funkce pacienta | Obvykla délka
Zivota
Typ 1 0-6 mésici Neni schopen sedu <2 roky
Typ 2 7-18 mésict Je schopen sedu, neni >2 roky
schopen stoje, ani chiize
Typ 3 >18 mésict Stoj a chiize Dospélost
Typ 4 Druhé nebo tfeti dekada | Stoj a chiize Dospélost

Tabulka 2. Klinicka klasifikace spinalni muskularni atrofie dle konsenzu z roku 2007
(Wang et al., 2007, s. 1030).

1.3.1 Spinalni muskularni atrofie I. typu (Akutni infantilni forma,

Werdnig-Hoffmanniv syndrom)

N4

progresi (Tsirikos & Baker, 2006, s. 431). Prvni popisy a pojmenovani »progresivni

spinalni svalové atrofie« pochazeji od G. Werdniga (1891) a Hoffmanna (1893)
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(Novakova et al., 2006, s. 560). Dle Kocové (2009, s. 48) tvoii SMA 1. typu Y4 vSech
ptipadd onemocnéni SMA je to dokonce 35% vSech ptipadi.

Symptomy onemocnéni jsou Casto patrné jiz po narozeni, nebo se rozvijeji do 6
mésict véku ditéte (Wang et al., 2007, s. 1030). Ve 35% piipadi udavaji matky snizené
pohyby plodu béhem gravidity (Haberlova & Hedvicakova, 2002, s. 180). V klinickém
obraze dominuje tézka, rychle progredujici svalova slabost s pfevazné proximalni
lokalizaci, hypotonie s hyporeflexii aZ areflexii. Casto jsou piitomny fascikulace jazyka.
Déti nikdy nejsou schopny samostatného sedu. V novorozeneckém véku byva patrna
vyrazna svalova hypotonie a chudost pohybu. PI4¢ byva mnohdy napadné tichy. Slabost
interkostalnich svall je viditelnd jako vpadéavajici mezizeberni prostory, zejména pii
placi ditéte (Wang et al., 2007, s. 1030). Slachookosticové reflexy zpravidla jiz na
pocatku onemocnéni nejsou vybavitelné, eventuelné se jako prvni ztraceji reflexy L2-
L4, zatimco reflexy L5-S2 obvykle pretrvavaji déle. Hybnost tvafe a pohyby ocnich
bulbl jsou navzdory generalizované svalové slabosti zachovany v normalnim rozsahu.
Mentalni vyvoj ditéte je, stejné jako u vSech dalSich forem SMA, zcela normalni
(Novékova et al., 2006, s. 560). U akutni infantilni formy SMA jsou Casto postiZeny
také bulbarni funkce (Kocova, 20009, s. 48).

Prognéza délky zivota détskych pacientii se SMA typu I je 6 mésict az 2 roky a
obvykle se u téchto déti neprovadi ortopedické intervence (Tsirikos & Baker, 2006, s.
431). Nizkd primérma délka Zivota pacientli se SMA 1. typu je davana do souvislosti
s respira¢nimi komplikacemi a obvykle pifidruzenou bulbarni dysfunkci (Wang et al.,
2007, s. 1030). V diferencialni diagnostice je nutno myslet na moznost kongenitalni
dystrofické myotonie kongenitadlni myastenie gravis, ale také na moznost vrozenych
metabolickych ¢i mitochondrialnich poruch (Novakova et al., 2006, s. 560).

Do akutni infantilni formy onemocnéni fadi Novéakova et al. (2006, s. 560) také
tzv. nultou formu SMA. Déti s touto formou SMA, ktera nastupuje v déloze (in utero),
maji znateln€ mensi dechové objemy i vitalni kapacitu plic nez déti s postnatdlnim
nastupem nemoci. Zahy po porodu se u nich objevuji znamky ventilacni insuficience,
sani a piti jsou obtizné, hrozi aspirace s naslednou bronchopneumonii, a proto je ¢asto
nezbytna tracheostomie s fizenym dychanim. Pacienti s nultou formou SMA se

zpravidla dozivaji 6 az 12 mésicti (Novakova et al., 2006, s. 560).
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1.3.2 Spinalni muskularni atrofie Il. typu (Intermedialni ¢i chronicka
infantilni forma, chronicky typ Werdnig-Hoffmannovy choroby,
Werdnig-Hoffmann Il.)

M. Werdnig-Hoffmann II je stfedné tézka klinicka forma, ktera predstavuje
nejcastejsi formu vSech typt SMA tvorici az 45% vsech diagnostikovanych onemocnéni
SMA (Haberlovéa & Hedvicakova, 2002, s. 181).

Pacienti se SMA II. typu nikdy nejsou schopni samostatného stoje ¢i chtize (Wang
et al., 2007, s. 1030). Na rozdil od pacienti postizenych 1. typem SMA se zpravidla
nauci sedét. V jednom roce se vSak nckdy dit¢ dokdze samo postavit a udélat par
prvnich kricki, ale zahy po vertikalizaci dochazi k regresi dosazeného motorického
vyvoje, ke ztraté stoje 1 lezeni (Novékova et al., 2006, s. 561). Prvni symptomy se
objevuji zpravidla od 7. do 18. mésice véku (Wang et al., 2007, s. 1030). U SMA 1.
typu je svalova slabost obvykle symetrickd, postihuje pfevazné proximalni svaly
dolnich a hornich koncetin. Dfive dominuje slabost svalli panevnich nez svali
ramenniho pletence. Distalni svaly jsou postizeny malo nebo viibec (Tsirikos & Baker,
2006, s. 431). Objevuje se jemny tremor prsti pii jejich extenzi nebo pii tchopu (Wang
et al., 2007, s. 1030). ,,U batolat a déti pfedSkolniho véku periferni 1éze postihuje
nejprve kotenové svalstvo dolnich koncetin, manifestuje se poruchou chiize. Vznikaji
vyrazné svalové hypotrofie dolnich koncetin a napadnd je jejich rlstové retardace.
Paretické projevy se postupné generalizuji, pii chronickém pribéhu vznikaji deformity
hrudniku s t€zkou skolidézou, kontraktury koncetin a mlze se objevit pseudohypertrofie
Iytek* (Kocova, 2009, s. 48). U pacientti velmi ¢asto dochazi k vyvoji deformit chodidel
(pedes equinovari) a pozdé&ji se mize rozvinout tézka kyfoskoliosa (Wang et al., 2007,
s. 1030). Novakova et al. (2006, s. 561) uvadi, ze skoli6za u pacientii se SMA 1. typu
»Metodou volby je ortopedicka korekce deformit pateie” (Kocova, 2009, s. 48). Diky
dlouho pfetrvavajici zachovalé hybnosti hornich koncetin distadln€ mohou od 10 let véku
ovladat elektricky vozik. Slacho-okosticové reflexy jsou velmi nizké nebo vyhaslé.
Byvé ptitomen jemny tremor prstll (Novakova et al., 2006, s. 561). U pacientl se Casto
s progresi onemocnéni rozviji téz dysfagie, ktera mize vést k malnutrici (Wang et al.,
2007, s. 1030). Pouze ojedinéle se objevuji zmény citlivosti, avSak mikroskopické
zmény v zadnich mis$nich provazcich byly v n€kterych piipadech prokazany (Tsirikos &
Baker, 2006, s. 433).
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Pacienti jsou, stejn¢ jako u L. typu SMA, velmi nachylni k respiracnim infektlim a
pfi¢inou jejich smrti je obvykle respiracni insuficience. Novakova et al. (2006, s. 561)
udava primérnou délku zivota pacientd se SMA II. typu 30 az 50 let v piipadé kvalitni

zdravotni a psychosocialni péce.

1.3.3 Spinalni muskularni atrofie lll. typu (Wohlfart-Kugelberg-

Welanderova choroba, juvenilni forma)

Wohlfart-Kugelberg-Welanderova choroba piedstavuje lehkou klinickou formu s
prevalenci 10% vSech pacienti se SMA (Kocova, 2009, s. 48). Prvni pfiznaky se
klinicky objevuji po 18 mésicich veéku, tedy pozdéji nez prvni manifestace symptomu I.
a Il. formy SMA (Wang et al., 2007, s. 1030).

VSsichni pacienti s III. typem SMA dosédhnou samostatné chtize. Néktefi pacienti
ztrati schopnost chlize jiz v détstvi, u né€kterych miize byt zachovéna az do dospélosti
(Wang et al., 2007, s. 1030). Rozvijejici se periferni parézy maji pomalou progresi a §iti
se 1 na distalni svalstvo dolnich koncetin, pozdé&ji 1 hornich koncetin, zatimco u I. a II.
typu SMA je slabost distalniho svalstva méné¢ zavazna (Haberlova & Hedvic¢akova,
2002, s. 181). K brzké atrofii ma tendenci m. quadriceps femoris, ¢asné¢ se mohou
objevit téz atrofie pletencovych svali (Novakova et al., 2006, s. 561). Pacienti
v raném stadiu udavaji Casto slabost extenzord a abduktort kycle a stézuji si na slabost
ptfi chlzi do schodl, vstdvani ze sedu na podlaze, chlizi a béhu (Oleszek, 2008). V
pribéhu let se pfidruzuje kromé& postiZzeni proximalniho svalstva HKK také postiZeni
mimického svalstva a jazyka (Kocova, 2009, s. 48). Postupné klesd svalova sila
trupového svalstva a mezi 20. az 40. rokem se pacienti stdvaji imobilnimi. U pacienti se
vSak obvykle nerozvijeji t€zké skoliosy (Novakova et al., 2006, s. 561). Nocni
hypoventilace a dysfagie jsou u pacientli se SMA III. typu méné¢ Casté nez u pacientt I1.
typu SMA (Wang et al., 2007, s. 1030). Novakova et al. (2006, s. 561) upozoriuje na
fakt, ze III. typ SMA nejvice pfipomina myopaticky syndrom a byva s nim nékdy

chybné zaménén.

1.3.4 Spinalni muskularni atrofie IV. typu (Adultni forma, Arantv-

Duchenneulv syndrom)

Kocova (2009, s. 48) uvadi, ze IV. typ SMA byva n¢kdy povazovan za variantu
SMA III. typu. Na rozdil od SMA III. typu mé vSak distalni pfevahu s pocate¢nim

postizenim drobnych svalii ruky, jindy naopak nohy. Ma benigni prubéh a nemocné
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vyrazné neinvalidizuje. Prvni pfiznaky se objevuji zpravidla az ve druhé nebo treti
dekadeé zivota (Wang et al., 2007, s. 1030). IV. typ SMA nepostihuje bulbarni jadra
(Novakova et al., 2006, s. 561).

Pacienti v raném stadiu udavaji ¢asto slabost extenzoru a abduktord kycle a stézuji
si na slabost pfi chlizi do schodii, vstavani ze sedu na podlaze, pii chlizi a behu. Slabosti
mimického svalstva a m. masseter trpi jedna tfetina pacientii, podobné jako u pacientii
se SMA III. typu (Oleszek, 2008). Ackoli progrese onemocnéni je obvykle pomald,
v n¢kterych ptipadech muze probihat rychle, proto je v diferencialni diagnostice nutno
myslet na amyotrofickou lateralni sklerosu ALS (Novakova et al., 2006, s. 561). U
pacientd se neobjevuji gastrointestinalni ani respiracni obtize (Wang et al., 2007, s.
1030). Adultni forma onemocnéni SMA obvykle nezkracuje v€k pacientli (Kocova,

2009, s. 48).

1.3.5 Vzacné formy SMA

Nejznaméjsi ze skupiny vzacnych forem SMA je Kennedyho nemoc, jak uvadi
Nevsimalova (in Jedlicka et al., 2005, s. 280): ,,Vzacnéjsi formy SMA zahrnuji pfipady
s predilekénim  postizenim  bulbo-spindlnich misSnich motoneuronti, skapulo-
peronedlnim maximem klinickych projevli, nebo kombinaci SMA s postizenim
senzitivniho neuronu. Nejznaméjsi z této skupiny je bulbo-spinalni forma — Kennedyho
choroba.*

Kennedyho nemoc je vzacna forma onemocnéni SMA, ktera na rozdil od SMA 11.,
III., a IV. typu postihuje téZ bulbarni jadra. Dé&di¢nost Kennedyho nemoci neni
autozomalné-recesivni jako u vétSiny forem SMA, ale ma vazbu na X chromozom, a
proto postihuje jen pacienty muzZského pohlavi. Incidence Kennedyho nemoci u muzi je
1:40 000 (Novakova et al., 2006, s. 561). K manifestaci prvnich obtizi dochazi ve 3. az
5. dekéade zivota zpocatku zvySenou Unavou a kieCemi, pozdéji se objevuje slabost
kotenového svalstva. Postupné proximalni svalova slabost progreduje a objevuji se
generalizované fascikulace, zejména v orofacialni oblasti na jazyku a kolem ust, tremor
rukou, vznika dysartrie a nasolalie a nartsta bulbarni symptomatologie. Kromé klinické
symptomatologie postizeni miSnich motoneuronti se projevuji téz pfiznaky
androgenového deficitu, gynekomastie, a v nékterych piipadech také atrofie varlat.
Onemocnéni vétSinou progreduje velmi pomalu a rozviji se roky az desitky let

(Novakova et al., 2006, s. 561).
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Dalsi vzacné formy SMA zpravidla nejsou vazané na gen SMN (pfiloha ¢. 8 -
tabulka) (Wang et al., 2007, s. 1030). Existuji jesté dalsi vzacné formy SMA, které vSak
pfesahuji ramec této prace. Podle Haberlové a Hedvi¢akové (2002, s. 180) je vSak pro
béznou praxi neurologa klasifikace do ¢tyf uvedenych zékladnich typi proximalnich

SMA zcela postacujici.

1.4 Diagnostika

Pro spravné stanoveni diagné6zy SMA je vedle posouzeni klinické
(EMG) a genova analyza DNA. Dale se obvykle provadi téz bioptické vysetieni svalové
tkané a v pripadé diagnostickych nejasnosti dalsi dopliikova vysetieni (Novakova et al.,
2006, s. 562-563).

Ukolem EMG vysetfeni neni pfimo etiologicka diagnostika SMA, ale potvrzeni
periferni neurogenni léze na urovni ptfednich roht miSnich, a to jak u klinicky
postizenych, tak klinicky nepostizenych svalovych skupin. Jeji hlavni ulohou je
vylouceni jinych perifernich neurogennich 1ézi (napf. polyneuropatii) a dale
myogennich 1ézi. ,,Dominantni je vySetfeni jehlovou elektrodou, kde nachazime
denervace 1 chronické neurogenni zmény v koncetinovych svalech (vétSinou
S proximalni dominanci), v trupovém svalstvu a relativné¢ vzacné€ i v bulbarni oblasti*
(Novakova et al.,, 2006, s. 562). ,EMG vySetfeni prokaze snizeny pocet Cinnych
motorickych jednotek a pritomnost obtich akénich potenciald, jejich amplituda dosahuje
10 az 15 mV* (Kraus & Hedvicakova, 2006, s. 18). Tsirikos a Baker (2006, s. 433) vSak
povazuji EMG vySetfeni pouze za podpurnou diagnostickou metodu pro stanoveni
diagnozy SMA.

Molekularn€ genetické vySetteni vyuzivd metodu PCR (polymerase chain
reaction) a v posledni dobé se ke stanoveni pfitomnosti delece exontt 7 a 8 genu SMNI1
(survival of motoneuron) vyuziva metoda MLPA (multiplex ligation-dependent probe
amplification) (Kraus & Hedvicakova, 2006, s. 18). Pii podezieni na onemocnéni SMA
je v algoritmu vySetfovani jako prvni na fadé test delece SMN genu, jehoz vysledky
jsou zndmy do dvou az Ctyt tydnii. Wang et al. uvadi, Ze test ma 95% senzitivitu a téméef
100% specificitu. Homozygotni delece genu SMN1 exonu 7 (s nebo bez delece v oblasti
exonu 8) potvrzuje diagné6zu SMN-vazané formy SMA. V piipadé negativniho testu
SMN je znovu provedeno klinické vySetieni pacienta a provadi se dopliikova vySetieni

(Wang et al., 2007, s. 1031). ,,Pro rodiny s vyskytem SMA je velmi dulezité genetické
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poradenstvi. Prenatalni diagnostika z bun¢k choriovych klki a z amniocyt.” VySetieni
na prednasecCstvi se provadi metodou MLPA (Kraus & Hedvicakova, 2006, s. 18).
»Svalova biopsie je dnes indikovana pouze pii1 diagnostickych rozpacich, zejména
u Kugelbergovy-Welanderové formy SMA. Material pro biopsii je tfeba odebirat
z postizené¢ho svalu, ale nikoli s pfili§ pokrocilou atrofii (Novékova et al., 2006, s.
563). Pti EMG vysetieni je typicky nalez fibrilaci a fascikulaci (Haberlova &
Hedvicakova, 2002, s. 182). Histologické vySetfeni svalu odhali vedle nepostizenych
svalovych vlaken ztratu a atrofii svalovych vldken a nikdy nevykazuji znamky primarni

myopatie (Tsirikos & Baker, 2006, s. 431).

1.5 Genetika a dédicnost

V roce 1990 byl zmapovan a analyzovan region chromozomu 5q. Na rozdil od
vétSiny organizmi obsahuje lidsky region chromozomu 5q nejméné Ctyfi geny, které
jsou ptitomné v telomerickych a centromerickych kopiich. V roce 1995 bylo zjisténo, Ze
homozygotni mutace v jednom z téchto geni je pfi¢inou vzniku onemocnéni SMA
(Summer, 2007, 979). Gen SMNI1 je mutovan v 95% proximalnich SMA, za zbylych
5% je odpovédna mutace jiného genu. NejCastéjSim typem mutace je homozygotni
delece genu SMN1 na exonu 7, nebo exond 7 a 8. Tento typ dalece je u pacienti s SMA
I. typu prokazan u 98,6% a u II. typu v 93% (Haberlova & Hedvicakova, 2002, s. 182).

U tfech zakladnich typi SMA je dédi¢nost autozomalné-recesivni (AR), ale
mizeme se setkat, Cast&ji ve vyS$$im véku, s dalsimi formami nemoci s dédi¢nosti
autozomalné-dominantni (AD) ¢i pohlavné vazanou na X chromosom a také s nové

vzniklou mutaci de novo (Novakova et al., 2006, s. 559).
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2 NEJCASTEJSI MUSKULOSKELETALNI OBTIZE
PACIENTU SE SPINALNi MUSKULARNI ATROFIi

2.1 SKOLIOZA

Skolidza patii mezi nejcastéj$i muskuloskeletalni obtize pacienti se SMA
(Tsirikos et al.,, 2006, s. 430). Skoliéza u téchto pacienti vznika dusledkem
generalizované slabosti a snizené mobility (Tsirikos et al.,, 2006, s. 434). Muze
znemoznit vzpfimeny sed, zptisobit bolest vCetn¢ interkostalni neuralgie a negativné
ovlivnit kardiopulmondrni funkce. Podle Novéakové et al. (2006, s. 564) skolioza dale
zvysuje riziko potenciondlnich exacerbaci respiracnich obtizi.

Incidence skoliézy stoupa v zavislosti na veéku pacienta a postupné ztraté
lokomocnich funkci (Oskoui & Kaufmann, 2008, s. 500). Uvadéna incidence skolidzy u
pacientll se SMA se podle Tsirikose et al. (2006, s. 434) pohybuje od 60 do 100%,
v zavislosti na form¢é¢ SMA a véku manifestace prvnich symptomii. Podle Canavese &
Sussmana (2009, s. 49) se u SMA 1. typu skoliéza vyskytuje dokonce ve 100% piipadu.

U vétSiny pacientll s téZkou skoliézou je obvykly klinicky nélez také seSikmeni
panve. Subluxace ¢i luxace kycelniho kloubu byva ¢astéjsi na stran¢ elevované panevni
krysty (obrazek 1) (Canavese & Sussman, 2009, s. 49). Novakova et al. (2006, s. 561)
s progresivni Duchennovou svalovou dystrofii. Bylo zjiSténo, Ze pacienti se SMA, ktefi
ztratili schopnost chtize, vykazuji mnohem rychlejsi progresi skoliotické kiivky. Vyssi
progrese kiivky je také spojena s obdobim riistové akcelerace (Tsirikos et al., 2006, s.
434). Novakova et al. (2006, s. 564) shrnuje vysledky nékolika studii o rychlosti
progrese skoliotické kiivky u pacientl se SMA takto:

Studie souborit pacientd se SMA II. typu ukazuji primérny nartst kiivky 8
stupiit podle Cobba za rok, jiné prameny uvadéji dokonce az 13 stupiiii a
predvidany uhel v 6 letech je 50 stupnid, ve 12 letech 98 stupnii a 145 stupiit v 18
letech. Studie 11 chodicich pacientd se SMA III. typu ukazala zvySovani Cobbova

uhlu jen o 0,6 stupniti za rok.
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2.1.1 Konzervativni terapie

Cilem konzervativni, neinvazivni terapie skoli6z u pacientli se SMA je zejména
zpomaleni progrese skoliotické kiivky a oddéleni ptipadného chirurgického feSeni
(Sucato, 2007, s. 150). V konzervativni 1é¢bé skoliézy hraje nezastupitelnou roli
rehabilitace a vhodné kvalitni kompenzacni pomucky. V konzervativni terapii skoliéz u
pacienti se SMA je dulezitd pravidelna rehabilitace s vyuzitim fyzioterapeutickych
metod urcenych k ovlivnéni skolidzy a zpomaleni jeji progrese, napi. Vojtova metoda, u
starSich, spolupracujicich pacienta také metoda podle Klapppa ¢i Schrotha a velmi Casto
se vyuziva korzetoterapie. Zvlast¢ u sedicich pacienti se SMA je nutné, aby rodiCe
dbali na optimaln¢ uzptsobeny sed ditéte, protoze pevna a spravné tvarovand zadova
opérka a sedacka voziku je zdsadni v prevenci rychlé progrese skolidzy. Trupova ortéza
- korzet - obvykle nezabrani dal$i progresi skolidzy, ale mtize progresi kiivky zpomalit
(Novakova et al., 2006, s. 564). Sucato (2007, s. 150) obecné doporucuje korzetoterapii
teprve u pacientl s kiivkou o velikosti 40 stupiii a vice dle Cobba. Dale uvadi, ze dle
jeho zkuSenosti se korzetoterapie neosvédcila u pacienti se SMA typu 1. Novakova et

al. (2006, s. 564) vsak jiz od velikosti 20 stupnd dle Cobba indikuje korzet.

2.1.2 Operativni feseni

Operace skolidzy by méla byt zvaZena na zakladé¢ progrese kiivky, plicnich funkci
a kostniho v€ku. Mezi benefity, které mliZze operace skolidzy pacientovi pfinést, patii
zlepSeni rovnovahy sezeni a také kosmetické dopady. ZkuSenosti ukazuji, Zze ¢im diive
se operace skolidzy provede, tim vétsi je nadéje lepSiho vysledku (Wang et al. 2007, s.
1044). V posledni dobé je u SMA doporucovana operaéni lécba, a to zejména u
stabilizovanych forem II a III. Indikaci pro stabiliza¢ni fuzi pétete jsou kiivky véEtsi nez
40 stupnd, ale nazory odborniki se lisi. Indikaci k operativnimu feseni skolidzy je vzdy
nutné individualné peclivé zvazit. Optimalni v€k pro operaci je deset a vice let.
(Novakova et al., 2006, s. 564). Wang et al. (2007, s. 1044) uvadi, Ze u pacientl se
zavaznou a progresivni kiivkou je operace skolidozy vhodnd, jestlize pieZziji obdobi
prvnich dvou let zivota. Operace by méla byt provedena v dobé¢, kdy jesté plicni funkce
nejsou omezené. Pozitivni efekty operace skoliozy na plicni funkce zistavaji
kontroverzni, ale rychlost plicniho selhavani mize byt timto zptisobem zpomalena.

Operace skolidz u pacientii se SMA je vSak velmi Casto spojena s poopera¢nimi
komplikacemi, podle Tsirikose et al. (2006, s. 443) az ve 45% piipadl. Mezi nejcastéjsi

pooperacni komplikace patii respira¢ni insuficience, atelaktdza a plicni infekce.
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Pro prevenci plicnich komplikaci je proto nutnd postoperacni intenzivni respiracni

fyzioterapie a ¢asna mobilizace pacienta (Sucato, 2007, s. 154).

Obrazek 1: Anteroposteriorni RTG snimek skolidzy pacienta se SMA 1. typu.
A - ve véku 1,3 roky; B - ve véku 4,1 let; progrese kiivky a subluxace pravého

kycelniho kloubu na strané elevované crista iliaca (Sucato, 2007, 150).

Obrazek 2: Anteroposteriorni RTG snimek pacienta se SMA L. typu (tentyz
pacient jako na obrazku 1).
A - ve véku 4,1 let; bezprosttedné po operaci skolidzy; B - ve véku 8 let; nedoslo

k dalsi progresi kiivky (Sucato, 2007, s. 150).
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2.2 KONTRAKTURY U SPINALNi MUSKULARNI ATROFIE

2.2.1 Mechanizmus vzniku kontraktur

U pacientii se SMA dochézi velmi Casto ke vzniku kontraktur, které komplikuji a
znesnadiuji pacientim lokomoci a vykonavani aktivit bézného dne (ADL). Z tohoto
divodu je jednim z hlavnich cilti 1é€ebné rehabilitace pravé zamezit rozvoji kontraktur
(Wang et al., 2007, s. 1043). Vacek (2005, s. 304) o kontrakturach uvadi: ,,V prvé radé
se kontraktury podileji na omezeni samostatné lokomoce*.

V okamziku, kdy sval neni pravidelné protahovan (nejlépe dostatecnou silou
antagonisty) pii fyziologickém pohybu do plné délky, zacina se adaptovat na délku, v
niz je dlouhodobé ponechavan. Timto zplsobem dochdzi k rozvoji kontraktur
zpusobené retrakci nekontraktilni slozky svalu, zejména vazivového stromatu.
V okamziku posazeni na vozik dochazi k akceleraci rozvoje kontraktur (Vacek, 2005, s.
304).

Ke zkraceni a vzniku kontraktur maji vétsi tendenci svaly tonické. Tonické svaly
jsou vyvojové starSi, protoZze se do drzeni téla zatazuji béhem ontogeneze diive nez

svaly fazické (Kolat, 2002, s. 106).

2.2.2 Prevence aterapie kontraktur

Podle Lippertové-Griinnerové (2005, s. 179) plati, Ze v pfipadé kontraktur je
museji byt odstranény co nejdfive, aby byl pacient bez omezeni pohyblivosti kloubt a
bez bolesti pii pohybu schopen absolvovat cely rehabilitatni program. Terapie
kontraktur je pro pacienta i terapeuty velmi naro¢na a dlouhotrvajici® (Lippertova-
Griinerova, 2005, s. 179). Hlavni principy profylaxe a terapie kontraktur jsou:

¢ Pravidelné polohovani,

¢ Pravidelny kazdodenni pohyb — aktivni, s dopomoci nebo pasivni;

e Taktilni a kinesteticka stimulace;

e Zamezeni bolesti jako jednoho z klicovych faktort, které kontraktury podporuji a

udrzuji;
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e Pii vzniku heterotypickych osifikaci je nutna kompenzace omezeni pohybu
zachovanim a zlepSenim pohyblivosti sousednich kloubii (Lippertova-
Griinerova, 2005, s. 179);

¢ Vertikalizace pacienta (Vacek, 2005, s. 304).

U prevence a terapie kontraktur je nezbytna spoluprace rodiny pacienta, proto je
nutné, aby si rodiCe osvojili protahovaci techniky a provadéli je nejlépe ihned od
stanoveni diagn6ézy neuromuskuldrniho onemocnéni. Protahovani svall, zejména
flexorovych skupin je soucasti kazdodenniho rehabilitacniho procesu (Vacek, 2005, s.
304). Vacek (2005, s. 304) prokazal u pacienti s myopatii, tedy s onemocnénim velmi
podobné symptomatologie, Ze nejSetrnéjSim a nejefektivnéjSim protahovacim
programem flexord dolnich koncetin je udrzeni vzptimeného stoje po co mozna nejdelsi
dobu, a to i s vyuzitim ortotickych pomticek, napt. vertikalizacniho stolu (Vacek, 2005,

s. 304).

Postup pii terapii zélezi na dob¢ trvani a rozsahu omezeni pohybu. U lehkych
kontraktur je mnohdy mozné docilit zlepSeni aktivnim a pasivnim polohovanim.
I kdyz tspéch této terapie neni jisty, je mobilizace a cilené polohovani u kazdé
formy kontraktury vzdy prvnim terapeutickym krokem. Zaroven v terapii
usilujme o zlepSeni pfijmu informaci, které pacient dostdva o hranicich svého
téla a vlastnostech okoli. Tento trénink senzitivity obsahuje nejen pasivni
aplikaci taktilnich a kinestetickych stimult, ale zejména také nacvik terapeutem
vedenych pohybt v situacich kazdodenniho Zivota, které jsou pacientovi znamy.
Vedené pohyby maji zlepSit pohyblivost 1 kooperaci a motivaci pacienta

(Lippertova-Grunerova, 2005, s. 179).

Vacek (2005, s. 304) upozoriuje na dilezitou zasadu, Ze terapeut nesmi pfi
protahovani kontraktur ,,dopruzovat“ v krajnich polohidch. Timto zpisobem totiz
dochazi k traumatizaci jak svalové tkané, tak 1 uponu Slachy. ,,Vzhledem k pomalé
adaptacni schopnosti vaziva na protazeni 1 vzhledem k potfebé Setrného protahovani,
abychom zabrénili traumatizaci svalovych vldken, je s vyhodou pouzivat jemné,
nendsilné dlouhodobé protahovéni v korigované ¢i hyperkorigované poloze nejlépe s
vyuzitim dlahovani (Vacek, 2005, s. 304). Nezanedbatelnou ulohu hraje pfi

protahovani svalii také pozitivni termoterapie.

25



Bakalatska prace ~ Vybrané metody lécebné rehabilitace u spindlni muskuldrni atrofie

Prohtéti, pokud mozno dlouhodobé, je vynikajicim prostiedkem pro snizeni
tuhosti vaziva. Skala prostiedkil pozitivni termoterapie je velice $iroka, od
nafukovacich dlah, které zabranuji poceni a vedou k pomalému a velmi Setrnému
prohiivani hlavné koncetinovych svall, az po historické Kenny zabaly. Tady
balneoterapie mize nabidnout mnohem vétsi spektrum postupti, nez nemocni¢ni
¢i ambulantni 1éCebna rehabilitace (Vacek, 2005, s. 304).
Selze-1i pasivni a aktivni polohovani a protahovani rozvinutych kontraktur, je mozné
vyuzit terapeutické (sériové) sadrovani. Podle Lippertové-Grunerové (2005, s. 179) je
tato metoda piekvapive ucinnd a umoziuje i terapii t€zkych, dlouhodobé¢ pretrvavajicich
kontraktur. Pfi terapeutickém sadrovani je kontrahovand koncetina udrzovana
Vv korigované pozici.
Vedouci hypotézou je jednak, Ze dlouhodobym protaZzenim svaloviny v sadie
dochazi ke zvyseni poétu sarkomer, jednak ze zmensenim proudu aferenci se
umozni vznik nové rovnovahy motoriky. Argumentaci této hypotézy podporuje
velmi dobry Gcinek sériovych sader ve srovnani s polohovacimi dlahami, v nichz
redukce aferenci neni Uplna. Sadra se ve vétSin€ ptipadli vymeéiuje jednou tydné.
V nové korigované pozici je koncetina znovu cirkularné zasadrovana. Provadi se
tak dlouho, dokud se nepodafi dosdhnout fyziologické pozice kontrahovaného
kloubu, ale ve vétsing piipadii maximalné Sestkrat. Je to velmi dilezité, protoze
pokud zlstane i1 jen mald kontraktura, ma pacient velké riziko recidivy

(Lippertova-Grunerova, 2005, s. 179).

Operacni intervence by méla byt indikovana jen piipadech, kdy vSechny
konzervativni moznosti terapie kontraktur selhaly. Lippertova-Grunerova (2005, s. 179)
upozorituje na skutecnost, Ze Slacha ktera byla prodlouZena, pfefiznuta nebo

transplantovana, jiz nikdy nemize fungovat stejnym zptsobem jako diive.

2.3 PROBLEMATIKA KYCELNICH KLOUBU

U pacienti se SMA je subluxace a luxace kyc¢elniho kloubu ¢astou komplikaci
zdravotniho stavu (Wang et al. 2007, s. 1042). Nazory odborniki na management
l1ékai'ské péCe u subluxace a luxace kycelniho kloubu u SMA nejsou zcela jednotné

(Canavese & Sussman, 20009, s. 49).
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Canavese a Sussman (2009, s. 49) na zaklad¢ studie uvadéji, Ze u nechodicich
pacientll se SMA se podstoupeni chirurgické repozice kycelnich kloub nedoporucuje.
Chirurgicka intervence totiz vystavuje pacienty se SMA zvySenému riziku operacnich a
pooperaénich komplikaci, zejm. respiracnich. Dal$Sim divodem, pro¢ obvykle neni
operacni feSeni nutné, je podle Wanga et al. (2007, s. 1045) skutecnost, ze kycelni
subluxace a luxace u SMA jsou ziidkakdy bolestivé a po chirurgické repozici ¢asto
nasleduje recidivujici luxace. Pacienty se subluxaci ¢i luxaci kycelniho kloubu je vSak

nutné pravidelné sledovat (obrazek 3) (Canavese & Sussman, 2009, s. 49).

d

r

3 years 6 months

Obrazek 3: RTG snimek luxace kycelniho kloubu pacienta se SMA 11. typu;

A - pacient ve v€ku 3 let 6 mésict, B - tentyz pacient ve v€ku 10 let 3 mésict.

(Canavese & Sussman, 2009, s. 48)
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3 LECEBNA REHABILITACE U SPINALNI
MUSKULARNI ATROFIE

Pro onemocnéni SMA je, stejné jako pro vétSinu neurodegenerativnich
onemocnéni, typickd progrese onemocnéni navzdory komplexni 1¢kaiské péci. Protoze
kauzalni terapie dosud neni znamad, provadi se pfevazné symptomaticky zaméiena
komplexni 1écba, v niz je uloha rehabilitace nezastupitelna (Horacek in Kolat, 2009, s.
373). | kdyz se 1éCebna rehabilitace za posledni pulstoleti stala nedilnou slozkou
zdravotnictvi a v terapii chronickych neurologickych onemocnéni ma zasadni roli,
Ressner a Sigutova (2001, s. 31) upozoriiuji na skuteénost, Ze jeji problematika
Vv neurologické literatufe pon¢kud opomijena a patii mezi malo zastoupena témata.

,Lécebna rehabilitace je nedilnou soucasti zdravotni péce a zahrnuje soubor
rehabilita¢nich, diagnostickych, terapeutickych a organizaénich opatieni smétujicich
k maximalni funk¢ni zdatnosti jedince a vytvofeni podminek pro jeji dosazeni (Calta &
Kolar in Kolaf, 2009, s. 2). Lécebna rehabilitace je zajistovana prostiednictvim
nemocni¢ni liZkové péce, ambulantni péfe a odbornych lécebnych ustavl. Proces
lécebné rehabilitace vychéazi z kratkodobého rehabilitaéniho planu (Calta & Kolaf in
Kolar, 2009, s. 2-3). Metody 1é¢ebné rehabilitace jsou zaméfeny piredevsim na ovlivnéni
funkce (Vacek, 2005, s. 302). Rehabilitace by méla byt soustavna, pravidelna,
systematickd, zahdjena co nejdiive od stanoveni diagnézy. Z celého komplexu tzv.
ucelené rehabilitace funguje podle Vacka (2005, s. 302) na odpovidajici arovni pouze
1écebna rehabilitace.

V piipadé onemocnéni SMA, kdy jsou moznosti kauzalni 1écby omezeny, slouzi
prostfedky lé¢ebné rehabilitace zejména k nasledujicim cilim:

e udrzeni funk¢nich schopnosti
e zpomaleni progrese onemocnéni

e prevence dekompenzace dosazeného stavu (Calta & Kolaf in Kolat, 2009, s. 4).

Zakladni metodou 1éCebné rehabilitace je fyzioterapie, ktera ve svych ptistupech
pouziva rizné manualni postupy a fyzioterapeutické koncepty, které¢ vychdzeji zejména
ze zékladt klinické neurofyziologie (Kolaf, 2009, s. 22). Dalsi obory vyuzivané
Vv IéCebné rehabilitaci zahrnuji myoskeletalni medicinu, balneologii, balneoterapii,

ergoterapii, fyziatrii,
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fyzikalni terapii a rehabilita¢ni inzenyrstvi (Calta & Kolar in Kolaf, 2009, s. 4).
Vybrané metody a koncepty lécebné rehabilitace vhodné u pacientli se spindlni

muskularni atrofii budou popsany v nasledujicich kapitolach.

3.1 DECHOVA REHABILITACE U SPINALNi MUSKULARNI
ATROFIE

Plicni rehabilitace je individudlné stanoveny multidisciplinarni program péce o
pacienty s chronickou respiratni poruchou sméfujici k optimalizaci fyzické a
spolecenské vykonnosti. Respiracni fyzioterapie je uz$i pojem tykajici se technik
dechové rehabilitace, kdy ovlivnéni dychani ma svym specifickym provedenim 1écebny
vyznam. ,,Pomoci technik plicni rehabilitace a respirani fyzioterapie lze usnadnit
dychani, aktivovat dychaci svaly, obnovit a ovlivnit dechovy stereotyp, zlepsit
ventilacni parametry, zlepSit mobilitu hrudniku, kontrolovat zanéty dychacich cest,
snizit dusnost, zlepsit efektivitu kasle, snizit pocit uzkosti a preladit autonomni nervovy

systém (Zdafilova et al., 2005, s. 267).

3.1.1 Respiracni obtize pacientti se spinalni muskularni atrofii

Respiracni komplikace piedstavuji hlavni pfi¢inu morbidity a mortality pacientli
s onemocnénim SMA typu I a II (Oskoui & Kaufmann, 2008, s. 500). Podle Schroth
(2008, s. 246) je pro efektivni management respiracni péée u pacientli se SMA klicova
spoluprace s rodinou ditéte. Je tieba obeznamit rodinu s dulezitosti a moznostmi
respiracni péce, jak terapeutické, tak pfistrojové, a dale stanovit konkrétni cile, kterych
chceme dosahnout. Je nutné spolupracujiciho rodinného ptisluSnika zaucit ve spravném
provadeéni respiracni fyzioterapie a v piipadé potieby doporulit potiebné technické
vybaveni (Schroth, 2008, s. 246).

Pii onemocnéni SMA dochdzi k oslabeni interkostalnich dychacich sval, avSak
funkce branice je postizena vyrazné¢ méné. Hrudnik pacienti se SMA typu I a Il ma
obvykle zvonovity tvar (obrazek 1) ndsledkem nevyrovnané svalové souhry branice a
oslabenych interkostalnich svali. Castym nalezem je u pacientii se SMA 1. a II. typu
hrudni deformita pectus excavatum (Schroth, 2008, s. 245). Dusledkem oslabeni
respiracnich svald, které zabraiuji fyziologické expanzi a clearance plic, je vyvoj plicni

poruchy typu restrikce (Oskoui & Kaufmann, 2008, s. 500). Restriktivni plicni
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onemocnéni je dale komplikovano zvySenym rizikem aspirace a infekce (lannaccone,

2007, 974).

[y AN

Obrazek 4. Nefyziologicky vyvoj plic: vlevo — zdravé plice, vpravo — zvonovité

plice pacienta se SMA (Schroth, 2008, s. 245)

Nefyziologické zapojeni respiracnich svalti spolu s dalSimi faktory ovliviiujici
respiraci u pacientll se SMA ma obvykle nasledujici dusledky:
e neefektivni kasel vedouci K nedostatecné airway-clearance;
e rozvijejici se respiracni insuficience, hypoventilace béhem spanku;

o nedostatecny a nefyziologicky vyvoj hrudniho kose a plic (obrazek 4);

infekce, které dale akcentuji svalovou slabost a vedou k naruseni integrity

plicniho parenchymu (Schroth, 2008, s. 245).

Zdatilova et al. (2005, s. 267) dopliuje vycet nejcastéjSich poruch dychani u
neurologicky nemocnych pacientd navic o nasledujici poruchy:
e pokles maximdlnich inspiracnich a expiracnich tlaki, progresivni pokles

inspiracni vitalni kapacity (IVC);

zvySend produkce sputa;

o zvysSend zanétlivd odpove,

bronchospasmus;

riziko rozvoje atelektdzy;

casté aspirace.

Pacienti se SMA jsou vystaveni vysokému riziku postanestetickych komplikaci,
které mohou vést ke dlouhodobé intubaci, nemocni¢nim infekcim, tracheotomii a
dokonce ke smrti. Je nesmirné dilezité, aby byl pfed operaci pacientiiv dychaci stav
optimalizovan (Wang & Finkel et al., 2007, 1036).

Neefektivni kasel vede ke zhorsenému cisténi dychacich cest (airway-clearence),

které¢ miize vést az k rozvoji atelektazy a kolapsu plic. Z tohoto divodu je naprosto
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nezbytnou soucasti 1écebné rehabilitace dechova rehabilitace s vyuzitim technik airway-
clearence. (Oskoui & Kaufmann, 2008, s. 500).

Dalsim faktorem, ktery piispiva k exacerbaci respiracnich obtizi u pacientii se
SMA, jsou progredujici deformity patete v kombinaci s hrudnimi deformitami. Z tohoto
divodu Novékova doporucuje mimo dechovou rehabilitaci téz rehabilitaci nejlépe podle
Klappa ¢i Schrotha (Novakova et al., 2006, s. 264-265). Novakova uvadi: ,,U SMA I a
IT se navzdory protetické a mnohdy 1 chirurgické intervenci vétSinou vyvine tézka
skolioza, coz spolu se slabosti dychaciho svalstva véetné branice vede k vySe zminéné
chronické alveolarni hypoventilaci a porusené mukociliarni clearance, posléze pak k
zavaznym plicnim komplikacim (opakované pneumonie, méstnani hlenll) az smrti.
Proto je nezbytné u téchto pacientli prubézné sledovat dychaci funkce a véas myslet i na
indikaci neinvazivni (nazalni) domaci podpurné plicni ventilace® (Novakova et al, 2006,
S. 262).

3.1.2 Vysetreni dechovych funkci

Pti vySetfeni dechovych funkci u pacientd se SMA je zdkladnim diagnostickym
voditkem je FVC (usilovna vitalni kapacita), dale méfreni FEV; (forsirovany expira¢ni
objem za 1s), pomér FEV,/FVC, dechovou frekvenci, Vt (dechovy objem), MV
(minutovy objem), PI max (maximdlni inspiracni tlakdi. Novadkova uvadi, Zze
»spirometrické vysetfeni ukazuje zejména u SMA 1. a II. typu jiz zahy restriktivni plicni
poruchu, v nékterych ptipadech pozdé&ji navic i poruchu obstrukéni (t€zké deformity
rudniku, pétefe a bronchill, recidivujici plicni infekty s hypersekreci a obtiznou

expektoraci, plicni atelektazu atd.)* (Novakova et al., 2006, s. 563).

3.1.3 Respiracéni insuficience

Jednou z vaznych a ¢astych komplikaci nervosvalovych onemocnéni véetné SMA
je respira¢ni insuficience (RI), ktera se mtize stat pii¢inou smrti (Novakova et al., 2006,
S. 261). Cilem je v€as odhalit ty nemocné, u kterych hrozi ventilacni selhani, dfive nez
se plné¢ RI vyvine. Vondrackovd et al. upozorfiuje na casté chybné pficitani
nespecifickych pfiznakit RI samotnému onemocnéni: ,,Pfi monitorovani pulsni
oxymetrii nemusime pocinajici hypoxémii zaznamenat, coz je ddno tvarem disociacni
ktivky hemoglobinu. Musime proto aktivné anticipovat klinické ptiznaky rozvijejici se
hypoxémie, které jsou Casto nespecifické a mohou byt chybné pokladany za privodni

jev neurologického onemocnéni — tuzkost, neklid, dezorientace, bolesti, poceni,
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nespavost, tachykardie* (Vondrackova & Sonkova, 2007, 15). Podle Novékové et al. na
hrozici RI upozoriiuje nadméré zapojeni pomocnych dychacich svali (zejm. mm.
scaleni a mm. sternocleidomastoidei) a paradoxni dychani, které pfedchazi paradoxni
respiraci. ,,Pfi paradoxnim dychani pfi inspiriu dochéazi ke zvedani hrudniku kranidln¢ a
vtahovani bficha, v expiriu je pohyb opacny. Paradoxni dychdni vyrazné¢ zvySuje
dechovou praci a hrozi riziko vyznamné hypoventilace®. Dal$imi ptiznaky RI jsou
namahova dusnost, dyspnoe vleZe, tachypnoe a cyandza. Novakova et al. (2006, s. 561)
vsak uvadi, Ze ,,obvykle jiz dlouho pfed tim se objevuji poruchy spanku, zvySena ranni
unava a cefalgie, tachykardie, poruchy koncentrace, nadmérnd denni spavost,

dyspeptické obtize, kterych je nutno si v€as vSimnout.*

3.1.4 Respiracni komplikace ve spanku

,U pacientll se SMA se narulstajici slabost inspiracnich svali projevuje pfedevsim
V horizontalni poloze a ve spanku“ (Novakova et al; 2006, s. 263-264). U pacientd
s onemocnénim SMA 1. a II. typu se postupné rozviji no¢ni hypoventilace (Oskoui &
Kaufmann, 2008, s. 500). ,,Zejména v REM (rapid eye movement) spanku lze pozorovat
hypopnoe az apnoické pauzy i poklesy saturace hemoglobinu pod 90%. Pozd¢ji se
objevuji i v non-REM (non-rapid eye movement) spanku, nartstaji probouzeci reakce a
horsi se celkova kvalita spanku* (Novakova et al., 2006, s. 263-264). ,,Vyznamné je u
pacientl vyhodnoceni poctu apnoi/hodinu spanku — apnoe index (Al), hypopnoi —
hypopnoe index (HI) a desaturaci.“ Za patologicky je povazovan index
apopnoe/hypopnoe (AHI) 5 a vice, pocet desaturaci pak vice nez 3-4%. Optimalni
vySetfovaci metoda umoznujici dokumentovat vSechna spankova stadia vcetné
probouzecich reakci je celonoéni spankova polysomnografie (CPGS) spojena
s monitoraci EKG, méfenim dechové frekvence, tepu a saturace hemoglobinu kyslikem

(Novakova et al., 2006, s. 264).

3.1.5 Potrebné pristrojové vybaveni

Dtlezitym vybavenim pro pacienty se SMA typ | a Il. pulzni oxymetr méfici
momentalni saturaci hemoglobinu kyslikem je (Schroth, 2008, s. 245). Normou pro
saturaci hemoglobinu kyslikem je 95 az 98% (Novakova et al., 2006, s. 564). ,,Méfenim
krevni saturace pomoci pulzniho oxymetru lze zjistit expektoraéni efekt respiracni
fyzioterapie* (Novakova et al., 2006, s. 565). Snizeni saturace kyslikem pod 94% je

podle Schrothové indikaci k pouZziti asistovaného kaSle. Pokud nedojde ke zvySeni
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saturace, méla by byt zahajena néktera z dalsich technik airway-clearance a pacient by
m¢él byt umistén na respira¢ni podporu (Schroth, 2008, s. 248).

U pacientii s trvalou hypoxemii a naslednou hyperkapnii je tieba zvazit 1écbu
pomoci neinvazivni ventilace (NIV) (Smolikova & Macek, 2006, s. 125). Neinvazivni
ventilace je formou pietlakového dychani pomoci specialni masky nebo helmy.
,Kli¢ova pro uspéch je spravna volba indikace, casové hledisko a spravny vybér masky,
ventildtoru a ventilacniho rezimu* (Herold, 2008, s. 506). Pro pacienty se SMA se
V soucasnosti nejlépe osvédCuji ventilacni pfistroje zajistujici dvoutroviovy pretlak
v dychacich cestach — Bilevel Positive Airway Pressure (Bi/PAP) vybavené
zvlhéovacem, které vyborné toleruji také malé déti (Novakova et al., 2006, s. 564).
Podle Danielové (in Kolaf, 2010, s. 377) ,,pii rozhodovani o neinvazivnich ventilanich
metodach plati, ze pokud v etiologii dechovych problému prevazuje oslabeni dychacich
svall nad oslabenim bulbarniho svalstva, jsou neinvazivni techniky vétSinou uspésné a
lze jimi i1 dlouhodobé ptedejit tracheostomii. Pokud pfevazuji bulbarni obtize, pacienti
vétSinou neinvazivni techniky netoleruji a respiranim komplikacim lze zabranit jen
provedenim tracheostomie.

Kratkodobé cile pti pouziti NIV u pacientl se SMA zahrnuji zmirnéni symptomi
respiraéni insuficience, minimalizace dusnosti jako dusledek sniZzeni dechové prace,
zlepSeni nebo stabilizovani vymény dychacich plynd, zvySeni komfortu pacienta a
vyhnuti se intubaci. Dlouhodobymi cili pfi vyuziti NIV jsou zlepSeni kvality Zivota,
prodlouzeni a zvySeni kvality spanku a celkové prodlouZeni délky zivota pacienta
(Schroth, 2008, s. 246).

Smolikova (in Smolikova & Macek, 2006, s. 125) zdlraziuje, ze vyuZziti
neinvazivni podpory dychdni neni dlivodem pro vynechani fyzioterapie. Kratsi a ¢astéjsi
lekce Setrné vedené fyzioterapie pomahaji pacientovi zmirnit progresi onemocnéni a
prekonat subjektivné velmi obtizné obdobi ,,Obnoveni dobré hygieny dychacich cest je
neustdle prvofadym cilem respira¢ni fyzioterapie. V pribéhu napojeni pacienta na
pfistroj neinvazivni ventilace se nejcastéji uplatiiuje dychani formou autogenni drenaze
a individualng volené techniky aktivniho cyklu dychani. Uprava délky a obsahu cviteni
je vzdy individudlni a pii opakovani lekci 1 v pribéhu téhoz dne je adekvatné
pfizptisobena stavu pacienta“ (Smolikova & Macek, 2006, s. 125-126).

Zavedeni tracheostomie u pacienti se SMA je zvazovano v piipad¢ cCastych
akutnich plicnich infekt u nesedicich pacientt. KliCovym cilem je snizit pocet a délku

hospitalizaci ditéte na Jednotce intenzivni péce (JIP). Tracheostomie v§ak nemusi nutné
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zlepsit kvalitu zivota nebo snizit pocet hospitalizaci. Podle doporuceni konsenzu z roku
2007 je vhodné vyuziti tracheostomie konzultovat srodi¢i na zékladé¢ zhodnoceni
kvality Zivota ditéte, zvazeni jiné respiracni podpory a pfani rodicti. Tracheostomie neni

indikovana u sedicich pacientia (Wang et al., 2007, s. 1036).

3.1.6 Respiraéni fyzioterapie
»Respiracni fyzioterapie (RFT) je uzSi pojem tykajici se technik dechové

rehabilitace, kdy ovlivnéni dychani méa svym specifickym provedenim lécebny vyznam*
(Zdatilova et al., 2005, s. 267). Podle Novakové et al. je RFT u pacienti se SMA
nesmirn¢ dulezitd jak z preventivniho, tak lécebného hlediska. ,,Méfenim krevni
saturace pomoci pulzniho oxymetru lze zjistit expektoracni efekt RFT.” (Novakova et
al., 2006, s. 565). Respira¢ni svalovy trénink ukazal zlepSeni parametrd jako Pj max
(maximalni inspiracni tlak) a Pe max (maximalni exspiracni tlak). Narast expiracni
svalové sil je sice podle Novakové et al. (2006, s. 565) rychle ztracen, ale ,,pfesto se
objevuje dlouhodobé zlepseni v souvislosti s respiraénim svalovym tréninkem a sniZuje
se vyskyt respira¢nich poruch®. ,,Hlavni priority RFT jsou:

e zlepSeni hygieny dychacich cest

o zvySeni prichodnosti dychacich cest

e snizeni bronchidlni obstrukce

e dosazeni a udrzeni pocitu zdravi“ (Smolikova & Macek, 2010, s. 75).

,Fyzioterapeuticky postup je stanoven na zadklad¢ kineziologického vySetieni,
které se zamétuje jednak na odhaleni nezadoucich projevi dychéni, jednak na stanoveni
intenzity a nasledkd vlivu odchylek dychdni na pohybovou soustavu nemocného
(Smolikova in Kolaf, 2010, s. 252).

Techniky hygieny dychacich cest (airway-clearence techniques) jsou u pacientl se
SMA nesmirn¢ dtlezité pro jejich vyuziti ptfi prevenci a 1é€bé respiracnich infektd
(lannaccone, 2007, 975). ,,Cilem drenaznich technik RFT je nejprve dosahnout a
nasledné udrzet co nejlepSi odstranéni hlenti z dychacich cest, tedy zajisti jejich
optimalni hygienu a tim také dobrou prichodnost. Pti jejich aplikaci je nutni aktivni
spoluprace pacienta. Vzdy se jednd o individualni cvicebni lekce* (Smolikovd &
Macek, 2010, s. 74).

,»Do skupiny metod a technik hygieny dychacich cest patfi autogenni drendz

(AD), aktivni cyklus dechovych technik (ACBT), PEP systém dychéani (PEP, Positive
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Expiratory Pressure systém of breathing), intrapulmonalni perkusivni ventilace (IPV),
inhalacni 1é¢ba v kombinaci s drenazni technikou respiracni fyzioterapie (RFT)“
(Smolikova & Macek, 2010, s. 74). Z divodu velkého rozsahu managementu dechové
rehabilitace u SMA bude podrobné&ji popsano pouze pouziti oscilujiho PEP systému
dychani a autogenni drenaz. Pouziti inhala¢ni terapie mukolytik, bronchodilatatora a
kortikosteroidii u pacientt se SMA bylo oznaceno v konsenzu zroku 2007 za
nedostatecné prozkoumanou oblast ve v prevenci a 1€cb¢ pacientii se SMA vyzadujici
dalsi védecky vyzkum (Wang et al., 2007, s. 1036).

Ptistroje  vyuZzivajici spojeni pozitivniho vydechového ptetlaku (PEP)
a kmitavého, vibra¢niho efektu uvnitt dychacich cest jsou vhodnou soucasti nezbytné
péce o hygienu dychacich cest (Smolikova & Macek, 2010, s. 83). PEP pti dychani proti
davkovanému odporu zvysuje intrabronchiélni tlak a vibrace pfenaSené do dychacich
cest napomahaji mobilizaci a evakuaci sputa zevnitf dychacich cest (Smolikova &
Macek; 2006, s. 101). V praxi se z piistroji vyuzivajicich oscilujici PEP systém dychani
nejcastéji vyuzivaji RC-Cornet Acapella a flutter (Smolikova & Macek, 2006, s. 101).

3.1.6.1 RC-Cornet

Pouziti RC-Cornetu je vhodné pro fyzioterapii nejmensich déti, zejména pro jeho
absolutni funkéni nezavislosti na poloze pacient pii cviéeni. ,,Cornet snizuje ptilnavost a
viskozitu hlenil u pacientli s bronchiektaziemi. Také zvlastni chréivy zvuk, ktery cornet
vydava, je vitanou motivaci pro nejmensi déti“ (Smolikova & Macek, 2006, s. 106).
K velmi zajimavému zavéru doSel Cegla (2000) ve studii, v niZ porovnaval efekt pouziti
flutteru a RC-Cornetu, a¢ byla studie provedena u devadesati pacientd s jinym typem
respiratniho onemocnéni (obstrukce), neZ nachazime u pacienti se SMA. Cegla
porovnanim celotélové pletysmografie a analyzou krevnich plyni pted a po fyzioterapii
s flutterem a RC-Cornetem prokazal stejnou efektivnost RC-Cornetu a flutteru (Cegla,
2000, s. 444).

3.1.6.2 Acapella

U pacientt vSech vékovych kategorii vcetné déti je vhodné uziti Acapelly, jejiz
vyhodou je nezavislost na cvicebni poloze téla. Hlavni ucinky Acapelly jsou usnadnéni
mobilizace sputa v dychacich cestach, usnadnéni expektorace a predchazeni vycerpani
po fyzioterapii. Dychani s Acapellou je jednou z drenaznich technik u vétSiny
hospitalizovanych inkubovanych pacientli zavislych na invazivnim typu mechanické

ventilace (Smolikova & Macek, 2006, s. 107). U pacientli se SMA je Acapella Choice
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zvlasté vhodna pro jejich velkou néachylnost k nebezpe¢nym chronickym infekcim.
Podle Smolikové je tento typ Acapelly vhodnym pro pacienty s nebezpecim chronické
infekce dychacich cest, protoze Ize rozlozit na jednotlivé Casti a hygienicky oSetiit

sterilizaci do 134°C (Smolikova & Macek, 2010, s. 87).

3.1.6.3 Flutter

DalSim piistrojem airway-clearence vyuzivajicim oscilujictho PEP systému
dychani je flutter. Pouziti flutteru vSak vyzaduje aktivni, dobrou spolupraci pacienta -
vyzaduje zaujeti urCité polohy téla, protoze technika flutterovani je stézejni pro dosazeni
adekvatnich vysledki. Smolikova jednoznaéné doporucuje provadét pravodni
instruktaze flutterovani pod odbornym vedenim respiracniho fyzioterapeuta. Smolikova
uvadi, ze jiz ve véku dvou let dokaze détsky pacient velmi dobie pouzivat flutter a ve
véku tii let je schopen samostatné a dobie flutterovat. ,,Zvlastn¢ vyhodna je
trojkombinace inhalace + autogenni drenaz + flutter, ktera zintenziviiuje mobilizaci

sekretu a zkracuje jednotlivé lekce fyzioterapie™ (Smolikova & Macek, 2010, s. 83-84).

3.1.6.4 Autogenni drenaz

Autogenni drenaZz (AD) je metoda respiracni fyzioterapie, jejiZz autorem je Jean
Chevallier. AD vyuZiva kontrolovan¢ho dychani k maximalizaci vydechového proudu
s minimalnim uzavienim dychacich cest (Fink, 2007, 216). Podle Smolikové je AD pro
vSechny jedince s chronickou bronchidlni hyperprodukei sputa bazalni technikou RFT.
Zakladnim principem AD je odlepit, sesbirat a evakuovat uvolnéné hleny do hornich
dychacich cest a nasledné kontrolovanou expektoraci hleny odstranit. AD cvi¢i pacienti
sami nebo s asistenci fyzioterapeuta nebo dalsi edukované osoby. ,,Soucasti drenaze
jsou manualni kontakty a manévry (posuny rukou), automasdz, manualni pruzeni a
jemné exspiracni komprese na hrudniku. Kontaktni, pfesné lokalizovand manudlni
vydechova dopomoc fyzioterapeuta na pacientové hrudniku usnadiiuje mobilizaci
sekretu” (Smolikova & Macek, 2010, s. 77). Konsenzus z roku 2007 doporucuje
provadéni posturalni drenaze (postural drainage) u pacient se SMA (Wang et al., 2007,
s. 1037). Velkou vyhodou AD oproti posturalni drenazi je, Ze ji pacienti mohou
provadét sami a kdykoli potiebuji, bez nutnosti asistence druhé, edukované osoby (Fink,
2007, 2017). Dnes jiz je v Ceské republice posturalni drenaZ nahrazena autogenni

drenazi (AD).
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3.1.6.5 Respiracni handling

U pacienti v novorozeneckém a kojeneckém véku patii mezi hlavni soucasti
respiracni fyzioterapie respiracni handling (RH). RH je podle Smolikové (2010, s. 133)
mozno chapat jako koncept fyzioterapie zalozené na neverbalni, ale mnohostranné
komunikaci s ditétem, které plné vyuziva pusobeni psychologické intervence
manualniho a télesného kontaktu mezi rodi¢i a ditétem. ,,RH vychéazi z principa
vyvojové kineziologie a neurofyziologické facilitace dychani. RH je aplikace uplatnéni
principti respiracni fyzioterapie na neurovyvojovém podklad¢ ditéte. RH se aplikuje
formou polohovani ditéte, manipulace pii bé€znych dennich ¢innostech a stimulaci
z reflexnich kontakti ve fyzioterapii, kterymi jsou vyvolany pozadované a piedem
uréené pohybové reakce s dechovou odezvou. Polohovani ditéte se provadi jiz v naruci
rodi¢e, a to se zfetelem na ovlivnéni pohybové osy dychani panev-pater-hlava“
(Smolikova & Macek, 2010, s. 133). ,.Jednd se o uchopeni, které ma 1écebny raz a jehoz
efekt je kontrolovatelny palpaéné — v rukou citime dechové pohyby hrudniku, a také
akusticky — slysitelné — aktivni vydech usty se zvukovym projevem ditéte. RH trva
nepietrzité¢ 24 hodin denn¢ a specialni pohyby a uchopeni ditéte se musi rodi¢e presné
naucit“ (Smolikova & Macek, 2010, s. 133). V¢asné zahajeny RH ma preventivni vliv
na vznik chronické Unavy dychacich svalii a také na vznik deformit hrudniku, snizuje
jejich Cetnost i tizi (Smolikova & Macek, 2010, s. 138). Prevence hrudnich deformit je
v cilech rehabilitace pacientt se SMA zasadni (Wang et al., 2007, s. 1043).

3.2 PROPRIOCEPTIVNIi NEUROMUSKULARNI FACILITACE

Fyzioterapeutickou metodu proprioceptivni neuromuskularni facilitace (PNF)
vypracoval americky lékat a neurofyziolog Dr. Herman Kabat (1913-1995) v letech
1946-1951, vyznamny podil na rozvoji metody méla také fyzioterapeutka Margaret

Knott (1918-1978) a Dorothy Voss (1914-1996) (Pavlu, 2002, s. 27).

3.2.1 Principy metody proprioceptivni neuromuskularni facilitace

Zakladnim neurofyziologickym mechanizmem PNF je cilené ovliviiovani aktivity
motorickych neuronil pfednich rohii misSnich prostiednictvim aferentnich impulza ze
svalovych, Slachovych a kloubnich proprioceptori. Kromé toho jsou misni motorické
neurony ovliviiovany také prostfednictvim eferentnich impulst z mozkovych center,

kterd mj. reaguji na aferentni impulsy, pfichazejici z taktilnich, zrakovych a sluchovych
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exteroreceptorti. Potiebné stimulace proprioceptori se dosahuje pomoci riznych
terapeutickych hmatti, pasivnich ¢i aktivnich pohybi a vyuzitim vhodné
prizpasobenému odporu. Vyznamnymi prvky PNF jsou standardni pohybové vzorce
(patterns), pfizptisobované vedeni pohybu, vyuziti facilitatnich prvkt, déale pak
fenomény iradiace a sukcesivni indukce. Principidlnim ukolem terapeuta je neustalé
pfizpisobovani velikosti odporu a vyuziti dalSich facilitacnich prvka aktudlni sile
procvicovanych ¢asti svali v dané fazi pohybu a jeho kvalité (Pavld, 2002, s. 28).

Metoda PNF je zalozena na komplexnim vyuzivani Sesti hlavnich terapeutickych
prosttedkll oznacovanych jako zakladni principy, kterymi jsou v ramci propriocepce
stimulace pomoci svalového protazeni (stretch), stimulace kloubnich receptort,
adekvatni mechanicky odpor a vrdmci exterocepce taktilni stimulace a manuelni
kontakt, zrakova a sluchova stimulace (Zounkova & Kolat in Kolat, 2009, s. 276).

Techniky metody PNF podporuji ¢i urychluji odpovédi nervosvalového aparatu
pfes mechanismus stimulace proprioceptori. Neurofyziologicky mechanismus PNF
vychazi ze zasady, ze mozek ,,mysli“ v pohybech, a ne v jednotlivych svalech. Proto
jsou zdkladnim stavebnim kamenem PNF pohybové vzorce (Zounkova & Kolaf in
Kolar, 2009, s. 276). Pohybové vzorce (patterns) pro horni a dolni koncetiny,
vypracované v ramci metodiky PNF, maji diagonalni priib¢h a skladaji se ze tii slozek —
flekéni ¢i extencni, abdukéni ¢i addukéni a zevné €i vnitin€ rotac¢ni. Pohyb v ramci
pohybového vzorce je vybavovan ¢i facilitovan pomoci proprioceptivni a exteroceptivni
stimulace a pohyb je manuelné veden terapeutem, ktery vyuziva riznych posilovacich ¢i
relaxacnich technik. Cvi€eni v pohybovych vzorcich odpovida provadéni zakladnich
pohybil v béZném dennim Zivoté a pfispiva tak ke zvySeni samostatnosti a sebeobsluhy
pacienti se SMA (Pavlu, 2002, s. 28).

PNF vyuziva fenoménu iradiace (overflow) a sukcesivni indukce. Fenomén
iradiace umoznuje vyzarovani svaloveé aktivity ze svall siln€jSich na svaly oslabené,
piip. rozsifeni aktivity na cely svalovy fetézec. Déje se tak prostfednictvim sumace
ucinnych impulst (napft. stretch impuls + verbalni vyzva + zrakové sledovani cviku +
manuelni kontakt + svalovd prace proti maximalnimu odporu). Fenomén sukcesivni
indukce spociva ve zvySeni excitability agonistickych svali pomoci prediazené
kontrakce ptislusnych antagonistl. Po kontrakci antagonisty je tedy agonista vykonné;si

(Pavla, 2002, s. 28).
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Kontraindikace vyuziti metodiky PNF jsou n¢které zdvazné onemocnéni srdce,
metastazujici zhoubné nadory a horecnaté stavy a dale aplikace odporu distaln¢ od

lokalizace fraktury (Sidakova, 2009, s. 335).

3.2.2 Vyuziti metody neuromuskularni facilitace u spinalni

muskularni atrofie

Pii provadéni metodiky proprioceptivni neuromuskularni facilitace dochdzi k
vyznamné aferenci z proprio- a exteroceptort do mozku (Zounkova & Kolaf in Kolat,
2009, s. 276). Pro pacienty se SMA lze v ramci metodiky PNF vyuzit fenoménu
iradiace K rozsifeni aktivity ze silngjSich svalt (které maji zachovaly vétsi pocet
motorickych jednotek) na svaly oslabené vlivem degenerativniho poSkozeni piednich
roht misnich. Pasivni provadéni pohybovych vzort pro koncetiny u imobilnich pacientti
pomahd udrzovat zachovaly rozsah pohybu ve vSech tfech rovindch zaroveii a plsobi
preventivné proti vzniku kontraktur. Vyhodou PNF je jeji Siroké vyuziti pro pacienty
rizného véku a v riznych fazich onemocnéni SMA, pficemz pouzité techniky a
facilita¢ni prvky terapeut individudlné prizpisobuje aktudlnim moznostem pacienta. Pro
vétSinu posilovacich technik PNF v rdmci metodiky PNF, je nutna aktivni spoluprace
pacienta, ktery rozumi pokynim terapeuta. Proto u malych détskych pacienti se SMA,
které pokyniim nerozumi, nemohou spolupracovat ¢i spolupraci odmitaji, a také
pacientll s pokroc¢ilou fazi SMA vcetné imobilnich lze vyuzit pasivniho provedeni

pohybovych vzorli nebo vyuziti technik s dopomocnym kontaktem terapeuta.

3.3 VOJTOVA METODA (REFLEXNi LOKOMOCE)

»Na zdklad¢ vlastnich pozorovani a zkuSenosti polozil zdklady metody, resp.
diagnostického a terapeutického principu v 50. letech 20. stoleti ¢esky neurolog Vaclav
Vojta (1917-2001)“ (Pavld, 2002, s. 271). Vojtova metoda reflexni lokomoce (RL) se
osvédcila v rehabilitaci déti 1 dospélych pii nejriizngjSich motorickych lézich (Vojta,
1995, s. 15). Terapie pomoci RL je efektivni nejen u motorickych poruch vzniklych
poruchou centralniho nervového systému, ale i u poruch pohybové soustavy vzniklych z
jinych pii¢in (Zounkova & Safifova in Kolat, 2009, s. 271), tedy v piipadé SMA 1ézi
periferniho motoneuronti na zéklad¢ degenerace miSnich alfa-motoneuronti.

,Profesor Vojta vychédzel =z pfedstavy, Ze zékladni hybné vzory jsou

programovany geneticky v centralnim nervovém systému (CNS) kazdého jedince. Ten
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je ma k dispozici jako «stavebni kameny» pro vzpiimeni a pohyb vpfed* (Zounkova &
Safafova in Kolat, 2009, s. 271). Podle Vojty ,,v dynamickém spontannim pohybu
Cloveéka vidime analogie nebo piimo paralelu s reflexni lokomoci pravé ve svalovych
souhrach, které jsou pifitomny napi. pii spontannim otoceni ze zad na biicho, lezeni
ditéte po Ctyfech nebo pfi volni bipedalni chiizi ¢loveka. V motorické ontogenezi se
vyskytuji vzory vzptimeni a pohybu vpied, cilené motoriky, kterou Ize identifikovat
také jako castecné vzory reflexniho pohybu vpied vyvolaného v ramci reflexni
lokomoce* (Vojta, 1995, s. 16).

Pti poruchach pohybové soustavy a CNS, at’ uz maji jakoukoli pfi¢inu, je
spontanni zapojeni téchto vrozenych pohybovych vzorti omezeno. ,,Technikou podle
Vojty lze vstoupit do geneticky kodovaného pohybového programu ¢lovéka, do jeho
fizeni. Pfesnym zdsahem z periferie (aferentace) je vyvolana pfesnd motorickd odpoved’
(eferentace). V urcitych vychozich polohach se v pfesné vymezenych oblastech téla
provadi manualni aplikace tlaku na tzv. spoustové zoény slouzici k vyvolani
automatickych lokomocnich pohybi, které autor oznacil jako reflexni plazeni a otaceni.

Sumovanou stimulaci zoén lze vyvolat po rizné dobé pisobeni komplexni motorické

reakce® (Zounkova & Safafova in Kolak, 2009, s. 266).

3.3.1 Principy reflexni lokomoce

Podle Vojty mohou byt pomoci reflexni lokomoce casto probuzeny zbytky
hybnosti, které mohou zasadné zlepsSit motoricky nalez (Vojta, 1995, s. 20). Pavld
shrnuje dil¢i cile Vojtovy metody do 4 zakladnich bodi:

1) ,,Nastoleni fyziologickych prib&éhti pohybi, dfive nez tomu bude zabranéno
rozborem patologickych vzort, vzorti ndhradnich.

2) Aktivace téch svali ve fyziologickych pohybovych vzorech ¢i fetézcich, které
dosud pracovaly v patologickych, nahradnich vzorech nebo nepracovaly vibec.

3) Globalni zména v drzeni téla prostiednictvim vyvolani obou komplexnich
pohybovych vzora: ,reflexniho plazeni® a ,reflexniho otaceni. Se zietelem
fizeni ,,rovnovahy* a rovnéz tak k lepsimu a koordinovanéjsimu drzeni téla.

4)Ovlivnéni vegetativnich funkci a dychani* (Pavld, 2002, s. 72).

Pti reflexni lokomoci dochazi ke spravnému zapojeni svalli v ur€itych svalovych

fetézcich a tato vyvolana svalova aktivita se rozsiii na celé télo (Zounkova & Safatrova
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in Kolat, 2009, s. 266). ,,Lokomoc¢ni komplexy — reflexni plazeni (RP) a reflexni otaceni
(RO) — jsou globalni vzory, nebot se aktivuje cela pii¢né¢ pruhovana muskulatura
nejvyssi fidici roviny” (Vojta, 1995, s. 15). Podle Kolafe jsou reflexni lokomoci
aktivovany svaly ve fyziologickych pohybovych vzorech, které dosud pracovaly ve
vzorech patologickych nebo viibec. Dochazi k aktivaci svald, které¢ pacient nedokaze
voln¢ zapojit. Pacient Iépe udrzi rovnovahu a Iépe se orientuje v prostoru. Vnima daleko
1épe své télo, Iépe rozezna tvar a strukturu predméta, tzn., zlepSuji se stereognostické
funkce (Zounkova & Safafova in Kolat, 2009, s. 271).
Pii reflexni lokomoci bude aktivovana veskera muskulatura skeletu i hladké
svalstvo v travicim a vyluCovacim ustroji a vkuzi. Vkuzi se objevi
pilomotorickd a sudomotorickd funkce. Ve vSech jmenovanych oblastech
dochazi k vazomotorickym reakcim. Odpovéd’ prichazi ze vSech trovni centralni
nervové regulace. Zafne na spindlni Urovni, jde ptfes prodlouzenou michu

(»Atemregulation«) az k nejvySSim subkortikdlnim a kortikdlnim funkcim

(Vojta, 1995, s. 21).

Kromé motorickych zmén v organizmu béhem reflexni lokomoce dochazi k celé
fad¢ dalSich reflexnich zmén. Dochdzi ke znacné vegetativni reakci organizmu ve
vztahu K postizenému svalstvu — poceni, zCervenani kaze (Pavli, 2002, s. 72).
,V orofacidlni oblasti mimo zlepSeni polykani a Zvykani dochéazi k nastupu feci,
zlepSuje se vyslovnost a zesiluje hlasovy projeve (Zounkova & Safafova in Kolaf, 2009,
s. 271).

3.3.2 Kontraindikace Vojtovy metody

Absolutni kontraindikace Vojtovy metody neexistuje (Zounkova & Safifova in
Kolat, 2009, s. 272). Relativni kontraindikaci Vojtovy terapie jsou télesné stavy nebo
okolni podminky, které neumoziuji smysluplnou terapii pro dit€¢ nebo vyzaduji fazové
preruseni terapie jako napf. teplota nad 38,5°C, pribéh akutni virézy c¢i infekce,
premedikace pred I€karskym vySetfenim ¢i  medikace vysokymi dévkami
kortikosteroidii, po dohod¢ s lékatem tfi az Ctyfi dny po ofkovani, u metastazujicich
nadort a u diagnosticky jesté neobjasnénych nadort, v akutni fazi po operacich, dokud
neni krevni obéh stabilni, jizva odolnd a je nebezpeci krvaceni, akutni zanétlivé procesy

a maligni formy epilepsie (Zounkova & Safafova in Kolaft, 2009, s. 272; Orth, 2009, s.
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67). ,,Kvalita aplikace Vojtovy terapie zalezi nakonec na vztahu ditéte a referencni
osoby/terapeuta. Vojtovu terapii nelze doporucit, pokud existuji znamky hrubsiho
naruseni tohoto vztahu, jak pii anamnesticky znamém nebo domnélém zneuzivani déti*

(Orth, 2009, s. 67).

3.3.3 Vojtova metoda u pacientt se spinalni muskularni atrofii

Podle Kolate (2009, s. 312) hraje Vojtova metoda u neurologickych diagndz, pti
kterych doslo k motorickému deficitu, velmi dilezitou ulohu. Vojtova metoda je
stézejni zejména u déti, vCetné¢ deti v novorozeneckém a kojeneckém veéku, protoze pii
jeji aplikaci neni nutna védoma spoluprace pacienta (Kolat, 2009, s. 312).

Pro pacienty se SMA, ktefi nejcastéji umiraji na respiracni insuficienci, je navic
Vojtova metoda moznosti, jak ovlivnit a usnadnit dychani ovlivnénim respiracniho
svalstva a také zvySenim vitalni kapacity plic, a to bez volni ucasti pacienta. Podle
Macka je mozné pomoci reflexni lokomoce zvysit vitdlni kapacitu plic vice nez
dvojnéasobné, totéz dokazal v roce 1987 Stierle u paretikii po transverzalni 1ézi misni
(Vojta, 1995, s. 20).

Rodic¢e mohou najit informace o vySkolenych terapeutech Vojtovy metody na
internetovych strankach. Heidi Orth uvadi nasledujici ¢eské webové stranky, na kterych
mohou rodice najit dalsi informace ohledné Vojtovy metody a také seznam pracovist,
které poskytuji terapii Vojtovou metodou: www.vojta.com, www.vojtovocentrum.cz,
www.vojtovaspolecnost.cz, www.rl-corpus.cz (Orth, 2009, s. 209). ,,V Ceské republice
je v ramci propagace Vojtovy metody hlavnim centrem zatizeni L-Corpus v Olomouci,

jehoz lektofti reprezentuji némeckou Vojtovu skolu* (Pavli, 2002, s. 71).
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Vyhody a nevyhody terapie Vojtovou metodou u pacientd se SMA jsou pro prehlednost

uvedeny v nasledujici tabulce:

Vyhody a nevyhody pouziti Vojtovy metody

u pacientil se spinalni muskularni atrofii

Vyhody

Nevyhody

moznost ovlivnéni dychani a vitalni
plicni kapacity bez volni i¢asti pacienta

(Pavlu, 2002, s. 72)

casova a nékdy téz psychicka zatéz rodiny,
ktera provadi kazdodenni terapii v doméacim
prostiedi - davkovani a délka cvicebni
jednotky jsou uréovany individualné

(Orth, 2009, s. 205)

vhodna terapie téz u imobilnich
pacienttl a nespolupracujicich détskych
pacientii (Zounkova & Safafova in

Kolat, 2009, s. 271)

nutnost provadét RL pod vedenim odborné
vyskoleného terapeuta, ktery zaucuje rodinu
a pravideln¢ kontroluje provadéni terapie
(Casto spojené s nutnosti dojizdéni rodiny
do vzdalenéjsiho odborného pracoviste)

(Orth, 2009, s. 208)

reflexni aktivace svalovych souher jiz
paretickych svall a udrzovani funkce
jesté zachovalych svala (Vojta, 1995, s.
16)

Relativni metodicka naro¢nost RL — ne
kazdy rodi€ se nauci spravné provadet
terapii, pii nespravném provadéni terapie
dochazi ke stimulaci patologickych

mechanismu (Orth, 2009, s. 202)

dochazi k prokrveni perifernich struktur

(Vojta, 1995, s. 21)

diskutabilni psychologické zatéZ pro dite,
Z pohledu rodict, ktera vsak nikdy nebyla
prokazana (Orth, 2009, s. 204)

moznost ovlivnéni vegetativni funkce

vnitinich organu (Pavli, 2002, s. 72)

Tabulka 3: Vyhody a nevyhody pouziti Vojtovy metody u pacient se spinalni

muskularni atrofii.

3.4 DYNAMICKA NEUROMUSKULARNI STABILIZACE

Koncept dynamické neuromuskularni stabilizace (DNS) podle Koléie je zaméten

na ovlivnéni funkce svalu v jeho posturdln€ lokomocni funkei (Kolat, 2009, 233).
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3.4.1 Principy konceptu

Koncept je zalozen na poznatku, Ze pfi rozvoji sily svalu nelze vychdzet pouze
z anatomické funkce svalii, ale také zjejich zaclenéni do konkrétni posturalni
(stabiliza¢ni) funkce (Kolatr, 2009, 234).

Za statické situace i pii pohybu jsou jednotlivé pohybové segmenty zpevnény
koordinovanou aktivitou atomistii a antagonisti — koaktivacni aktivitou. Podle Kolate
(2009, 234) ,,posturalni aktivita ptedchéazi a doprovazi kazdy cileny pohyb. I kdyz sval
ve své anatomické funkci (odvozené z jeho zacatku a uponu) dosahuje maximalnich
hodnot, jeho zapojeni v konkrétni posturdlni (stabiliza¢ni) funkci (biomechanickém
fetézci) mize byt zcela nedostatecné a sval v této funkci selhava.*

V konceptu DNS terapeut vyuziva mnozstvi nacvikovych technik, které zahrnuji
nacvik posturalni stabilizace pateie, hrudniku a panve, ovlivnéni tuhosti a zlepSeni
dynamiky hrudniho koSe, ovlivnéni napfimeni patete, nacvik posturdlniho dechového
stereotypu a stabiliza¢ni funkce branice, nacvik posturalni stabilizace patefe s vyuzitim
reflexni lokomoce, nacvik hluboké posturalni stabilizace patefe v modifikovanych
polohdch a cviceni posturdlnich funkci ve vyvojovych tadach. Obecné principy

nacvikovych techniky v DNS Kolaf (2009, 234) shrnul do péti hlavnich bodi:

1) Pii cileném ovliviiovani stabiliza¢ni funkce svalli jsou vyuzivany principy
vychazejici z programi zrajicich béhem posturdlni ontogeneze, tzn. ipsilaterdlni a
kontralateralni lokomoc¢ni vzor, centrace kloubu a jeji reflexni vliv na stabiliza¢ni
funkci, facilitace pomoci spoustovych zon, opérné funkce, odpor proti planované
hybnosti atd.

2) CviCeni terapeut zacind ovlivnénim trupové stabilizace, resp. hlubokého
stabiliza¢niho systému patefe (HSSP), ktera je zdkladnim pfedpokladem pro cilenou

funkci koncetin.
3) Svaly jsou cviceny ve vyvojovych posturadlné lokomocnich fadach. Zaclenéni

svall do téchto fetézc umoznuje modulovat automatické zapojeni svalu v jeho

posturalni funkci.
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4) ,,Pii volbé cviceni pro ovlivnéni (segmentélni) stabilizace je tieba respektovat,
ze zpevnéni segmentu neni nikdy vazano pouze na svaly ptislusného segmentu, ale vzdy

je zaclenéno do globalni svalové souhry vychazejici z opory.

5) Posturalni (zpeviovaci) sila musi vzdy odpovidat sile svall, které pohyb
provadéji. Tudiz sila vykonavajici pohyb nesmi byt vétsi nez sila stabilizujicich svald,
jinak je pohyb proveden nahradnim feSenim, pomoci nahradnich silnéjSich svali (Kolaf,

2009, 234).

3.4.2 Vyuziti konceptu u spinalni muskularni atrofie

U onemocnéni SMA, které se mimo jiné projevuje progredujici svalovou slabosti,
ktera obvykle postihuje nejprve proximalni svaly dolnich a pozdéji také hornich
koncetin v disledku degenerativniho procesu alfa-motoneuronti (Novéakova et al., 2006,
s. 560), nelze cvic¢it svalovou silu analyticky tréninkem jednotlivych svali dle
anatomického zacatku a konce.

Je tfeba cvicit zapojeni svalii v koaktivaci a celém funkénim fetézci, a to jak
Vv otevienych, tak v uzavienych kinematickych fetézcich, protoze samotnéd svalova sila
ke spravné funkci svalu nestac¢i. Vzhledem k tomu, Ze predpokladem pro spravnou a
cilenou funkci koncetin je nutné spravné zapojeni trupové stabilizace (Kolat, 2009,
234), je nacvik hlubokého stabiliza¢niho systému patete (HSSP) u pacienti se SMA
velmi vyznamny. Zv1asté u pacientti se SMA 11, III. a IV. typu ve véku, kdy jiz dobfie
spolupracuji, 1ze koncept DNS vhodné vyuzit k ovlivnéni posturalné-lokomocni funkce

svall a ovlivnéni dechového stereotypu.

3.5 BOBATH KONCEPT (NEURODEVELOPMENTAL
TREATMENT)

Berta Bobathova a Karel Babath ve 40. letech 20. stoleti vypracovali terapeuticky
koncept, ktery byl v pribéhu dalSich padesati let svymi autory neustadle zdokonalovan
dle novych neurofyziologickych vyzkumu (Pavli, 2002, s. 59). Bobath koncept,
Neurodevelopmental treatment (NDT), je komplexni pfistup, ktery kromé jiného
umoziuje ovlivnéni svalového tonu, navozeni a podporu fyziologickych pohybovych
vzorcl, vnimani a prociténi pohybu a v neposledni fad¢ integraci systému, které se

ucastni na fizeni motoriky (Hoskovcova et al., 2008, s. 234).
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3.5.1 Zakladni principy terapie

Bobath koncept ptedstavuje pfistup k pacientovi, ktery je vyuzivan pro praci
S pacientem béhem celého dne. Terapie podle Bobatha byla ve zna¢né mife presunuta
do prirozenych podminek a situaci bézného détského prostiedi (Pavla, 2002, s. 57).

V samotné terapii je kladen velky diraz na terapeutické vySetfeni pacienta, pii
kterém je kladen hlavni diraz na bedlivé pozorovani pacienta, napt. pohybové chovani,
pouzivani rukou, ovladani hlavy a trupu, sklon ke kontrakturdm a celkova funkéni
uroven. Na zaklad¢ vySetieni terapeut vymezi hlavni obtiZe pacienta a zvoli individualni
terapeutickou strategii (Pavla, 2002, s. 57).

Terapie podle Bobath koncept je primarné indikovana u 1ézi centralniho
motoneuronu, kde je primarnim cilem ovlivnéni spasticity (Pavlti, 2002, s. 55), ale Ize
jej vyuzit také u motorickych poruch jiné etiologie. Obecné cile terapie podle Bobath
konceptu, které 1ze vyuzit také u pacientli se SMA, zahrnuji nésledujici oblasti:

e Facilitace fyziologické postury a pohybu vedouci k funkénim ¢innostem
e Zmeéna senzorického vjemu pro zlepSeni vnimani polohy a pohybu
e Podpora motorického vyvoje

e Prevence kontraktur a deformit (Zounkova in Kolaf, 2009, s. 310).

Pith-Rolfs (2010, s. 183) uvadi, ze je v ramci Bobath konceptu mozné vyuzit
zmény aferentniho setu prostiednictvim taktilnich, kinestetickych, vestibularnich, ale
také optickych, akustickych, ¢ichovych a chutovych stimuli. Podle Zounkové (in
Kolat, 2009, s. 311) prostfednictvim takto zménéného senzorického vjemu terapeut fidi
motoricky vystup ditcte.

Terapie se uskuteciiuje vV ramci tzv. handlingu, tedy zpisobu provadéni cviceni,
manipulace sjedincem. Vyuziva prostiedky ménlivého zevniho prostiedi
(manualni kontakty na téle ditéte, svétlo, zvuk, barvy, Cetné pomicky)
k motivaci ditéte aktivné provést uréitou motorickou) uc¢elnou polohu a pohyb
Vv ni. Terapeut navozuje, sleduje a koriguje manualnimi doteky (minimalni opora
na spravnych mistech a ve spravny ¢as béhem pohybu) automatickou hybnost
(vzptimovaci, rovnovazné, obranné reakce) a aktivni volni hybnost pacienta
(Zounkova in Kolat, 2009, s. 311).

V terapii podle Bobath konceptu se vyuZzivaji techniky proprioceptivni a taktilni

stimulace, mezi které¢ se fadi neseni vahy, tlak, odpor, placing, holding a rizné druhy
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tappingu. Jejich spoleénym cilem je zejména regulace souhry agonisty, antagonisty a
synergisty a zvySeni svalového tonu (Zounkova in Kolaf, 2009, s. 311).

V ramci manualnich kontaktli na téle pacienta maji pro svoji zvysenou aferenci
zvlastni vyznam tzv. klicové body (key points) na kotenovych kloubech, na hlavé a §iji,
skrze které je mozno pohyby détského pacienta zvlasté zaddoucim zpisobem ovliviiovat
(Pavlu, 2002, s. 56).

V terapii podle Bobath konceptu je kladen velky diraz na tymovou spolupraci
v ramci multidisciplinarniho tymu, v jehoz stiedu stoji vzdy dit¢ a jeho rodina

(Zounkova in Kolaft, 2009, s. 312).

3.6 Metodika senzomotorické stimulace dle Jandy a Vavrové

Autorem metodiky senzomotorické stimulace (SMS) je profesor Vladimir Janda a
rehabilitani pracovnice Marie Vavrova, ktefi na metodice SMS zacali pracovat v roce
1970. Nazev metodiky, senzomotoricka stimulace, ma zdlraziiovat vzijemnou
provazanost aferentni a eferentni informace pii fizeni pohybu. Metodika vychdzi
Z poznatkt fady autorti (mj. Kurtz, Skoglund, Freeman, Hervé a Messéan), kteti popsali
vliv poruch aferentace na pohyb (Veverkova & Vavrova in Kolaf, 2010, s. 272). Janda a
Vavrova vychazeli z novych neurofyziologickych poznatki o funkci exteroceptord,

proprioceptord a teorii o motorickém ucéeni (Pavla, 2002, s. 126).

3.6.1 Podstata metodiky

Podstata metodiky SMS vychézi z modelu dvoustupiiového motorického uceni.
Terapeutickym cilem je piesunout fizeni pohybu provedeného v optimalni kvalité
z trovné kortikalni na uroven subkortikalni:

1. stupen motorického uceni:

Pacient se opakované pokousi provést pro n¢j novy pohyb v optimalni kvalité a vytvofit
si zékladni funkéni spojeni v CNS, coZ se déje za vyrazné kortikalni aktivity (oblast
parietalniho a frontalniho laloku, tzn. oblast senzoricka a motorick4). Rizeni ¢innosti na
kortikéIni urovni je velmi narocné a tinavné pro pacienta, proto je snaha pifesunout
fizeni na Uroven nizsi, subkortikalni (Pavli, 2002, s. 126). ,,Mozek se snazi o
zjednoduSeni celého regulaéniho okruhu a postupné presunuje ftizeni pohybu
subkortikalné*“ (Veverkova & Vavrova in Kolaf, 2010, s. 273).

2. stupen motorického uceni (automatizace):

47



Bakalatska prace ~ Vybrané metody lécebné rehabilitace u spindlni muskuldrni atrofie

Rizeni pohybu se pfesouva na turoveir subkortikalni, které umoziuje rychlé, méng
unavné provedeni pohybu (Veverkova & Vavrova in Kolaf, 2010, s. 273). Nevyhodou
vSak je, Ze dojde-li k zafixovani chybného stereotypu na subkortikalni urovni, je pro
pacienta obtizné provedeni pohybu v optimalni kvalité reedukovat, a je nutné opét
zasahnout do kortikalniho fizeni (Pavld, 2002, s. 126).

V metodice je vyuzivana facilitace proprioceptord, které se podili na fizeni stoje a
na aktivaci spino-cerebello-vestibularnich drah. Pracuje se téz s facilitaci koZnich
receptort. (Pavl, 2002, s. 127). Podle Veverkové a Vavrové (in Kolaf, 2010, s. 272)
,,bylo prokazano, ze kvalitni propriocepce kombinovana s balan¢nim cvi¢enim zrychluje
nastup svalové kontrakce.“ Metoda SMS se vyuziva k nacviku rovnovéhy a zlepSeni

timingu svalG v jejich stabilizaéni funkci. Cviceni na balancénich plochach a

wevr

(Bitnar & Lepsikova in Kolat, 2010, s. 130).

Cilem metodiky SMS je individualng, podle stavu pacienta, zvolit zakladni
cviceni a postupné zvySovat naroky tak, aby byly vy€erpany vSechny moznosti pro
optimalni upravu pohybového aparatu a provedeni pohybu. Terapeut se snazi o to, aby
pacient integroval nové motorické programy do béznych dennich cinnosti ADL
(Activities of Daily Living) (Veverkova & Vavrova in Kolaft, 2010, s. 272).

Vyuzitim metodiky SMS u pacientli se SMA patii mezi hlavni terapeutické cile:

e Zlepseni timingu svalil v jejich stabiliza¢ni funkci (Bitnar & Lepsikova in Kolaf,
2010, s. 130);

e Zrychleni nastupu svalové kontrakce pomoci proprioceptivni aktivace vyvolané
mj. zménou postaveni v kloubu (Veverkova & Vavrova in Kolaf, 2010, s. 273);

e ZlepSeni drZeni téla a stabilizace trupu v chiizi, stoji ¢i nizSich polohach;

e Zaclenéni novych pohybovych programi do béznych dennich aktivit (Veverkova
& Vavrova in Kolaf, 2010, s. 273);

e Ovlivnéni spino-cerebello-vestibularnich drah diky proprioreceptivni facilitaci
(Pavlu, 2002, s. 126).

vV

Kolaft, 2010, s. 130);

3.6.2 Zasady cvi€eni

Pti cviceni dle metodiky SMS je kladen velky diiraz na korekci drzeni téla, ktera

se provadi od distalnich casti téla proximalng€. Cvici se naboso, protoze z bos¢ nohy je
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lep$i aferentace a lepSi kontrola kvality pohybu. VSechna cviceni jsou nejprve
provadéna pevné podlozce, potom se prechdzi na cvieni s vyuzitim labilnich ploch.
Cviceni se ukoncCuje pfi prvnich znamkach unavy, které se nejcastéji projevuji
poruchami koordinace svalii a zhorSenim kvality drzeni téla (Veverkova & Vavrova in
Kolar 2010, s. 275).

Pti aplikaci metody SMS 1ze vyuzit fadu pomticek, k nimz patii kulové a valcové
useCe, balan¢ni sandaly, toc¢na, fitter, minitrampolina a balan¢ni mice. Vlastnimu
cviceni predchazeji vzdy postupy cilené k upravé funkce perifernich struktur, mezi néz
patii kiize, podkozi, vazl, kloubt atd., u kterych je nutné zajistit jejich optimalni funkci.
Pracuje se proto s pasivnimi pohyby, protazenim zkracenych svald, uvolnéni
spouStovych bodl, mobilizacemi perifernich kloubnich blokédd a dal§imi vhodnymi
prostiedky (Pavlu, 2002, s. 127).

Veverkova a Vavrova (in Kolat, 2010, s. 275) udavaji pocet opakovani cviku v jedné

vvvvvv

do 10s. Je vSak nutné cvicebni jednotku individualné pfizpisobit pacientovi a také celkova doba
cvic¢ebni jednotky je terapeutem upravovana podle schopnosti a stavu pacienta (Veverkova &

Vavrova in Kolaft, 2010, s. 275).

3.6.3 Vyuziti metodiky u pacientd se spinalni muskularni atrofii

Metodika SMS je vhodna zejména u pacientii se SMA typu II, III a IV ve veku,
kdy jiz dit¢ dokéze komunikovat a spolupracovat s terapeutem. U détskych pacientl se
SMA je navic vyhodou vyuZiti metodiky SMS moZnost vyuziti Sirokého spektra
vhodnych cvicebnich pomicek, které déti obvykle snadno zaujmou a Casto se stanou
dilezitou motivacni slozkou v radmei cvicebni jednotky. Jejich vyuziti 1ze zakomponovat
také do cviCeni a hry v domacim prostiedi. U dospélych pacientll je metodika SMS
velmi vhodnd v ramci samostatného individudlniho doméciho cvi¢eni po odborné
edukaci terapeutem a doporuceni zakoupeni vhodnych senzomotorickych pomiucek.

Je nutné, aby terapeut dbal pfedevsim na kvalitni provedeni cviku a respektoval
unavu pacienta (Veverkova & Vavrova in Kolaf, 2010, s. 273), ktera u onemocnéni
SMA nastupuje dfive nez u pacientl, kteti netrpi neuromuskuldrnim onemocnénim. Na

zaklad¢ toho terapeut urcuje dézovani cvikd.
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3.7 HYDROKINEZIOTERAPIE

,Hydrokinezioterapie je pohybova lé¢ba ve vodnim prostieni (Celko, Zalesakova
et al., 1997, s. 7). Podle Vacka (2005, s. 305) je vodolécba véetné 1éCebné télesné
vychovy (LTV) ve vodnim prostiedi jednim =z prostfedki, které velmi pozitivné
pfispivaji ke zlepSeni hybnosti a zvyseni fyzické zdatnosti pacientii. Vacek uvadi, ze u
pacienti se muskularni dystrofii, kterd se podobné jako onemocnéni SMA klinicky
projevuje zejména svalovou slabosti, atrofiemi a rozvojem kontraktur, je nutné, aby
jakoukoli formu hydroterapie provadél kvalitni a odborné erudovany personal znaly

specifické problematiky onemocnéni (Vacek, 2005, s. 305).

3.7.1 Benefity hydrokinezioterapie

Hydrokinezioterapie u pacientti se SMA je vhodnou formou lécebné rehabilitace
vedle individudlni fyzioterapie, zejména z nasledujicich duvodt vyplyvajicich

Z benefitd pohybu ve vodnim prostiedi:

¢ vztlak vody nadlehcuje klouby snizenim ucinku gravitace;

e pacient vykond snaze a bezbolestné pohyby, které na suchu pro bolest ¢i slabost
neni schopen vykonat (Celko, Zalesakova et al., 1997, s. 7);

e vodni prostfedi poskytuje optimalni podminky pro zvySovani sily oslabenych
svalt (Celko, Zalesakova et al., 1997, s. 10);

e pacient sndze dosahne svalové relaxace (Celko, Zalesakova et al., 1997, s. 8);

e vodorovna poloha pfiznivé podporuje funkci kardiovaskularniho systému, diky
usnadnéni Zilnimu névratu v horizontalni poloze;

e pfiznivy vliv na rozvoj termoregula¢nich schopnosti organizmu a diky otuzovani
zlepSeni obranyschopnosti organizmu (elearning.dumrodin).

e Vodni prostfedi vytvari velmi pfiznivé podminky pro zvySovani svalové sily u
svalii oslabenych. Odpor si pacient velmi citlivé davkuje rychlosti pohyb,
pfiemz voda zvysuje stabilitu postiZzenych struktur. Pro zvySeni odporu vody je
mozné:

e zvétsit plochu, kterou koncetina tlaci proti vodé;

e pouzit plovaky rtizné velikosti pfi pohybu smérem ke dnu bazénu (Celko,

Zalesakova et al., 1997, s. 9).
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Teplota vody nejen snizuje lokalni svalové napéti, ale zpisobuje i celkovou
svalovou relaxaci. DalSim cinitelem podporujici relaxaci svalti je vztlak vody, ktery
snizuje bolestivost postizenych kloubtli redukci hmotnosti na kloub plisobici pro ¢lovéka
stojiciho po krk ve vod¢ je hmotnost plisobici na klouby pouze deset% zatéze na suchu.
V prostoru bazénu je optimalni teplota vzduch dvacet pét stupnii a vlhkost do padesati
peti%. Teplota vody se na raznych pracovistich 1isi, stejné jako doporuceni odbornikii
ohledn¢ idealni teploty pro riizné formy hydrokinezioterapie u pacientl s nejriznéjSim
postizenim (Celko et al., 1997, s. 12). Golland (in Celko et al., 1997, s. 12) doporuduje
pro hydrokinezioterapii s riznym zamétenim a pro pacienty rtiizného véku teplotu vody
Vv rozsahu 33 az 37 stupnd. Mirny vzestup teploty jadra pacienta béhem cviceni, métené
napt. pod jazykem, neni na Skodu, avSak pfiblizeni teploty jadra tficeti osmi az Ctyficeti
stupiitim b&hem hydrokinezioterapie by pacienty nadmérné zatizilo a vedlo k pfedcasné
unaveé (Celko et al., 1997, s. 12). Celko et al. (1997, s. 10) vsak upozoriiuje na fakt, ze
svalovou relaxaci nepfiznivé ovliviiuje strach z vody.

Odlehc¢eni téla a svalova relaxace ve vodnim prostfedi bez gravitacni zatéze
vytvateji dobré podminky pro zvySeni rozsahu pohybu. Hloubka vody se vybira podle
intenzity zatéze cviceni, ktera je pro pacienta vhodna. Zatéz dolnich koncetin (DKK) je
vétsi v melké vode, stabilizani a balancni cviceni je snadnéj$i vykondvat ve vétsi
hloubce z ditvodu vyssiho vztlaku vody (Celko et al., 1997, s. 62-63).

Délka cvicebni jednotky zavisi na stavu pacienta, v priméru dvacet az tficet
minut, ktomu je tieba pfipocist deset minut potiebnych na rozehfati organizmu.
K zakladnim prvkim pouzivanym v hydrokinezioterapii patii uvoliovani zkracenych
svalil, posilovani svali oslabenych a svalova relaxace (Celko, Zalesakova et al., 1997, s.
8-9).

3.7.2 Protektivni opatreni

Nécvik motorické kontroly tst pfi hydroterapii pfedstavuje zakladni prevenci
vniknuti vody do dychacich cest (Celko, Zale$dkova et al., 1997, s. 108). Aspirace vody
je u pacientti se SMA rizikem, na jehoz prevenci tfeba dbat.

Pobyt déti ve vodé nesmi vyvolavat napéti a strach, coz plati u détskych pacienti
dvojnasob. Fyzioterapeut se znalosti spravnych uchopli a Setrnym zachizenim je
rozhodujicim faktorem pro snizeni psychické tenze ditéte ve vod&. Spravna kontrola

dychani je zakladem vsech aktivit ve vodé (Celko, Zalesakova et al., 1997, s. 117).
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Povrch schodii a okoli bazénu by mél byt z bezpecnostnich divodli pokryty
dlazbou s protiskluzovou upravou. (Filipiova, 2002, s. 68-69). U paraplegickych
pacientll na voziku je nutné vyhledat vhodny bezbariérovy bazén vybaveny zdviznou
plosinou nebou zavésnou transportni sedackou (Celko et al., 1997, s. 13-15).

Pti plavani je vhodné individudlné rozhodnout o moznosti vyuziti
plaveckych nadlehcovacich pomitcek, jako jsou plavecké desticky a plavecké pasy.
Neoprenové pomticky se pouzivaji k nadlehceni pacientl v nejvice potfebnych partiich.
Jejich dalsi vyznam spociva také v CasteCné ochrané proti prochladnuti. Mezi
neoprenové pomucky patii bederni pas, navleky na kolena a neoprenové nohavicky

(elearning.dumrodin, 2010a).

3.7.3 Plavani pacientd s télesnym postizenim

Vedle 1éCebné télesné vychovy ve vodnim prostiedi lze v ramci
hydrokinezioterapie u pacientli se SMA vyuZit odborn€ vedenou vyuku plavani. Plavani
je nejptirozengj$i formou pohybové 1é¢by a piispiva k obnoveni koordinace, sily,
rychlosti a sebedivéry pacientii. Zarovein umoznuje zvétSeni rozsahu pohybu a zlepSeni
celkové kondice. Vybér plaveckého stylu zalezi zejm. na svalové sile a rozsahu pohybu
pacienta. (Celko et al., 1997, s. 116). Kazdy plavecky styl ma sva specifika, velmi
dilezité je zejména dbat na spravné provadeéni plaveckého stylu tak, aby nedochézelo k

potpoteni jakékoli patologie a svalova dysbalance.

Pacienti s paraplegii, které nachazime u vSech tfech typi SMA, potiebuji nejprve
ziskat dostatecnou praxi pro udrZeni se nad hladinou také béhem vymény poloh ve vodé
jesté pred tim, nez se pfistoupi k samotné edukaci plavani. Paraplegicti pacienti
potiebuji maximalné vyuzit horni koncetiny, krk a trup na kompenzaci sniZzené
pohyblivosti a velké slabosti dolnich konéetin. Béhem edukace plavani je obvykle
potiebna ru¢ni asistence terapeuta nebo proskolené blizké osoby, ale pokud mé pacient
dobrou silu hornich konéetin a kontrolu trupu, nemusi pouZivat plovaci pomticky (Celko
etal., 1997, s. 116).

Vyuku plavani pro télesné postizené poskytuje jako registrovanou socialni sluzbu
napt. Plavecka akademie Bez bariér, o. s., se stfedisky v Praze, Brn¢ a Karlovych
Varech. Hlavni naplni nabizenych lekci, pobyti a organizovanych akci Plavecké
akademie je aktivni terapie pohybem ve vodé¢ pacientl s télesnym postizenim. K vyuce

plavani jsou odborné Skoleni dobrovolnici a instruktofi za spoluprace odbornych skol a
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fakult. ,Plavci jsou v ni rozdé€leni do tii Grovni: 1. kompenzacné rehabilitacni, II.
kondi¢né rehabilita¢ni, III. sportovné rehabilitacni.” K benefitim hydrokinezioterapie
pacientt s télesnym postizenim podle Plavecké akademie Bez Bariér, o. s., patii také
rozvoj v roviné socialni:
Pravidelnd pohybova cinnost ve vodé s sebou nese nejen zlepSeni fyzické
kondice, ale v roviné socialni nabizi moznost navazovat pratelstvi a vztahy,
setkavat se pfi bézné aktivit¢ mimo zdravotnicka zafizeni, vyméiovat si
zkuSenosti at’ jiz Skolni, pracovni, nebo rizné ,vychytavky* dilezit¢ pro
zvladnuti lepsi sebeobsluznosti (...) Moznost vozit své dit€¢ na plavani, stejné
jako tfeba jejich sousedi vozi své nepostizené déti na tenis, mize dat jejich

rodinnému Zzivotu silny impuls (kontaktbb).

3.7.4 Studie u€inku hydrokinezioterapie u spinalni muskularni

atrofie typu Il a lll

Jiz v roce 1986 prokazali Bussi a Mangosto dtlezitost termohydrokinezioterapie
vedle individualni fyzioterapie u pacientii se SMA (Marcia, Acary et al, 1996, s. 403).
Brazil$ti autofi Marcia a Acary vypracovali vroce 1996 studii, jejiz cilem bylo
zhodnotit potencialni benefity hydrokinezioterapie jako doplitkové rehabilitaéni metody
u pacientti s onemocnénim SMA typu II a IIl. (Marcia, Acary et al, 1996, s. 402). U
skupiny 50 pacientti se SMA (30 pacienti SMA typ II, 20 pacientt SMA typ III) byla
K individualni fyzioterapii sestavajici z kinezioterapie, respiracni fyzioterapie a
stretchingu pfidana hydrokinezioterapie a terapeutické plavani. Pacienti dochazeli na
hydrokinezioterapii dvakrat tydné po 30 minutach (dospéli pacienti 45 minut) v bazénu
svodou 0 30°. Kazdé dva mésice po dva roky byly u pacientd se SMA hodnoceny
nasledujici oblasti: kloubni deformity, rozvoj skolidzy, svalova sila, test ADL aktivit
podle Barthelové (Barthel index) posuzujici miru sebeobsluhy a ¢tyfi vybrané motorické
aktivity - otaceni, sed, stoj a chiize (Marcia, Acary et al, 1996, s. 403).

U vsech 50 pacientti doslo béhem dvouleté studie k progresi deformit ky¢li, kolen
a chodidel. U vSech pacientli doslo k ur€ité progresi skolidzy, vice vyrazna u skupiny
pacienti se SMA typu III. Svalova sila zlstala stejnd nebo se zvySila u vSech 50
pacientl. ZlepSeni svalové sily bylo pozorovano zejména na dolnich koncetinach
proximalné. Vyznamny efekt méla hydroterapie na celkové hodnoceni sebeobsluhy
v ramci 10 ADL aktivit podle Barthel indexu, kde u 48 z 50 pacienti se celkové funkeni

hodnoceni zlepSilo a u zbyvajicich 2 pacientli zstalo stejné. Pfi zhodnoceni 4

53



Bakalatska prace ~ Vybrané metody lécebné rehabilitace u spindlni muskuldrni atrofie

vybranych motorickych aktivit — otaCeni, sed, stoj a chiize — bylo zjiSténo u vSech
pacientli zlepSeni ¢i alesponi stejné hodnoceni otaceni, sedu a stoje, ale u skupiny
pacientil se SMA II. typu doslo i pies intenzivni terapii ke zhorSeni chtize.

Autofi studie se domnivaji, ze hydroterapie jednoznacné¢ napomahéd zpomaleni
progrese deformit u pacienti se SMA (Marcia, Acary et al, 1996, s. 405). Navzdory
progredujicim kloubnim deformitdm byli pacienti po dvouleté intenzivni terapii
povzbuzeni, nebot’ jejich svalova sila byla stejnd ¢i dokonce lepSi nez na zacatku
terapie. Pacienti téZ pozorovali zlepSeni vétSiny ADL aktivit a s tim spojenou vEtsi
schopnost sebeobsluhy (Marcia, Acary et al, 1996, s. 405). Zvysledku studie
brazilskych autorti vyplyvd, ze intenzivni hydroterapie jako dopliikova rehabilitacni
metoda u pacientli se SMA II. a IIL. typu Gpln€ nezastavi progresi kloubnich deformit a
skolidzy. Vyznamné vSak pomdha k udrzeni svalové sily a poméha k udrzeni nebo
dokonce zlepSeni ADL aktivit a jednoznaéné prispivd ke zlepSeni kvality Zivota

pacientll se SMA (Marcia, Acary et al, 1996, s. 404-405).

3.7.5 Kontraindikace hydrokinezioterapie

Ke kontraindikacim hydrokinezioterapie patii poruseni integrity kuze vétSiho
rozsahu, jestlize ptfi vodotésném prekryti hrozi riziko infekce, zanétlivé, hnisavé
onemocnéni klize, infekéni a febrilni stravy, akutni zanétliva onemocnéni, kardialni a
respiracni insuficience, gastrointestinalni dyskomfort, perforovany bubinek, radiacni
lé¢eni v poslednich tfech mésicich, snizend vitalni kapacita plic (900 — 1500 ml),
chorobna hydrofobie a inkontinence stolice. Inkontinence mo¢i neni kontraindikaci
hydrokinezioterapie v piipadé vyuziti specialnich plavacich plenek (Celko et al., 1997,
S. 22).

3.8 HIPOTERAPIE

Hipoterapie je komplexni metoda 1éCebné rehabilitace vychazejici
z neurofyziologickych zakladd, ktera na lécebné tcely vyuziva koné€. Hipoterapie v sobé
zahrnuje tfi slozky: hiporehabilitaci, 1écebné pedagogické jezdéni a sportovni jezdéni
postizenych (Guth, 1995, s. 363-364). Hipoterapie se fadi k proprioceptivhim
neuromuskuldrné facilitaénim metoddm (PNF), ze kterych ma podle Gutha (1995, s.
363) nejblize k Bobath konceptu a Kabatové metode. V roce 1979 se objevily prvni

snahy o terapeutické vyuziti hipoterapie v byvalém Ceskoslovensku, a to
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Vv rehabilita¢nim tstavu Chuchelné pfi 1écbé déti s détskou mozkovou obrnou (Holly &

Hornacek, 2005, s. 12).

3.8.1 Uginky hipoterapie
Pisobeni hipoterapie je komplexni a zahrnuje oblast mediciny, psychologie,

pedagogiky a sportu (Holly & Hornacek, 2005, s. 16). ,Hipoterapie spojuje Ctyfi
principy facilitace:

1) Proprioceptivni neuromuskularni facilitaéni techniky zalozené na podstaté

ovlivnéni aference;
2) Aktivace jednoho svalu facilituje ostatni svaly v pohybovém fetézci;
3)Aktivace limbického systému je podstatou cvifeni v piedstavé, ma startovaci

vyznam a staci k udrzeni svalové trofiky (Guth, 1995, s. 363)

Hipoterapie vyuziva ptisobeni nespecifickych i specifickych prvki. Podle Hollého
a Hornacka (2005, s. 33) jsou nespecifické prvky typické i pro jiné rehabilitacni metody
a specifické prvky jsou podminény mnohostrannym plsobenim samotného koné pii
terapii.

Specifické pulsobeni hipoterapie je podminéni plisobenim konského kroku.
Umoziuje pohyb vpied — zakladni kdmen motorického vyvoje. Soucasné iniciuje chiizi
ve stoji — jeden ze zéakladnich pohybovych vzorct ovlivitujici celou psychomotoriku
organizmu. Vzpiimenych sedem na koni se odblokuje trup od patologického vlivu
dolnich koncetin napf. pii parézach. Tim se omezuje vyvoj néslednych patologickych
stereotypil pfi patologické chtizi. Protoze konisky a lidsky krokovy rytmus jsou si blizké,
krokem koné se facilituje stereotyp chiize u ¢lovéka. Pohyb koné se pfenasi na panev,
trup, ramenni pletence a hlavu, s pfirozenou rotaci trupu a souhybem hornich koncetin
(Guth, 1995, s. 364). Na konském hiebu ma velky vyznam proprioceptivni aferentace,
ktera facilituje globalni vzor automatického ovladani polohy téla. Pfi hipoterapii
dochdzi ke koaktivaci svalovych skupin prostfednictvim pohybovych synergii
v uzavienych kinematickych fetézcich, kde jsou akra punctum fixum a trup punctum
mobile. Z tohoto duvodu je hipoterapie indikovana jiz u nékolik mésict starych déti, u
kterych se vyuziva polohovani na koniském hiebu - na btiSe a boku, na zadech a pozdéji
se vyuziva sedu (Holly & Hornacek, 2005, s. 40). ,,Pfedpokladdme, ze jednotlivymi

polohami se facilituji jednotlivé vyvojové faze posturdlni motorické ontogeneze
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V nasledném postupu od stadia samostatnych pohybii koncetin pies plazeni, lezeni,
sezeni az po chlizi a jemnou motoriku* (Holly & Hornacek, 2005, s. 40).

Vyznamnou tlohu ma v ucinku hipoterapie také emocni vztah pacienta ke zvifeti,
ktery hraje prostiednictvim limbického systému vyznamnou tlohu pii tvorbé novych
motorickych programti (Guth, 1995, s. 365).

Prehled specifickych a nespecifickych prvka pisobicich pii hipoterapie je
podle Gutha (1995, s. 363) pro pfehlednost uveden v tabulce 4.

Nespecifické prvky Specifické prvky
e Vliv tepla ¢ Rytmické pfenaseni
e Taktilni kozni podnéty trojdimenzionélnich pohybovych
e Protahovani zkracenych tkani stimulti podminénych krokem
e Podpiirné reakce koné
e Cviceni proti odporu e Pohyb vzad a vpied jako zaklad
e Obranné reakce proti padu motorického vyvoje
e Hluboké posturalni reflexy e Stimulace chiize ve vzpiimené

e Labyrintové reflexy poloze, jako zdkladni pohybovy

e Iradiace podrazdéni v vzorec

motorickych centrech * Neprogramovany

o Péisobeni proprioceptivnich bionergoinformacni pfenos z pole

vzrucht pfi emotivnim zvifete na pacienta
prozivani pohybu na koni

e Facilitace centralniho
posturalniho vzoru

e Vliv na vegetativni nervovy

systém

Tabulka 4: Nespecifické a specifické prvky puisobici v hipoterapii (Guth, 1995, s. 363)

3.8.2 Hipoterapie u pacientu se spinalni muskularni atrofii

Zatimco pacienti se SMA II. typu jsou schopni sedu bez opory, pacienti se SMA L
typu nejsou aktivniho sedu bez opory nikdy schopni (Novéakova et al., 2006, s. 559).
V minulosti byla neschopnost aktivniho sedu povazovana za kontraindikaci hipoterapie.

Dnes se vSak u téchto pacientil provadi stimulacni pfi¢né a podélné polohovani na koni
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a asistovany sed. Pfi asistovaném sedu za pacientem sedi na koni jesté fyzioterapeut
nebo z obou stran koné¢ stabilizuji sediciho pacienta fyzioterapeut a pomocnik (z
technickych divoda predevsim u déti). S témito postupy maji Holly a Hornacek (2005,
s. 104) velmi dobré zkuSenosti, a proto nepovazuji neschopnost aktivniho sedu
V hipoterapii déti za kontraindikaci.

Pacienti se SMA 1. typu pfi asistovaném sedu maji obtize s udrzenim hlavy
(Novakova et al., 2006, s. 559). Neschopnost pacienta udrzet hlavu ve stiednim
postaveni podle Hollého a Hornacka (2005, s. 104) také neni kontraindikaci hipoterapie
a u téchto pacientl Ize vyuzit stimula¢ni polohovéani na koni a podle klinického stavu
Ize tuto formu hipoterapie kombinovat s asistovanym sedem, kdy za ditétem sedi
fyzioterapeut, piipadné pouceny rodi¢, ktery pomoci téla a rukou jisti prepaddvajici

hlavu pacienta (Holly & Hornacek, 2005, s. 104).

3.8.3 Kontraindikace

Ackoli je hipoterapie u pacientl se skoliozou nad 25 az 30 stupnd dle Cobba
vétsinou autorti kontraindikovana, pfi zvazovani indikace hipoterapie je tfeba kromé
samotné skoli6zy zohlednit také ostatni faktory, jako jsou zejména funkéni mobilita,
rozvijeni patefe a svalovy korzet (Holly & Hornacek, 2005, s. 107). Holly a Hornacek
(2005, s. 107) zohlednuji u indikace hipoterapie zejména funkéni motorické schopnosti
pacientll a kontraindikuji proto k hipoterapii pouze pacienty s fixovanou skoli6ozou a
fixovanou hrudni kyf6zou, pokud pacient neni schopen vzpiimeného sedu.

Vzhledem Kk tomu, Ze hipoterapie je kontraindikovana u pokrocilych stadii (tfeti a
ctvrté stadium) muskularnich dystrofii (Holly & Hornacek, 2005, s. 106), lze
pfedpokladat, Ze hipoterapie u velmi pokrocilého stddia SMA téZ neni vhodnou

metodou 1éCebné rehabilitace.
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4  Kompenzacéni pomucky pro pacienty se spinalni
muskularni atrofii

Vyuziti vhodnych kompenzacnich pomticek umoznuje pacientim s onemocnénim
SMA snadné¢jsi integraci do majoritni spolecnosti. Vyuziti vhodnych kompenzacnich
pomucek usnadiiuje pacientim pohyb, zvysuje jejich samostatnost a komfort, napomaha
prevenci dalSich komplikaci onemocnéni a tim vyznamné zvySuje kvalitu zivota
pacientd (Koc¢ova, 2009, s. 48). Novakova et al. (2006, s. 555) doporucuje vybirat
protetické pomiicky vzdy ve spolupraci se zkuSenym lékafem, nejlépe s ergoterapeutem,
ktery mize provést cilené ergodiagnostické Setfeni i v domdacich podminkach pacienta,
coz pfinasi optimalni vysledky.

V prub¢hu Zivota pacientd se SMA pouzivaji pacienti obvykle pomucky podle
individualnich potieb zavislych na tadé faktort, z nichz nejdtlezitéjsi je zejména typ
onemocnéni SMA, jeho faze, individudlni prubéh a komplikace. Pacienti obvykle
vyuzivaji kompenzac¢ni pomtlcky zejména za Ucelem zlepSeni mobility, prevence
rozvoje muskuloskeletalnich obtiZi a zvySeni komfortu pacienta.

K omezeni mobility pacientli se SMA vede vedle progredujici svalové slabosti
také rozvoj kontraktur, progrese skolidzy, kloubni deformity, respiracni komplikace a
Casny nastup unavy (Wang et al., 2007, s. 1041-1043). Vacek (2005, s. 304) prokazal u
pacient s muskuldrni dystrofii, tedy s onemocnénim velmi podobné symptomatologie
jako SMA, Ze nejSetrnéjSim a nejefektivnéjSim protahovacim programem flexori
dolnich koncetin je pravé udrZeni vzptimeného stoje po co mozna nejdelsi dobu. Pouziti
vertikalizaéniho zafizeni ma pro pacienty se SMA velky vyznam, zejména
zZ nasledujicich divodui:

e umozinuje samostatny bezpe¢ny vzpiimeny stoj s minimalnimi naroky na svalovou

silu;

fyziologické zatizeni kosti a kloubii a plisobi tak preventivné proti osteopordze a

prevenci vzniku kontraktur;

zlepsuje funkci kardiovaskularniho systému;
e vzpiimeny stoj zlepsSuje fyziologickou funkci vnitfnich organti, napt. peristaltiku

stiev (elearning.dumrodin, 2010b);

zatéz ve vertikalni poloze zlepSuje mj. prokrveni kostnich, kloubnich i vazivovych

struktur (K#iz & Chvostova, 2009, s. 146).
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Pro vertikalizaci pacienti se SMA se vyuzivaji zejména vertikaliza¢ni stal,

stander a statické ¢i dynamické parapodium.

4.1 Vertikalizac¢ni stul

UdrZeni vzptimeného stoje po co mozna nejdelsi dobu, 1 s vyuzitim ortotickych
pomucek je podle Vacka (2005, s. 304) nejefektivnéjSim a zaroven nejSetrnéjSim
protahovacim programem flexort dolnich koncetin. Pro vertikalizaci pacienti se SMA
je nenahraditelnou pomickou stavéci stil, ktery se vyuziva u chodicich 1 nechodicich
pacienti. U pacienti se spindlni dystrofii, u kterych se vertikalizace provadi téz za
ucelem prevence kontraktur a fyziologického zatizeni DKK, je doporuceny sklon stolu
udavan od 10 do 15° od vertikaly, aby télo bylo po celou dobu vertikalizace alespoil
lehce podepieno. Vacek u vertikalizace pomoci vertikalizaéniho stolu doporucuje
umistit pod plosky nohou polohovaci klin podporujici dorziflexi v hlezennich kloubech,
fixaci umistit nad a pod kolennimi klouby, tak aby eliminovala zbyte¢nou aktivitu
extenzord kolena pii sebemensi flexi a v oblasti spina iliaca anterior superior. Dalsi
fixace je upevnéna ve vysi prsou, aby trup byl dostate¢né stabilizovan a minimalizovala

se tak aktivita vzpifimovaci trupu (Vacek, 2005, s. 304).

4.2 Stander

Vertikaliza¢ni zafizeni stander je u pacientli se SMA, ktefi jiz nejsou schopni
samostatného stoje a chlize, velmi vhodnou a potiebnou kompenzac¢ni pomuckou
(Oskoui & Kaufmann, 2008, s. 500). Stander umoziuje pacientim asistovany stoj a
zaroven moznost volné manipulace hornimi koncetinami. Jednd se o podobnou
kompenzacni pomiicku jako parapodium, ale stander je obvykle vybaven také stolkem.
Stoj ve standeru je jiStény pies panev, kolenni klouby a Castecné pres bedra. Na trhu
jsou dostupné statické 1 dynamické standery. V pojizdném, dynamickém standeru chté;ji
déti travit vyrazné delsi dobu (Kocova, 2009, s. 50). Pti vybéru standeru je diilezité dbat
na to, aby spliloval nasledujici kritéria:

e dobra stabilita standeru;
e umoziuje korekci drzeni téla ve vertikdle — vybaveni zadovym popruhem branici
hyperextenzi, zadnim stabilizatorem panve, postrannimi opérkami atd.;

e pocita s rustem ditéte a Ize prizpusobit vysce ditéte (Kocova, 2009, s. 49-50).
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Z nabidky standeru je pro détské pacienty se SMA podle Kocové (2009, s. 49-50)
nejvhodnéjsi elektricky stander Standing Dani® od spolecnosti Davis made Inc. (ptiloha
¢. 14), o kterém uvadi:

Pojizdny stander Dani dava uzivateli stejnou pohyblivost jako vozicek, ptfi¢emz
drzi té€lo ve vzpfimené poloze. ZvySuje tim samostatnost a zlepSuje aktivaci
svalstva trupu a hornich koncetin. (...) Stander Dani usnadiluje samostatny
pohyb tim, Ze dité stoji pied obloukem fidicich kol. Pro déti s diagnozou SMA je
tedy pohyb ve standeru jednodussi. (Koc¢ova, 2009, s. 50).

4.3 Parapodium

Parapodium je druh ortézy pro pacienty s obrnou dolnich koncetin a trupu (pfiloha
¢. 15). Parapodium umoziuje vzpiimeny stoj bez pouziti dalSich opornych pomticek a
zlepSuje sebeobsluhu. Dynamické parapodium, na rozdil od statického, umoznuje
aktivni pohyb a lze ho vyuzit také béhem rehabilitace. Vyhodou parapodia je moznost
zapojeni vzpiimeného drzeni po mnoho hodin bez opory hornich koncetin. Proto i
v piipad¢ ortostatické zavraté spojené s kratkou ztratou védomi pacCienta zlstava

nepietrzité zachovana vzpiimena poloha téla (elearning.dumrodin, 2010d).

4.4 Invalidni vozik

vvvvvv

a umoziovaly korekci sedu. Vozik by mél byt vybaven podnozkami individualné
nastavitelnymi na vyhovujici délku, aby neurychlovaly zkracovani Achillovy S$lachy.
Dale by mél mit k dispozici sedak pro korekci postaveni panve, zddové opérky a bo¢ni
peloty umoziujici naptimeni trupu (elearning.dumrodin). V pribéhu dochazky do bézné
matetské Skoly dit€¢ s pomoci ultralehkého invalidniho voziku mutze vykonavat cca
devadesat pét% cinnosti jako jejich zdravi vrstevnici (Koc¢ova, 2010, s. 49).

Na zakladé zkuSenosti rodin zapojenych do projektu Podpora rodin se SMA
Kolpingovy rodiny Smec¢no, o. s., doporucuje Kocova (2010, s. 48-49) pro détské
pacienty pro détské pacienty se SMA ti1 znacky mechanického voziku:

e Micro od firmy Ortoservis pro déti do cca tfi let véku (ptiloha ¢. 11);
e Bambino pro déti od cca tii do dvanacti let (pfiloha ¢. 12);

e S28S od cca deseti do osmnacti let (pfiloha ¢. 13).
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Kdyz svalové slabost progreduje natolik, Ze neni dale schopno samostatn¢ ovladat
mechanicky vozik, je vhodné zakoupeni voziku elektrického (Kocova, 2010, s. 49).
Elektricky vozik dava pacientovi relativné velkou miru samostatného pohybu i
psychické nezavislosti (Novakova et al., 2006, s. 555).

Na zéklad¢ zkuSenosti rodin, zapojenych do projektu Podpora rodin se SMA
Kolpingovy rodiny Smecno, o.s., jsou pro détské pacienty se SMA doporuceny dva
vhodné typy elektrického voziku:

o clektricky vozik Skippy od firmy Otto Bock, ktery je uzky, rychly a umoziuje
dobré ,,manévrovani‘;

o clektricky vozik Permobil K300 od firmy Ortoservis, se kterym lze snadno
»manévrovat™ i v malém prostoru a je vhodny téZ do nerovného terénu, protoze

ma odpruzenou zadni napravu (Kocova, 2010, s. 49).

4.5 Ortézy na dolni konéetiny

Ortoticka podpora u pacientii se SMA zahrnuje prevenci a ovlivnéni kontraktur a
samotnou praktickou stabilizaci a centraci kloubt pii stoji a chuizi pacienta (pfiloha ¢.
10). Je nutné, aby volba typu konletinové ortézy vzdy vychazela ze zakladniho
funk¢éniho zhodnoceni pohybového aparatu ve vsSech etazich. S ohledem na nosnou
funkci dolni koncetiny je vybér vhodné ortézy pro pacienta velmi dilezity. Pi indikaci
pomucky se vychazi zposouzeni celkového funkéniho stavu koncetiny, nosnosti
koncetiny, rozsahu pohybu a stability v jednotlivych kloubech, svalové sily jednotlivych
svalovych skupin a pfipadného zkratu koncetiny.

Ortézy pro dolni koncetiny lze rozdélit podle rozsahu dolni koncetiny, ktery

svou konstrukei ovliviiuji:

e Nozni ortézy: aplikuji se pro korekci vadného postaveni chodidla nebo jako
ortopedické vlozky odlehcujici defekty chodidla zejména v oblasti planty.

e Hlezenni ortézy: vyuZivaji se pro korekci deformit v oblasti nohy a hlezna a pfi
nutnosti stabilizace hlezenniho klouby. Jedna se o rigidni hlezenni ortézy, ortézy
S moznosti nastaveni rozsahu pohybu, ale také zpevnujici elastické bandéaze
a peronealni pasky.

e Kolenni ortézy: mezi jednodusSi bandaze patifi zpeviujici kolenni elastické
ortézy a kolenni ortézy s kloubovymi dlahami. Korekéni kolenni ortézy

ovliviiuji postaveni kolenniho kloubu na zaklad¢ tfibodového plisobeni.
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¢ Kolenni, hlezenni a noZni ortéza: saha z oblasti stehna az na chodidlo pacienta.
Aplikuje se u pacientii, u nichz je potfebna soucasna stabilizace a kontrola
pohybu Vv kolennim i hlezennim kloubu. Pomicky se aplikuji pii flekénich
kontrakturach jako polohovaci pomticky nebo jako zpevijici ortézy umoziujici
vertikalizaci pacientd.

e Kycelni, kolenni, hlezenni a noZni ortéza: Tyto ortézy, napi. HKAFO
a reciprokatory (ptiloha ¢. 9), soucasné¢ ovliviiuji pohyb v kycelnich, kolennich
1 hlezennich kloubech. Indikace téchto velmi slozitych ortéz by méla probéhnout
az po konzultaci v mezioborovém tymu.

e Ky¢elni ortézy: zpeviiovaci ortézy pro kycelni klouby se aplikuji pfi instabilitach
kycelniho kloubu nebo k zajisténi abdukéniho postaveni v kycelnim kloubu.
U pacientl s neuromuskuldrnim postizenim jsou vyznamnou pomuckou

pro vertikalizaci.

Nejcastéji aplikovanymi ortézami u pacientd se SMA jsou polohovaci ortézy
na kolenni klouby a ortézy stabilizujici kycelni klouby do abdukce a zevni rotace

(elearning.dumrodin, 2010c).
4.6 Rehabilita¢ni pristroje

4.6.1 Motomed

Motomed je pfistroj, ktery provadi staly cyklicky pohyb, podobny Slapani
na jizdnim kole. Motomed je mozné pfizpiisobit poloze pacienta, kterého miZeme
upevnit vleZze nebo vsed€. Subjektivné pacienti ¢asto udavaji pocit uvolnéni ve smyslu
snizeni svalového napéti (Oplatkova & Kiiz, 2006, s. 22-25). Je vhodnym pfistrojem
pro pacienty se SMA, ktery je vyhodné zakoupit i domt. Pti progresi svalové slabosti
dolnich koncetin se vyuZivd pohonna jednotka motomedu, kterd Slapani pacienta
dle individualnich potteb Castecné nebo zcela nahradi. Aktivnim 1 pasivnhim pohybem
dolnich koncetin dochazi k prevenci rozvoje a progrese vzniklych kontraktur, napoméaha
udrZeni rozsahu kloubnich pohybd na dolnich koncetinach a pfi aktivnim pohybu
umoznuje zvyseni svalové sily, zlepseni trofiky svalu. Pacient béhem pohybu mtze sam
sledovat rozlozeni sily na dolnich konéetinach (elearning.dumrodin).

Pfistrojem podobnym motomedu je ¢esky Motren (ptiloha ¢. 16), ktery je urcen

k oddélenému procvicovani dolnich a hornich koncetin vsed€ nebo vleze, pro déti od tii
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let do dospélosti. Je uvadén do pohybu elektromotorem a umoziluje provadét cviceni

v péti ruznych pozicich (kalpe).

4.6.2 Lokomat

Lokomat je pfistroj béZné uzivany zejména u pacienti s miSni lézi. Lokomat
imituje chizovy mechanizmus a je vhodny pro pacienty s dobrou toleranci vertikalizace
a alespon castecnou trupovou stabilitou. S pomoci lokomatu, vybavenému zavésnym
systémem, pohyblivym pasem a ortézami pro dolni koncetiny, mize pacient trénovat
chuzové motorické vzorce, a to plné¢ nebo casteéné veden piistrojem (Kiiz &
Chvostova, 2009, s. 146). Trénink s vyuzitim lokomatu je vhodny mj. pravé u pacientt

s perifernimi parézami dolnich konéetin (DKK), k jejichz vzniku dochazi u SMA.
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5  KOLPINGOVA RODINA SMECNO, O. S.

Obcanské sdruzeni Kolpingova rodina Smeéno je jedinou organizaci v Ceské
republice, ktera se specializuje na problematiku péce o pacienty S onemocnénim SMA.
Kolpingova rodina Smecno, o. s., nabizi rodindm pecujici o dit¢ s diagnézou SMA
celou fadu sluzeb v riznych fazich onemocnéni ditéte, kterd se uskuteciiuje v ramci
dvou projektii s nazvem ,,Podpora rodin s onemocnénim SMA*“ a ,,UCime se zvladat
SMA*“. Kolpingova rodina Smec¢no, o. s., klade velky diraz na spolupraci s rodinou
v ramci multidisciplindrniho tymu odbornikli. Pocet rodin s onemocnénim SMA
vyuzivajici sluzeb Kolpingovy rodiny Smecno, o. s., bylo v roce 2009 tiicet osm rodin

(Kolpingova rodina Smecno, o. s., 2009, s. 10-11).

5.1 Projekt,Podpora rodin s onemocnénim SMA*

Projekt Podpora rodin s onemocnénim SMA vznikl v ¢ervnu 2007 na zakladé
dlouhodobé poptavky 1ékait a rodici nemocnych déti. Odbornym garantem projektu je
As. MUDr. Dana Siskova zoddéleni détské neurologie prazské Thomayerovy

nemaocnice.

Projekt nabizi rodinam:

e MoZnost vyuziti internetového fora ,,Jak zit se SMA*, kde mohou rodiny ziskat
uzitené praktické rady a také si vzajemné vymeénovat své zkusenosti;

e zajiStovani odborného prekladu Standardl péfe o pacienty se SMA a dalSich
odbornych publikaci;

e potradani psychorehabilitacnich pobytl pro rodiny pecujici o dit€¢ se SMA;

e moznost vyuziti multidisciplinarniho tymu odbornikii za Ucelem terapeutické
intervence (konzultant rané péce nebo socialni pracovnik, neurolog, ortoped,
pneumolog, fyzioterapeut, ergoterapeut, specidlni pedagog, psycholog,
technicky protetik);

e snaha o vytvoteni Narodniho registru pacientli se SMA v Ceské republice, véetnd
zapojeni do vyzkumu ucinné 1écby SMA;

e poradani odborné Konference multidisciplinarniho tymu SMA a rodin s détmi se

SMA (Kolpingova rodina Smec¢no, o. s. 2009, s. 1).
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5.2 Projekt ,,U¢ime se zvladat SMA!“

V roce 2009 vznikl projekt ,,Uc¢ime se zvladat SMA!®, ktery probihd formou
e-learningového vzdélavani rodica détskych pacientt se SMA vzdélavacich akei.

Vyhodou e-learningu je, ze rodiny mohou v domacim prostiedi ziskat praktické
informace o riznych oblastech problematiky péce o pacienty se SMA od odbornikli
z oboru détské neurologie, rehabilitace, protetiky atd. Uastnici e-learningového kurzu
maji moznost vznést ke kazdé lekci dotazy, které zodpovida kompetentni odbornik.

V ramci projektu ,,UCime se zvladat SMA® jsou pro pecujici rodiny poradany
vzdélavaci vikendové pobyty a seminafe podpory Evropskych strukturalnich fonda
a statniho rozpoétu Ceské republiky s kapacitou patnact pe¢ujicich osob na vikendovém
pobytu. Jejich néplni je neformélni vymeéna zkusenosti rodi¢ti s pribéhem onemocnéni,
moznost vyzkouseni kompenzacnich a rehabilitacnich pomiicek a také moZnost
individudlni konzultace s odborniky. Na vzd¢lavaci vikendovy pobyt ¢i seminaf jsou
zvéani odbornici na problematiku SMA a svalovych dystrofii v Ceské republice, ktefi
vedou vzdé€lavaci prednasky z oboru neurologie, socialné-pravni oblasti, rodinného

poradenstvi, fyzioterapie a dalSich obort (dumrodin).
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6 KAZUISTIKA

6.1 Anamnéza

Pohlavi: divka

Rok narozeni: 5/1991

Dg.: SMA III. typu (Kugelberg-Wellander) potvrzena v r. 1996 na zakladé molekularné
genetického vysetfeni PCR - formu mutace nebylo mozné dohledat na zaklad¢ EMG

vySetieni vyloucena myopatie

RA: rodice zdravi, o 3 roky mladsi sestra bez onemocnéni SMA, pouze alergi¢ka

SA: Zije s rodi¢i, student VS

OA: bézné détské nemoci, alergie na roztoce, prach

dité z 1. gravidity, fyziologického pribehu, porod spontdnni v terminu, p.h. 3400g,
pozdé&ji dechové obtize, které byly 1éCeny oxygenoterapii 24h, kojena 6 mésicu;

ky¢le bez patologického nalezu

urazy: 0

Operace: 6/03: medidlni epifyzeodéza kolennich kloubt bilateralné pro hypervalgozitu

dle ortopeda Doc. Mafika s dobrym efektem

FA: Convulex CR 300 (od r. 2008), Vigantol

SPA: zejm. v letnich mésicich plavani, subj. velmi pozitivné vnima mensi tinavu
pti pohybu ve vod¢ (max. 1 hodinu)

diive jezdila na kole, nyni se nevénuje zddnému sportu

NO: v 5 letech pozorovala matka valgozitu kolennich kloubt zejm. ve stoji, divka
nesvedla nékteré bézné aktivity, napt. seskok ze Zidle a rychly béh; chlizi po $pickach
neguje

1996 odeslana na neurologii, na zdkladé neurologického vySetieni potvrzena dg. SMA

I1. typu

- subj. se chtize zhorSovala od 12 let
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- klidovy tremor HKK bilateralng

- nyni nesvede diep, chlize do schodli mozna s jednostrannou oporou o zébradli ¢i sténu
a zaptfenim se druhostrannou horni koncetinou 0 DK

- chlize ze schodu subjektivné snazsi (svede bez opory)

- b¢h neni mozny

- chlize max. 2 km po roving, rychly nastup tnavy

- pacientka udava ndmahovou dusnost zejm. po kratkodobé intenzivni zatézi — napt. po
chutizi do 2. patra nebo rychlejsi chiizi po roviné

- klidovou du$nost nemé, obcasné trpi nachlazenim, infekty hornich dychacich cest

V soucasné dobé¢ (2011) pacientku nejvice omezuje obtizna chlize do schodt a s tim

spojend obtizné cestovani MHD.

- neurologicky sledovana u MUDTr. Siskové 2x roéné

- ortopedicky sledovana u Doc. MUDr. Maftika 2x ro¢né

Ortopedické pomiucky:

- zadné protetické pomucky pro chiizi v souc¢asné dob¢ nepouziva, diive pouze kolenni
ortézy, ortopedem doporuceny Nordic walking hole pro chlizi, které zatim pacientka
nepouziva

- pouze ortopedické vlozky do bot pro pedes planovalgi

- korzetoterapie od r. 2001 na 12h denné, od r. 2008 pouze na noc - nyni vSak nenosi

- kolenni ortézy — cca od operace 2003 (medialni epifyzeodéza kolennich kloubti

bilateralné pro hypervalgozitu) do r. 2010, s. nyni nenosi

6.2 KINEZIOLOGICKY ROZBOR

VySsetieni stoje:

ve stoji pln¢ stabilni;

VDT,;

pedes planovalgi, vyraznéji vpravo (pfiloha ¢. 4);

pseudohypertrofie lytek (piiloha &. 2);

genua valga, hyperextenze kolennich kloubu bilateraln¢ (pfiloha ¢. 1);

predsunuté drzeni hlavy, protrakce ramen;
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praveé rameno postaveno vyse;
bederni patef - prominence paravertebralnich valli, zvysend aktivita paravertebralnich
svall pfi stoji;

hyperlordoza;

Vybrané dynamické testy:

Forestierova Fleche + 2 cm;

Thomayerova vzdélenost: +5 cm; pacientka hypermobilni (pfiloha €. 5);
Trendelenburgova zkouska vyrazné pozitivni bilateralng;

stoj na 1 noze nestabilni - vyrazna kompenzacni asymetrie trupu;

max. vydrz na PDK 8 s, na LDK 6 s; bilateralné pfitomny vyrazné titubace a
protektivni souhyby HKK;

insuficience fixatort lopatek v poloze na ctytech (ptiloha €. 6);

Obrazek : Pohled zpiedu Obrazek : Pohled zezadu
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Vysetieni dechového stereotypu:

horni typ dychant;

inspira¢ni postaveni hrudniku (piiloha ¢. 3);

hrudnik se pohybuje v inspiriu kranialné€ en block;

dochazi jen k minimalnimu lateralnimu a dorzoventralnimu rozsiteni dolni hrudni
apertury béhem inspiria;

hyperaktivita auxilidrnich respiracnich svali - pfi inspiriu dochazi k elevaci ramen a
Klavikul,

Brani¢ni test: pacientka neni schopna dostatecné aktivovat m. transverzus abdominis a

brénici proti odporu a neni schopna pfi této aktivaci nadechnout branici;

Obrazek: Pohled zptedu Obrazek: Pseudohypertrofie Iytek

Vysetieni chiize:

Trendelenburgova chiize - v chiizi dochézi k poklesu a seSikmeni panve

snizena diferenciace pohybu panve béhem chiize (panev se pohybuje s trupem en block)
snizené souhyby HKK

chybi odraz palce
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svede chiizi na Spi¢kach a na patach, nesvede béh
pfi chiizi dochazi k hyperextenzi kolennich kloubt (pacientka ma zvySenou kloubni

laxicitu zejm. v kolennich a loketnich kloubech)

Vysetieni svalové sily:

Orientacni vysetfeni svalové sily dle svalového testu
Svalova sila DKK
Svalova skupina dx. Sin. Svalova skupina dx. sin.
Kycelni kloub: Chodidlo:
Extenzory 3 3+ Plantarni flexory 4 4+
Flexory 3 3+ Dorziflexory 4- 4
Adduktory 3 3 Pronatory 4 4
Abduktory 4 4 Supinatory 4- 4
Zevni rotatory 4 4 Abdukce palce 2 2
Vnitini rotatory 4 4 Flexory prsti I1-1V 4- 4
Flexe palce 2 2+

Kolenni kloub: Extenzory prsti 4 4
Extenzory 2 3
Flexory 4 4

Svalova sila HKK — 4+

Tabulka 5
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Goniometrické vySetfeni dolnich koncetin

Dx. [] Sin. []
Kycelni kloub:
Vnitini rotace 40 40
Zevni rotace 50 45
Flexe 140 120
Extenze 20 20
Kolenni kloub:
Flexe 120 115
Extenze -5 -5
Chodidlo:
Supinace 40 40
Pronace 20 15
Everze nohy 25 25
Inverze nohy 55 50
plantarni flexe 40 40
dorzalni flexe 15 10
Tabulka 6
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Vysetfeni zkracenych svalti podle Jandy

(0-zadné zkraceni, 1-malé zkraceni, 2-velké zkraceni)

VysSettovany sval |Zkraceni |Zkraceni | VySetiovany sval Zkraceni |Zkraceni
dx. sin. dx. sin.

m. soleus 1 1 m. sternocleido- 1 1
mastoideus

mm. gastrocnemii |2 1 mm. scaleni 1 1

m. iliopsoas 0 0 mm. paravertebrales |1 1

m. rectus femoris |1 1 mm. pectorales 1 1
majores

mm. adductores |1 1 m. quadratus 0 1
lumborum

Tabulka 7

stereognozie — bpn.

somatognozie — bpn.
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6.3 Neurologické vysetreni

- pacientka je orientovana mistem, ¢asem i osobou; spolupracuje velmi dobie
HKK: bez znamek hypotrofii, taktilni ¢iti bpn

DKK: hypotrofie, taktilni ¢iti bpn

vysetfeni taxe — bpn

vysetfeni diadochokineze — bpn

diskriminacni ¢iti — bpn

Vysetteni reflexti
Reflex Dx. Sin.
Patelarni Nevybavny Nevybavny
Achillovy §lachy Nevybavny Nevybavny
Adduktort stehna Nevybavny Nevybavny
Medioplantarni Nevybavny Nevybavny
Bfisni reflexy:
Epigastricky SniZeny SniZeny
Mezogastricky Snizeny Snizeny
Hypogastricky Snizeny Snizeny
Bicipitovy Nevybavny Nevybavny
Tricipitovy Snizeny Snizeny

(méng viditelny nez dx.)

flexort prsti Snizeny Nevybavny
Tabulka 8
Vysetfeni pyramidovych irita¢nich jevl Dx. Sin.
pyramidové irita¢ni jevy HKK Negativni Negativni
pyramidové irita¢ni jevy DKK Negativni Negativni

Tabulka 9
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6.4 Rehabilitaéni plan

Kratkodoby rehabilita¢ni plian
- Korekce vadného drzeni téla (VDT)
- Vyrovnani svalovych dysbalanci, zafazeni kazdodenniho protahovéani svala
s tendenci ke zkraceni
- ZlepSeni posturdlné-lokomoc¢ni funkce svali DKK a edukace zapojeni HSSP
nejdiive v posturalné méné€ narocnych polohach (vyuziti konceptu DNS)
- Posileni oslabenych svalovych skupin
- Zména dechového stereotypu (diky edukaci funkéniho zapojeni HSSP)
prvky z metodiky senzomotorické stimulace také do kazdodenni cvicebni

jednotky)

Dlouhodoby rehabilita¢ni plan
- Zpomaleni progrese svalové slabosti DKK

- ZlepSeni chlize do schodi, kterd pacientku subj. nejvice limituje

Prevence progrese skolidzy - zafadit cilenou fyzioterapii na ovlivnéni skoliozy

Prevence vzniku svalovych kontraktur

Zvyseni vhodné vSestranné pohybové aktivity za uc¢elem zlepSeni fyzické kondice,
zvySeni svalové sily a snizeni nadvahy, za vhodné povazuji napf. Nordic

walking a plavani
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7 DISKUZE

Za velky pfinos v informovanosti odborné vetejnosti v problematice onemocnéni
SMA povazuji publikovani Konsenzu standardil péce o pacienty se SMA (Wang et al.,
2007, s. 1027-1049). Konsenzus se zabyva péti oblastmi 1ékaiské péce — diagnostikou
onemocnéni, respiracni, gastrointestindlni a ortopedickou/rehabilitacni péci a paliativni
1écbou. Avsak prostor, ktery je v Konsenzu vénovan problematice rehabilitace, je podle
mého nazoru nedostate¢ny vzhledem k jejimu zasadnimu postaveni vV symptomatické
lécbé SMA. Ackoli jsou hlavni cile rehabilitace u tohoto onemocnéni Vv publikaci
popsany, autofi viibec neuvadéji moznosti, jak Ize obtize pacienta terapeuticky ovlivnit
s vyuzitim dostupnych fyzioterapeutickych metod a konceptu.

Onemocnéni SMA je kauzaln¢ nevylécitelné a v pribéhu zivota riznou rychlosti
progreduje. Jednou poskozené ¢i zaniklé alfa-motoneurony ziistdvaji poskozeny
ireverzibilng. Je proto nasnad¢ usilovat o co nejlepsi kvalitu funkce nepoSkozenych
motorickych jednotek. Za dulezity terapeuticky cil povazuji zlepSeni koordinace
a timingu svalli v rdmci uréitého biomechanického fetézce. Z tohoto divodu je podle
mého nazoru vhodné vyuzivat zejména metody a koncepty zalozené
na neurofyziologickém principu a vzdy respektovat nejen lokomocni, ale také posturalni
funkeci svalti.

Fyzioterapeut by nemél kuréité metod¢ pristupovat dogmaticky a usilovat
o striktni dodrzeni vSech jejich zasad. Nelze fici, ze se jedna urcitd metoda ¢i koncept
lécebné rehabilitace u onemocnéni SMA jevi jako nejvhodnéjsi. Terapeut by se mél
snazit objevit nejslabsi ¢lanek pacientovych obtizi, ktery muze v rehabilitaci ovlivnit
pomoci mnoha metod a do fizeni pohybu prostiednictvim CNS tak zasahovat riznymi
vstupy. Za nejdualezitéjsi zasadu pokladam, ze je nutné vzdy prizptisobit metodu
individualn¢ konkrétnimu pacientovi. Pfiklanim se také Knéazoru, Ze je vhodné
fyzioterapeutické metody a koncepty mezi sebou vhodné kombinovat.

V reSerSni praci predkladam kratky prehled metod a koncepti 1écebné
rehabilitace, které jsou mozné vyuzit u onemocnéni SMA. Vojtovu metodu, Bobath
koncept,  proprioceptivni  neuromuskularni  facilitaci  (PNF), = Dynamickou
neuromuskularni stabilizaci (DNS) a senzomotorickou stimulaci jsem zvolila pro jejich
neurofyziologicky princip terapeutického plisobeni, vhodnost indikace u pacientli se
SMA a také jejich relativni rozsifeni v Ceské republice. Z doplitkovych metod 1é¢ebné

rehabilitace jsem se vénovala hipoterapii a hydrokinezioterapii zejména pro jejich
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komplexni plisobeni na pacienta a vhodnost u této diagnézy. U hydrokinezioterapie
navic jako u jediné ze zminovanych metod byla publikovana studie terapeutického
efektu na pacienty se SMA s velmi dobrymi vysledky. Existuje mnohem vice metod,
které by se u této diagnozy daly terapeuticky vyuzit, ale jejich komplexni piehled by byl
nad ramec této prace.

Vzhledem k tomu, ze diagnéza SMA byva nejcastéji stanovena v kojeneckém
veéku, kdy neni v terapii mozna spoluprace pacienta, zvoleni Vojtovy metody povazuji
za velmi dobrou volbu. Vojtovou metodou lze vzhledem K jejimu komplexnimu
pusobeni velmi dobie ovlivnit jak motoricky vyvoj ditéte, tak dychani ovlivnénim
respiraéniho svalstva a zvySenim vitalni kapacity plic (Vojta, 1995, s. 20). Navic je
reflexni lokomoce vhodna také z toho divodu, Ze ovlivnénim autochtonni muskulatury
pusobi preventivné na rozvoj skolidz, které byvaji u pacientl se SMA velmi zavaznou
komplikaci zdravotniho stavu.

Podle mého nédzoru je velmi vyhodné ihned po diagnostikovani onemocnéni SMA,
coz je obvykle v prvnim roce Zivota, zahdjit také respira¢ni handling, protoze v€asné
zahajeny handling ma preventivni vliv na vznik deformit hrudniku a chronické unavy
dychacich svala (Smolikova & Macek, 2010, s. 138).

Priklanim se k nazoru, ze je vhodné doplnit individudlni fyzioterapii u SMA
o nékterou z doplikovych forem Ilécebné rehabilitace, jako je naptiklad
hydrokinezioterapie ¢i hipoterapie, podle individudlnich potfeb pacienta a mozZnosti
rodiny. Podle mého ndzoru je zejména u détskych pacient se SMA dulezité usilovat
0 to, aby je mohla néktera forma rehabilitace také t&Sit a nepfedstavovala pro né pouze
pravidelnou povinnost ¢i dokonce utrpeni. Psychologicky aspekt hraje bez pochyby
ve snaze o zpomaleni progrese jakéhokoli onemocnéni nezanedbatelnou roli.
Domnivam se, Ze pravé diky psychickému naboji, ktery do hipoterapie vnasi prvek
zvitete, je tato terapeuticka metoda tak oblibena u pacientii se SMA. Naopak nékteré
déti mohou preferovat usnadnény pohyb ve vodnim prosttedi, ktery jim nabizi
hydrokinezioterapie. Velkou motivaci pro né¢ muze byt propojeni hydrokinezioterapie se
hrou ve skupiné dalSich déti nebo s vyuZzitim plovacich pomiicek. Pro dosaZeni
optimalniho terapeutického vysledku je tfeba vyzkouSet vice moZznosti doplnkoveé
rehabilitace a kromé posouzeni vhodnosti jednotlivych metod neopomenout sledovat
zpétnou vazbu ze strany ditéte.

Mezi nejcastéjSi muskuloskeletalni obtize pacienti se SMA patii skolioza, ktera

muze dokonce znemoznit vzpiimeny sed, stat se zdrojem nocicepce a negativné ovlivnit
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kardiopulmonarni funkce (Novakova et al., 2006, s. 564). Z konzervativni terapie
skolidzy Sucato (2007, s. 150) obecné doporucCuje korzetoterapii teprve u pacientli
s kiivkou o velikosti 40 stupnit dle Cobba. Novakova et al. (2006, s. 564) vsak jiz
od velikosti 20 stupni dle Cobba indikuje korzet. Vzhledem K tomu, Ze progrese
skolidzy u pacientli se SMA je kvuli progredujici svalové slabosti obvykle velmi rychlé
(u SMA 1L typu az 8 stupiii za rok), pfiklanim se k indikaci korzetu od 20 stupiti
nebo mén¢, samotné rozhodnuti je vSak vzdy na individudlnim posouzeni ortopeda.
Ackoli aplikace korzetu obvykle dal$i progresi skoliézy nezabrani, mize ji alespon
zpomalit. Domnivam se, ze by jednim z terapeutickych cilii méla byt snaha vyhnout
se operatnimu feSeni skolidzy, nejen z diivodu omezeni hybnosti patefe nasledkem
stabilizace, ale také vzhledem ke zvySenému riziku pooperacnich komplikaci u pacientli
se SMA (Sucato, 2007, s. 154). Pti aplikaci korzetoterapie povazuji za dulezité
zdaraznit rodin¢ ditéte, ze korzet je pouze pasivni oporou, a proto je tieba zaroven
cilen¢ ovlivnit svalovou funkci prostfednictvim fyzioterapie.

Komplexni sluzby poskytované rodindm pecujicim o dit¢ s onemocnénim SMA
Kolpingovou rodinou Smecno, o. s., hodnotim jako velmi dobré zejména z divodu, ze
je kladen velky diraz na spolupraci srodinou Vvramci multidisciplinarniho tymu
odbornikii. Podle osobniho sdéleni koordinatorky rané péce, Mgr. Svétlikové, rodiny
hojné vyuzivaji moznost osobniho poradenstvi pifimo v domdacim prostiedi, ocenuji
zejména informace o vhodnych kompenzacnich pomuickach a vyuZivaji pomoc
pii ziskavani finan¢nich dotaci pro jejich zakoupeni. Podle Kocové (2009, s. 48) je
vyuziti vhodnych kompenza¢nich pomicek pro pacienty zvlasté dilezité, protoze
zvySuje jejich samostatnost a napf. sedicim pacientim mnohdy umoZiuje vertikalizaci
se vSemi jejimi benefity, napomaha tak prevenci dalSich komplikaci onemocnéni a tim
vyznamné zvySsuje jejich kvalitu Zivota.

Fyzioterapeut je soucésti multidisciplinarniho tymu, v jehoz centru je pacient
a jeho rodina, a proto je dobra spoluprace terapeuta s rodinou obvykle podminkou
pro moznou efektivni rehabilitaci. Z tohoto divodu i v pfipad¢, Ze se fyzioterapeut
domniva, Ze pro dvouleté dité¢ se SMA II. typu je vzhledem k jeho obtiZim nejvhodnéjsi
1é¢ebnou metodou reflexni lokomoce, musi vzdy respektovat ptani rodici. Tém se miize
jevit, ze se dité pii terapii zbytecné trapi, a cht&ji proto s ditétem cviit napf.
podle Bobath konceptu nebo vibec. Podle mého nazoru vSak v piipadech, kdy
nasledkem tézké skolidzy jiz byly ovlivnény také kardiopulmonélni funkce, by se mél

terapeut presto snazit vysvétlit rodicim moznosti terapeutického ovlivnéni Vojtovou
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metodou a nabidnout jim napiiklad n&jakou alternativu kombinaci reflexni lokomoce
S jinou terapeutickou metodou. Samotné rozhodnuti zlstavd samoziejm¢ na rodiné
ditéte a je tieba ho pln¢ respektovat.

Podle mého ndzoru je jak pro rodinu, tak pro terapeuta dobré mit neustale
na paméti, Ze naplni zivota pacienta se SMA neni primarné rehabilitace, ale pacient
potfebuje mit moznost vykonavat také Cinnosti, které mu prinaseji radost. Aby to bylo
mozné, potiebuje si prostfednictvim rehabilitace udrzovat co nejvyssi kvalitu zivota.
Co nejucinngj$i a nejvhodnéjsi komplexni rehabilitace, o kterou by mél terapeut
ve spolupraci s rodinou bezpochyby usilovat, by se proto nikdy neméla stdt samotnym

cilem, ale prostfedkem.
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ZAVER

Prostiedky 1écebné rehabilitace Ize vyznamné ovlivnit rychlost progrese
a prub¢h progresivniho onemocnéni SMA. Pro efektivni symptomatickou 1é¢bu tohoto
onemocnéni je nezbytnd dobra spoluprace v ramci interdisciplindrniho tymu. Efekt
1éCebné rehabilitace u détskych pacienti se SMA také do velké miry zavisi
na spolupraci rodiny. Zasadni postaveni ma v péCi o pacienty s onemocnénim SMA
intenzivni dechova rehabilitace. Mezi nejcastéj$i muskuloskeletalni obtize pacientl se
SMA patii rozvoj skoliozy, kontraktur a luxace kycelniho kloubu. Jejich prevence
a terapie je jednim z hlavnich cilii 1é¢ebné rehabilitace.

Pro cilené ovlivnéni obtizi pacienta je vhodné zvolit zejména metody zalozené
na neurofyziologickém principu. V piehledu vybranych fyzioterapeutickych metod
a konceptli vhodnych u diagn6zy SMA jsou uvedeny Vojtova metoda, proprioceptivni
neuromuskuldrni facilitace (PNF), Dynamicka neuromuskularni stabilizace (DNS),
Bobath koncept a senzomotoricka stimulace (SMS). Je vhodné doplnit individualni
fyzioterapii o nékterou z dopliikovych forem lécebné rehabilitace, v jejichz vybéru je
dalezity také psychologicky aspekt. Z tohoto diivodu se jevi hipoterapie a hydroterapie
jako velmi vhodné metody. Vybranou rehabilitacni metodu ¢i koncept je vzdy nutné

individualné piizpusobit konkrétnimu pacientovi.
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