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Anotace

Diplomova prace se zabyva otdzkou ovlivnéni dechovych funkci u déti se spinalni
muskularni atrofii (SMA). Teoretickd cast prace uvadi piehled technik respiracni
fyzioterapie, které lze vyuzit v péci o dychaci cesty u jedinct se SMA. Praktickd Cast
diplomové prace se zabyva otdzkou, zda je mozné pomoci vybranych technik respiracni
fyzioterapie po Sestitydennim tréninku ovlivnit ventilaéni parametry u déti se SMA.
Soubor zatazeny do studie zahrnoval 6 probandi se SMA 1. - IIl. typu ve vé€kovém
rozpéti od 3,5 do 12 let. K objektivnimu posouzeni zmén bylo provedeno spirometrické
vySetteni pied zahdjenim terapie a po jejim ukonceni. Hlavni néaplni terapie byl
kazdodenni dechovy trénink s inspiraCnim trenazérem CliniFlo. Po ukonceni terapie
doslo k pozitivni zméné ve vSech méfenych parametrech s vyjimkou vitalni kapacity
(VC) a maximalni vydechové rychlosti v 75% FVC (MEF75), kde se hodnoty
nezménily. Statisticky vyznamna zména (p < 0,05) se potvrdila pouze u parametru
inspira¢niho rezervniho objemu (IRV). Na sledovaném souboru 6 probandii byl po
Sestitydenni terapii potvrzen Ucinek cilené zvolenych technik na zlepSeni funkci plic u

pacientli se SMA.
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This thesis deals with the influence respiratory function in children with spinal muscular
atrophy (SMA). The theoretical part provides an overview of respiratory physiotherapy
techniques that can be used in the care of the airways in people with SMA. The practical
part deals with the question whether it is possible using the selected techniques of
respiratory physiotherapy after six weeks of training to affect ventilatory parameters in
children with SMA. The group of six probands with SMA I. - III. type in the range of
the age from 3.5 to 12 years participated in this study. To objectively assess
changes was performed spirometry efore the beginning of the therapy and after
its conclusion.

The main therapy was daily training with inspiratory breath simulator CliniFlo. After
the finishing of therapy there was a positive change in all measured parameters except
for vital capacity (VC) and maximal expiratory flow at 75% of FVC (MEF75),
where the values didn’t change. Statistically significant change (p <0.05) was
confirmed only in the inspiratory reserve volume parameter (IRV). In the monitored
sample of 6 probands was confirmed after six weeks of therapy, specifically the effect

of selected techniques to improve lung function in patients with SMA.
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uvoD

Spinalni muskularni atrofie (SMA) je druhé nejcastéjsi dédicné degenerativni
neuromuskularni onemocnéni détského véku. Nervosvalova onemocnéni, véetné SMA,
jsou spojena s oslabenim dychacich svalt s rizikem rozvoje respira¢niho selhani, které
ohroZzuje pacienta na zivoté. Praveé respiracni komplikace jsou nejcastéjsi pii¢inou umrti
u jedinci se SMA. Tato diplomova prace vznikla v disledku vys$§iho zajmu laické 1
odborné vetejnosti o zdokonalovani komplexni péce déti a jedinci se SMA. Vyznamny
vliv na vznik prace nelze upfit rodicim déti se SMA, ktefi neméli od Iékari a
fyzioterapeutli dostatek informaci o moznostech ovlivnéni dechovych funkei.
V teoretické ¢asti prace jsou popsany patofyziologické projevy dychani jedincli se SMA
a podrobny pifehled o moznostech jejich ovlivnéni skrze techniky RFT a dechové
rehabilitace. Cilem praktické ¢asti je ptinos popsanych technik objektivizovat pomoci
spirometrického vySetfeni a méfeni pruznosti hrudniku na souboru Sesti pacientil
se SMA a zhodnotit statistickou vyznamnost zjiSténych zmén. DalSim cilem diplomové

prace je poukéizat na Uzky vztah mezi dechovou funkci a kvalitou Zivota jedinct

se SMA.
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1  PREHLED POZNATKU

1.1 Spinalni muskularni atrofie

Spinalni muskuldrni atrofie (SMA) jsou skupinou dédicnych degenerativnich
chorob postihujicich pfedni rohy misni. SMA je po cystické fibr6ze druhou nejcastéjsi
autosomaln¢ recesivni dédi¢nou chorobou s ptredpokladanou incidenci 1/10000
(Matikova, 2011, s. 15). Zaroven je SMA po Duchennové svalové dystrofii (DMD)
druhé nejcastéjSi neuromuskuldrni onemocnéni détského veéku (Haberlova &

Hedvi¢akova, 2002, s. 180).

1.1.1 Charakteristika onemocnéni

SMA jsou klinicky heterogenni skupina onemocnéni, jejimz spole€énym znakem
je degenerace alfa-motoneuronii v pfednich rozich misnich, ¢asto i motorickych jader
hlavovych nervii, bez zndmek postizeni periferniho nervu nebo cerebrospindlnich drah.
SMA patfi mezi vzacné vrozené neuromuskularni onemocnéni s progresivnim
prubéhem, je soucasti Siroké skupiny chorob motoneuronu, tzv. hereditarnich
motorickych neuropatii (Haberlova & Hedvicakova, 2002, s. 180).

Klinicky obraz onemocnéni zahrnuje symetrickou svalovou hypotonii. Vyrazna
svalova slabost postihuje vice proximalni svalové skupiny nez distalni a s vétsi
zévaznosti dolni koncetiny nez horni koncetiny. U jedinci s SMA se objevuji svalové
atrofie az hypotrofie s pozd&j$im vznikem deformit. Casto jsou v klinickém obrazu
pfitomny fascikulace jazyka. Slachookosticové reflexy jsou snizené nebo nevybavné.
Intelekt a povrchové 1 hluboké Citi je intaktni (Schroth, 2009, s. 245; Haberlovd &
Hedvicdkova, 2002, s. 180). V dasledku svalové nerovnovahy vznikaji deformity
skeletu, kontraktury a tézké asymetrie panve i celé postury. Posturdlni patologie
zhorSuji respiracni funkce, trdveni, zvySuje se riziko koznich defektli, pretizené svaly
vyvolavaji bolesti (Vasickova, 2011, s. 41).

Diagn6za SMA je zaloZena na klinickém obraze, elektrofyziologickém
vySetfeni a genetickém potvrzeni nemoci. V 95% ptipadi se jedna o tzv. proximalni
formu SMA podminénou mutaci v SMN1 (z anglického survival motor neuron) a je
lokalizovan na dlouhém raménku chromozomu €. 5 s autosomalné recesivnim typem

dédicnosti (Kraus & Hedvi¢dkova, 2006, s. 19). Mutace genu SMNI1 vedou ke zkraceni
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proteinu zvaného SMN protein, ktery je nezbytny pro pteziti motorickych neuronil. Bez
proteinu SMN motoneurony zanikaji a nervové impulzy se z mozku nemohou dostat ke
svalim, coz se klinicky projevi jako svalova slabost. Pocet kopii genu SMN2 ovliviiuje
zévaznost prubéhu onemocnéni i vé€k objeveni se prvnich ptiznakt (Matikova, 2011, s.

15 - 22).

1.1.2 Klasifikace onemocnéni

Neexistuje zddnd mezindrodni sjednocena klasifikace forem a typtt SMA.
Kritéria hodnoceni jsou také nejednotna. V roce 2007 mezindrodni komise sjednotila
I€katské postupy a publikovala standard péce o pacienty s diagnézou SMA, které se
snazi klasifikaci ujednotit. Jako hlavni kritérium zvolili nejvyssi dosaZzenou motorickou
funkci a rozdélili proximalni formu SMA do ¢tyi skupin (Tabulka 1). Podrobnég;si

klasifikace spolu s priivodnimi znaky je uvedena v Tabulce 2.

Klinické klasifikace spinalni muskularni atrofie dle konsenzu z roku 2007

Typ SMA |Nastup prvnich symptomu | Motoricka funkce pacienta | Obvykla délka
Zivota
Tvp 1 0-6 meésicu Neni schopen sedu <2 roky
Typ 2 7-18 meésict Je schopen sedu, neni >2 roky
schopen stoje, ani chuze
Tvp 3 >18 mesicu Stoj a chuze Dospélost
w4 Druha nebo treti dekada | Stoj a chuze Dospélost

Tabulka 1:Klinicka klasifikace spinalni muskularni atrofie dle konsenzu z roku 2007
(Wang et al., 2007, s. 1030).
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Tab. 2 - Prehled typi SMA onemocnéni a jejich priavednich znaka
Typ cnemocnéni | Rozlidovaci znaky Vidy pfitomne znaky Variabilni znaky a poznémky
SMA L typu — od narozeni ypatonicky, —téka postupujici slabost, — deformace skelatu
Easté dychaci cbtize utatfand mimickeého svalstva — Gk elovace
— Nikgddy sam nesedi Bez opory| — chybeion reflaxy od podatky
— rmanifestace Colidi do CrRIMIGENEN
B mésicd — nurogenni EkG
=umrtiu Eazné akutni formy | = autcsomdling recasivni
Zoravicia do 2-3 B cleinost
SMA L typu = kombinace rEsiupu = redativrié pomalu postupugci = fascikulace
v pozddiBim vaku, pomalsis|  progrese = kytoskolidza, deformity DK
Progress — reflendy 0 podatkis nizke — tychadh oblize
—zadi sam, staw se, nikdy — MauUrpgenni EMG —ties rukou
sam nechodi bez opory = autosomalng recesimi = K elevace ziidka
~ FadAtek obtiE mezi dEfEnost
G=24, masicam
— dodivaj se 20-50 et {podle
fol:les]
SMA L. typu — komibinace rasiupu — pomalu nardstagicl slabost — slabost mimickych swald
v poZdajsin vaky, pomals pletancovéno svalstva, —tascikulace
progmese a slabost postupng horseni chize = PHpoming myopatichky
pletencowsho svalslva i wstdwani ze zarmis Sy
—chodi bez opory — nizkd raflaxy, pozds
— Zatatek abwykle af ravybavne
v Skalnim vaku fale i dFivad | = reurogennd EMG
= AUtOSOMENE recesivig dédicnost
SMA IV typu — Zaddtek po 30 roce viku — prosdrnalng 1 distding fomny po-
= vl pomald peograse stideni
— rilzred typy cediinosti

Tabulka 2: Piehled typti SMA a jejich pruvodnich znaka (Novakova et al., 2006)

1.1.3 SMA I typu (Morbus Werdnig-Hoffmann |, akutni infantilni

forma)

SMA 1. typu je tézka klinickd forma, kterd zahrnuje 35% vSech piipadit SMA.
Ve 35% matky udavaji snizené¢ pohyby plodu v téhotenstvi. Obtize jsou Casto patrné jiz
pi1 narozeni, nebo se zacnou rozvijet do 6 mésicit véku ditéte. V klinickém obraze je
tézka, rychle progredujici svalova slabost s pfevadzné proximalni lokalizaci, hypotonie s
hyporeflexii az areflexii. Déti nikdy nejsou schopny samostatného sedu. 95 % déti
umira do 18 mésich v€ku. PfiCinou umrti byvaji respiracni insuficience (Haberlova &
Hedvi¢akova, 2002, s. 181).

Dité¢ lezi v charakteristické ,,zabi* poloze, dolni koncetiny jsou v abdukci a flexi
v kycelnich a kolennich kloubech, lateralni strany stehen se opiraji o podlozku. U
neékterych novorozencii se b&hem poporodni adaptace v souvislosti se svalovou
hypotonii mohou objevit polykaci a dychaci obtize. Pfrevazna vétSina déti po porodu ale
dychd spontann€ a je pIné pii védomi. Pla¢ byvd mnohdy napadné tichy. Slabost
interkostalnich svalt je viditelna jako vpadavajici mezizeberni prostory zejména pii

placi ditéte. Pti posazovani dité obtizn¢ drzi hlavi¢ku, pfepadava doptedu na oblicej, je
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patrna kyfotickd patef. Pfi drZzeni v axildch ma tendenci vySetfujicimu proklouzévat.
Nékdy nachazime razné ortopedické deformity na akrech koncetin, vétSinou vSak jako

projevy artrogrypozy ve spojeni se SMA (Novakova et al., 2000).

1.1.4 SMA Il. typu (Morbus Werdnig Hoffmann Il, chronicka

infantilni forma)

SMA typ II je stfedné tézka klinickd forma. Je to nejcastéjsi forma vSech SMA,
udavd se az 45%. Klinicky se zacne projevovat do 18 mésice veku perifernim
hypotonickym syndromem. Svalové slabost je ve vétSiné pfipadi symetricka, vice se
projevuje na pletencich dolnich konéetin. Casto dochazi k rozvoji svalovych kontraktur,
mohou byt patrné 1 pseudohypertrofie lytek. (Haberlova & Hedvicakova, 2002, s. 181).
Byva pozorovan jemny tremor prsti. Postizené dité¢ se zpravidla nauc¢i sedét, nékdy
dokéze samo 1 stat a udélat v roce par prvnich kriacku, ale samostatné chlize neni nikdy
schopno, zdhy po té dochazi k regresi dosazené¢ho motorického vyvoje, ke ztraté
vzptimovacich schopnosti, stoje 1 lezeni. U nékterych déti mize byt potom progrese 1 po
nekolik let velmi pomald, jindy tomu byva naopak a zahy se jiz v pfedskolnim ¢i v
casném Skolnim véku objevuji svalové kontraktury s deformitami nohou (pedes
equinovari) a pozd¢ji t€zka kyfoskolidza, obvykle vétsi nez u pacientll s progresivni
Duchennovou svalovou dystrofii. Ke zlepSeni stavu prakticky nedochazi. Obtize pomalu
progreduji, délka zivota je zkracena na 20-40 let, ovSem predpokladem je trvala kvalitni

zdravotni 1 psychosocialni péce (Novakova et al., 2006).

1.1.5 SMAIII. typu (Morbus Kugelberg-Welander, juvenilni forma)

SMA typ III je lehka klinicka forma, u asi 8 % vSech SMA. Vice se projevuje u
chlapcil, zatim z neznamych pfic¢in. Klinicky se prvni obtiZze projevi v 95 % mezi 1. az
3. rokem. V¢k pocatku potizi ptiliS neumoziuje piedpovédet pribéh onemocnéni.
Prvnim pfiznakem je porucha chiize, kterd je danad oslabenim proximalniho svalstva
dolnich koncetin. Oslabeni je symetrické s pomalou progresi, které se $ifi jak na distalni
svalstvo dolnich koncetin, tak na svaly hornich koncetin (Haberlova & Hedvic¢akova,
2002, s. 181). Déti nemohou beéhat, skédkat, €ini jim potize chiize do schodu, do kopce,
pozdéji 1 vstavani ze zemé&, podobné jako myopatim. Postupné se hor$i i hybnost
hornich koncetin s predilekci proximalné, klesa sila trupového svalstva a mezi 20. - 40.
rokem se pacienti stavaji imobilnimi, ovSem nékdy to byva i daleko dfive. Diky

dlouhodobé schopnosti chlize nemivaji vSak tito pacienti tak vyraznou skoliézu ani
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osteopordzu jako formy pifedchozi. Z hlavovych nervii byvaji postizeny pouze n.
accessorius a n. hypoglossus. Déti se vétSinou dozivaji dospélosti (Novakova et al.,

2006).

1.1.6 SMAIV. typu (adultni forma)

U adultni formy SMA se prvni paretické ptiznaky zpravidla objevuji az po 35.
roce zivota. Progrese muze byt rychla, takze je nutno myslet i na amyotrofickou
laterdlni sklerozu (ALS), ale obvykle byva velmi pomala. Lze rozliSit nékolik typa
podle predilekce obtizi. Distalni spinalni svalova atrofie se hlasi symetrickou distalni
slabosti hornich nebo dolnich koncetin, takze je nutno diferencidlné diagnosticky
zvazovat 1 moznost hereditarni motorickosenzitivni neuropatie (HMSN 1, 2).
Segmentalni spinalni atrofie byva cCasto asymetrickd s predilekci postizeni bud’
proximalni, nebo distalni (peronedlni typ SMA). Bulbarni postizeni chybi (Novakova et

al., 2006).

1.1.7 Multidisciplinarni péce

Do dnesniho dne neexistuje kauzalni terapie. Zakladem symptomatické péce je
multidisciplinarni ptistup - spoluprace neurologa, rehabilitacniho lékate, fyzioterapeuta,
ortopeda, protetika, pneumologa, genetika, socialniho pracovnika, specialniho
pedagoga, psychologa a dalSich. Velka pozornost je celosvétové vénovana moznostem
zmirnéni tézkého fenotypu SMA pomoci genetické intervence. V roce 2007
mezinarodni komise sjednotila l¢karské postupy a publikovala Standardy péce o
pacienty s diagnézou SMA, ktery je zakladem péce i v Ceské republice (dostupné na
http://www.dumrodin.cz/ke-stazeni-.html).

Vhodna terapie s cilenou rehabilitaci u pacientll s chronickymi formami SMA
preventivné snizuje miru postizeni, zpomaluje progresi, prodluzuje délku Zivota a
zlepSuje 1 jeho kvalitu. Dilezitym cilem pii rehabilitaci je prevence nariistajicich
flek¢nich svalovych kontraktur s naslednymi kloubnimi deformitami nohou (pedes
equinovari), a to za pomoci kazdodenniho protahovani a polohovani koncetin, nejlépe
po predchozim prohtati, napt. parafinem. Dilezit¢ je 1 v€asné preventivni pouzivani
ortopedické obuvi nebo korekénich ortéz (varézni drzeni nohy, ulnarni dukce ruky).
Déle je nutno u sediciho pacienta myslet v€as na prevenci skolidzy a deformity
hrudniku. U SMA je nesmirné¢ dilezitda respiracni fyzioterapie (RFT) jak =z

preventivniho, tak 1 z 1é¢ebného hlediska.
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Vybrané¢ metody Iécebné rehabilitace u SMA jsou podrobné popsany
v bakalatské praci Petry Noskové (2011). Ptfi volbé kratkodobého i1 dlouhodobého
rehabilitaéniho programu zohlediiujeme typ SMA, klinicky a funkéni stav jedince, dale
jeho funk¢éni rezervy, denni rezim a ve&k. Stejné¢ jako u vSech ostatnich
neuromuskularnich onemocnéni i u SMA hraje vyznamnou roli unavitelnost organismu,
kterou musi fyzioterapeut pii planovani a pribéhu terapie vzdy respektovat.

Kromé¢ péce medicinské je vyznamna podpora rodin pacienti se SMA
ob&anskymi sdruzenimi i mezinarodnimi organizacemi. V Ceské republice spolupracuje
s rodinami obc¢anské sdruzené¢ Kolpingova rodina Smecno. V roce 2011 byl zalozen
republikovy registr pacientii s diagné6zou SMA, do kterého mohou vstupovat 1ékafi 1

pacienti.

1.1.8 Modifikovana Hammersmithova funkéni motoricka skala

Originalni Hammersmith funkéni motorickd skala (HFMS) byla modifikovana,
aby zajistila standardni métfeni funk¢nich schopnosti u nechodicich jedincti se SMA 1I a
III. typu Uplatnéni nasla hlavné jako jeden ze zkoumanych parametrii v dlouhodobych
mezinarodnich klinickych studiich. Konkrétni pracovni postup i1 bodové ohodnoceni
jednotlivych ukonli jsou jasné dané. Kromé& toho byl postup modifikovan, aby
minimalizoval zmény poloh pfi provadéni test a sniZil tim Unavu a nepatfi¢nou
psychickou zatéz béhem testovani (Krosschell et al, 2006). MHFMS je bézné pouzivana
k hodnoceni hrubé motoriky nechodicich déti s SMA jako parametr v klinickych
studiich 1 v klinické praxi.

Na internetové adrese www.smaoutcomes.org jsou pristupné fotografie
s pocateCni a konecnou testovaci pozici a videa spribéhem pohybu a s pfesnym
hodnocenim jednotlivych motorickych ukonti. Reliabilita a validita této Skaly
(MHFMS) jiz byla zdokumentovana.

Provedeni testu lékafem nebo fyzioterapeutem je jednoduché a casove
nenaroc¢né, trva cca 10-15 minut. Hodnoti se provedeni 20 rtiznych ukont na tfibodové
stupnici (Pfiloha 3). Pacient ziskd 2 body za samostatné provedeny ukon, 1 bod
v ptipad¢ provedeni s asistenci a 0 v ptipad¢, Ze pozadovany pohyb neprovede ani
s dopomoci vySettujiciho. Celkové skore mize dosahovat od minima 0 do maxima 40
bodil. VSechny ¢asti testu musi byt provadény bez korzetu nebo ortéz (Vondracek et al.,
2007, s. 255). MHFMS je nevyhovujici pro funkéni hodnoceni tézkého motorického
postizeni (napi. SMA L. typu).
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1.2 Dychani a spinalni muskularni atrofie

1.2.1 Mechanika dychani u zdravych jedinci

Dechovd mechanika nezahrnuje pouze biomechanicky model pohybu
kosténych struktur hrudniho kose, ale 1 pohyby plicni tkané, hrudni stény, pohyb branice
a dalSich dychacich svalil Gi€astnicich se na dychani.

Pti1 dychani dochazi k roztaZzeni hrudniku 1 mékkych tkani hrudniho kose vSemi
sméry (kraniokaudalni, laterolateralni, anteroposteriorni) (Zatloukal et al., 2011, s. 168).
Zebra se pii dychani zdvihaji, klesaji a otadeji kolem osy kostovertebralnich kloubu -
osy jdouci krékem Zebra. Priibéh osy rotace se u hornich a dolnich Zeber lidi. Zebra
dolniho sektoru rotuji kolem osy, ktera se priklani k sagitalni roving, hrudnik se tedy
rozSifuje laterolateralné. Pii klidném dychdni se nejprve aktivuje dolni hrudni
(abdominalni ¢ast pod apertura thoracis inferior), pak stfedni (Th6 - Th12) a nakonec
horni hrudni sektor (CS5 - ThS) (Dylevsky, 2009, s. 92).

Dychaci svaly mizeme tfidit podle riznych hledisek: na svaly inspiracni a
expiracni, hlavni a pomocné nebo podle anatomickych skupin (Tabulka 3). Primarné
maji na dechovém dé&ji podil hlavni dychaci svaly, dominantnim predstavitelem
externus abdominis, m obliquus internus abdominis a m. transversus abdominis)
(Zatloukal et al., 2011, s. 168). Kostalni cast branice zacina cipaté ¢i zubovité na
kosténych nebo chrupavéitych, pripadné kosténych i1 chrupavéitych castech kaudalnich
Sesti zeber. Zde se prokladaji s podobné cipaté inzerujicimi snopci m. transversus
abdominis. Tato vldkna se budou pravdépodobné vyznamné podilet zejména na
posturalni funkci branice, tak jako jeji krurdlni ¢ast (Dvotdk & Holibka, 2006, s. 56).
Kontrakce branice zvétSuje tfi rozméry hrudniku. Jednotlivé partie branice se mohou
aktivovat 1 izolované, ¢ehoZ se béZné vyuziva ve fyzioterapii pii lokdlnich poruchach
plic nebo pii skolioze (Dylevsky, 2006, s. 94).

Dychaci pohyby slouZi k ventilaci plic a soufasné maji vliv na posturalni
funkce a drzeni. Svaly povazované vyrazné za respiracni se ucastni také na posturalni
funkci, méni konfiguraci pohybovych segmenti pii dychani (pfedevSim patefe) a
ovliviiuji tim drZeni téla, miizeme je nazyvat svaly respiraéné-posturalni (Véle, 2006, s.
229). Za normalni situace je posturdlni a respiraéni funkce branice v dynamické

rovnovaze (Zatloukal et al., 2011, s. 169).
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Primarni inspiracni svaly:

branice, mm. intercostales externi, mm.levator costarum

Auxiliarni inspiracni svaly:

mm. scaleni, mm.suprahyoidei et infrahyoidei, m. sternocleidomastoideus, mm.
pectorales, m. serratus anterior, m. serratus posterior superior, m. latissimus dorsi (pii

abdukci paze), m. iliocostalism. erector spinae

Primarné expiracni svaly:

mm. intercostales interni, m transversus thoracis

Auxiliarni expiraéni svaly:

btiSni svaly (m.transversus abdominis, m. obliquus abdominis externus et internus, m.
rectus abdominis), svaly panevniho dna, m. iliocostalis, m. erector spinae, m. serratus

posterior inferior, m. quadratus lumborum

Tabulka 3: Piehled dychacich svald (Cihak, 2006; Dylevsky, 2009, Véle, 2006)

Vydech je pfevazné pasivni proces, ktery je zajiStovan pruznosti plicniho
vaziva a elasticitou hrudni stény. Pokud vydechujeme bez odporu (napt. otevienymi
usty), postac¢i pruznost vSech dychacich komponent a gravita¢ni sila plsobici na
vzpiimeny trup. Pii vydechu nosem se expiracni svaly jiz mirn€ aktivuji. Auxilidrni
expiracni svaly se uplatiiuji pti dychani proti odporu. Obecné ale plati, ze expirium je
vzhledem k akumulaci energie elastickymi strukturami hrudni stény a plic u zdravého
Clovéka méné energeticky naro¢né nez inspirium a je spojovan s podporou relaxace a
uvolnénim svalového napéti (Dylevsky, 2009, s. 95).

Aktivni kontrakce expiracnich svali na konci vydechu protahne vlakna branice
a zménou jejich vychoziho postaveni - délka - napéti - zlep$i podminky pro naslednou
kontrakei branice. Pacienti s bronchidlni obstrukci nemohou tento nepfimy inspiracni
piispévek expiracnich svali pouzit, protoZze je prace expiraCnich svali vyuzita
k ptekonani zvySeného odporu v dychacich cestach. Aktivni kontrakci bréanice pti
nadechu pfedchazi pasivni nadech, kdy dojde k uvolnéni naakumulované elastické
energie z prace expiracnich svalli, tato energie zpusobi pokles intrathorakéalniho tlaku

jesté pred vlastni aktivaci branice (Kolaf in Kolar et al., 2009, s. 256).
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1.2.2 Patofyziologie dychani u spinalni muskularni atrofie

Na dychadni ma ptiznivy vliv fyziologicky psychomotoricky vyvoj ditcte.
Rozvijenim svalovych souher dochézi k postupné zméné dechovych pohybii - povrchni
svalové nekoordinované dychani pfechazi ve svalové koordinované dychani s rozvojem
kostalniho dychani s vyuZitim svalovych souher zejména btiSni stény, panevniho dna a
branice. Spravna aktivace, koordinace a regulace svalovych souher zavisi na dozravani
centralniho nervového systému (CNS). Tyto svalové souhry zajisti nejen fyziologické
dechové pohyby, ale 1 fyziologicky vyvoj motoriky ¢loveka (Ost'adal et al, 2008, s. 23).
U déti se SMA wvznikd poSkozeni funkce plic sekundarné jako komplikace
neurologického onemocnéni, které se v zavislosti na typu SMA projevi nejpozdé€ji do 3.
roku ditéte, pokud se nejedna o adultni formu. UZ v pribehu psychomotorického vyvoje
se mohou manifestovat patofyziologické posturalné-respirac¢ni funkce dychacich svalt.
Oslaben¢ dychaci svaly nebudou mit spravnou dechovou, ale ani posturalni funkci.

Atrofujici a denervované svaly nemohou plnit funkci mechanické pumpy
dychani. Ventila¢ni parametry déti jsou velmi nizké a snaha o jejich zlepSeni je
provéazena rychle nastupujici inavou a vycerpanim dechovych svall. Sila inspira¢nich
svall je nizka a svalové rezerva pro vydech, potfebna naptiklad pro kasSel, je také nizka.
Hypoventilace je pfi¢inou stagnace sekrece v dychacich cestach Jedinci se vyznacuji
patologicky zménénym dechovym stereotypem, ktery formuje a prohlubuje vyskyt
respiracnich komplikaci. VéEtSinou prevazuje urCity typ mechanismu, zdlezi na mnoha
faktorech. K vyznamnym patii napt. typ hrudniku, poloha téla, aktivace svall a jejich
napéti. U zdravého ¢lovéka probihd dychéni velmi ekonomicky a usporné (Smolikova &
Macek, 2010, s. 148).

Respiracni funkce u SMA ovliviiuje velmi slabé zapojeni mezizebernich svalil
a relativné siln€jsi zapojeni branice, ktera vykonava funkci hlavniho svalu pti dychéani u
déti se SMA typu I a II. Diky formativnimu vlivu dychacich sval na hrudni koS a plice
v détském veéku nachdzime u déti se SMA Casto tzv. zvonovity hrudnik. Ten je
vzhledem k dominantni préci branice rozsifen v oblasti dolni hrudni apertury. Naopak
inaktivita meziZebernich svalti zpisobuje omezeny vyvoj hrudniku v horni a stfedni
casti (Obrazek 1). Dalsi castou deformitou hrudniku je pectus excavatum. Vpadlé
sternum je spolecné s aktivitou branice vtahovano do hrudniho kose (Schroth, 2009).

Rigidni a téZko pohyblivy hrudnik je hlavni piekdzkou volniho dychani.

Omezeni pohybu hrudniku je zplsobeno patologickymi zménami dychacich svald,
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poklesem svalové sily a ztratou elasticity plicni tkan€. Hrudnik pretrvava v inspiraCnim

postaveni a délka vydechu se postupné zkracuje (Smolikova & Macek, 2009, s. 48).

A

Obrazek 1: Nefyziologicky vyvoj plic a hrudniku:
vlevo - zdravé plice vpravo - zvonovité plice pacienta SMA (Schroth, 2009, s. 245)

Pro SMA je typické tzv. ,biisni dychani®, kdy nedochazi je zvétSovani rozméra
hrudniho koSe, ale prevazuje dychani do biicha. Malé plicni objemy jsou
kompenzovany zvysenou dechovou frekvenci. Casto se objevuje paradoxni dychani.

Nasledkem oslabeni dychacich svalil, které zabranuji fyziologické expanzi a
clearence plic, dochédzi k postupnému poklesu dechovych objemt. Poruchu plic

oznacujeme jako restrikéni.

1.2.3 Zmény ventilaénich parametrd u spinalni muskularni atrofie

Respiracni funkce se progresivné béhem let zhorSuji u vSech typtt SMA. Ioos et
al. (2004) prokézali jasnou korelaci mezi snizovanim pohybovych funkci a snizovanim
dechovych funkci. Nejcastéjsi zménou byva pokles maximalnich inspiracnich a
expiracnich tlakd (PImax, PEmax) spojeny se selhdvanim inspira¢nich a expiracnich
svall. Dle typu SMA muze progresivné klesat inspira¢ni kapacita. Neni mozna efektivni
kontrola ventilace, vznikd generalizovana alveolarni hypoventilace s globalni respira¢ni
insuficienci (klesne-li inspiracni vitalni kapacita asi na tfetinu ndlezit¢ hodnoty)
(Kandus & Satinska, 2001, s. 105). Pokles inspiracni kapacity koleruje s oslabenim
inspirac¢nich svall. Béhem faze rlstu se zvySuje 1 vitalni kapacita plic (VC). Plato faze
dosahuje kolem 10 az 12 let u déti s DMD (u déti se SMA zaleZi na typu onemocnéni),
po dosaZeni maximalni hodnoty VC plic dochazi k jejimu postupnému snizovani, které
je jeSté¢ umocnéno deformitami skeletu. VC je dobrym parametrem progrese
onemocnéni zahrnujici cely respira¢ni systém spole¢né s funkci dychacich svald,
hrudniku a plicni poddajnosti (Koessler et al.,, 2001, s. 766). DalSimi snizenymi
parametry jsou celkova plicni kapacita (TLC) a expirani rezervni objem (ERV).
Rezidudlni objem (RV) mize byt zvySen v ptipad¢, kdy jsou dychaci svaly piili§ slabé,

aby mohly vydechnout vzduch z plic. Usilovné vydechové parametry jsou snizené.
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Pomér mezi FEV1 a usilovnou vitalni kapacitou (FVC) jen normalni nebo zvySen
(Howard & Panitch, 2009).

Spirometrické kiivky pritok-objem byvaji nedokoncené (vyCerpani expiracnich
svall, nekoordinujici kontrakce branice, pfedCasny nadech a dal$i), nemaji typicky
vrchol v expiracni ¢asti (nemoznost maximalniho expira¢niho tsili) a vypadaji jako
kiivky Spatn€ spolupracujicich pacienti. Maximalni volni ventilace (MVV) je
vSeobecnym ukazatelem neuromuskularni funkce. Je téméf tak citlivd jako maximalni
respiracni tlaky a né¢kdy 1 citlivéj$i nez spirometrie samotna, ale na zacatku onemocnéni
je méné¢ vyjadiena. Pokles MVV odrazi progresi onemocnéni. Funkcéni rezidualni

kapacita (FRC) se neméni, dokud nejsou zmény poddajnosti plic a hrudni stény velké.

Cim slabsi je pacient, tim vy33i je RV (Kandus & Satinské, 2001, s. 106).

1.2.4 Dechové obtize pacientl se spinalni muskularni atrofii

Jedinci se SMA netrpi primarnim respiracnim onemocnénim, ale oslabeni
dychacich svall vede ke vzniku €astych zanétii dychacich cest, které vyZzaduji zvySenou
pozornost ze strany rodicl 1 1ékaiti z ditvodu sniZzené schopnosti hygieny dychacich cest
u téchto déti. Funkce respiracniho systému byva Casto vyrazn€ porusena a podili se
spolu s ostatnimi faktory na zvySené morbidité a mortalité pacient. VCasna diagnoza a

1écba ventilacni i respiracni insuficience je pro vysledny stav nemocného klicova.

Nejcastéjsi respiracni problémy u déti se SMA:
e nefyziologicky vyvoj plic a hrudniku
¢ snizend schopnost hygieny dychacich cest
e opakované respiracni infekce zhorSujici svalovou slabost
e hypoventilace béhem spanku

e poruchy polykani s rizikem aspirace

Mezi hlavni pfic¢iny respiracni insuficience patii sniZzeni alveolarni ventilace,
redukce funkéniho plicniho parenchymu, porucha alveolokapilarni membrany ¢i zména
poméru ventilace a perfuze.

SMA maji vysokou predispozici ke vzniku zanétlivych plicnich komplikaci.
Mezi nej€astéjSi divody patii zhorSend mozZnost odkaSlavani, vétsi riziko aspirace a
inaktivita. Podle Howard & Panitch (2009) vyzaduje normalni kasel inspira¢ni usili 60 -

90% zTLC, které je nasledovano uzavienim glottis. Pfi samotném kasSli dojde
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k otevieni glottis a expulzi vzduchu plic s vysokou priitokovou rychlosti. Pacienti, kteti
nedokazi tento tlak vyvinout nebo zkoordinovat vydech a otevieni glottis, jsou
v ohrozeni recidivujicich pneumonii.

Nejcastéjsimi pricinami bronchopneumonie u SMA jsou nozokomidlni infekce,
vétSinou bakteridlniho plvodu. Klinicky vysledek je vyrazné lepsi, ¢im diive plicni
zanét zjistime a adekvatné lé¢ime. Bez otdleni nasazujeme antibiotika v dostatecné
davce, zprvu vétSinou Sirokospektrd ve snaze postihnout nejb&znéjSi patogeny. Po
zjisténi vysledkl kultivacnich nalezti ménime terapii cilené dle citlivosti vyvolavajiciho
agens (Vondrackova & Sonkova, 2007, s. 14).

Pfevazné u jedinci se SMA 1. typu se vyviji i slabost bulbarnich svali se
zvySenym rizikem dysfagie a aspirace. Béhem nachlazeni pottebuje vétSina déti 1. typu
dodate¢nou podporu dychani. 1. typ SMA je nejcastéji indikovan k celodenni podpote
dychani s nebo bez tracheostomalni trubice (Howard & Panitch, 2009).

Nutnosti jsou pravidelné navstévy u pneumologa (alespont jednou ro¢n¢), ktery
by mél v pribéhu casu hodnotit klinicky vyvoj funkci respiracniho systému. Pfi
pfedpokladaném ventilaénim selhdni monitorujeme vitalni funkce (krevni tlak, EKG,
pulsni oxymetrie, piipadné¢ kapnometrie), v indikovanych ptipadech métime vitalni

kapacitu (VC).

1.2.5 Zmény dychani pfi deformacich hrudniku, patefe a panve

Novorozenec ma kuzelovity tvar hrudniku s témét kruhovitym tvarem prafezu.
Tvarové se détsky hrudnik zac¢ind podobat dospélému mezi 6. - 8. rokem. V dospélosti
je hrudnik charakterizovan vyraznym piedozadnim oploSténim, svéSenymi zebry a
uzkymi mezizebernimi prostory. Tento typ hrudniku se vyznacuje zna¢nymi dechovymi
exkurzemi pi1 nadechu a vydechu a pomérné dobrou ventilaéni vykonnosti (Dylevsky,
2009, s. 91).

Dychaci svaly maji v obdobi rlstu znacny formativni vliv na hrudni kos.
Oslabeni mezizebernich svali a dominantni funkce branice formuje hrudnik u déti
se SMA do ,zvonovitého tvaru®, ktery je rozSifen v oblasti dolni hrudni apertury
(Obrazek 1). Dalsi ¢astou deformitou hrudniku je pectus excavatum. Vpadlé sternum je
spolecné s aktivitou branice vtahovano do hrudniho koSe (Schroth, 2009, s. 246 - 248).
U zdeformovanych hrudnikii se dychaci svaly, které jsou jiz primarné¢ oslabené,
nemohou pln€ uplatnit pf1 ventilaci 1 z diivodu zmény vychoziho biomechanického

nastaveni.
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Dalsi deformitou, kterou casto vidame u pacientl se SMA je vyrazné
kyfoskoliotické zakfiveni patefe (Obrazek 2). U kyfoskoliozy je pfitomny tuhy hrudnik
s malymi plicemi, mechanika dychani je abnormalni, poddajnost hrudni stény je
snizena, dychani je mélké a rychlé. Usilovné ventilovan je spiSe mrtvy prostor nez
alveolarni oblast (Kandus & Satinska, 2001, s. 89). Zarovent dochazi k nerovnomérné
distribuci vdechovaného vzduchu a zméné poméru ventilace - perfuze. V kone¢nych
dasledcich mtze dojit az ke vzniku plicni hypertenze a pietizeni pravého srdce
(Smolikova & Macek, 2010, s. 36). U tézkych piipadi vpaceného hrudniku byva
vyjadiena restriktivni porucha plicni ventilace. Plicni objemy a dechové rezervy jsou
vzdy vyrazné snizeny. Casté exacerbace pravidelné pfitomné vleklé bronchitidy
vyvolavaji vedle vyraznéjSi obstrukéni poruchy plicni ventilace 1 globalni respiracni
insuficienci (Kandus & Satinska, 2001, s. 89 - 91). Z divodu tézkych deformit hrudniku

a patetfe vyzaduje fyzioterapie ptisn¢ individudIni ptistup.

Obrazek 2: 10lety pacient, SMA 2. typu, kyfoskolioza (Spiegel, 2005)

1.3 Vysetieni dychani, dychacich svall a pruznosti hrudniku

Mezi zakladni vySetfovaci metody patii spirometrické vySetieni se
zhodnocenim statickych a dynamickych ventilaénich parametri. Pulzni oxymetrii
zjisStujeme saturaci hemoglobinu kyslikem. Pro dal§i podrobn¢j$i nalezy mlze byt
vyuzita celd fada rozSifenych vySetfovacich metod (napt. celotélova pletysmografie;
skiagram hrudniku; spiroergometrie; nadechové a vydechové tlaky v duting ustni, nosni

a hrudni; povrchova polyelektrormyografie), tyto metody nebudou v nasledujicim textu
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charakterizovany. Pro ucely diplomové prace podrobné popiSeme bézné vyuZzivané

metody k hodnoceni funkci plic a hrudniku, vhodné 1 pro ucely ambulantniho zafizeni.

1.3.1 VysSetieni dechové mechaniky

NejjednodusSsim vySettenim dechové mechaniky je aspekéni hodnoceni
stereotypu dychdni se zaméfenim na ,,timing* a zapojovani svali v ramci klidového a
prohloubené¢ho dychani v riznych polohach téla. VySetfeni dopliujeme o palpacni

hodnoceni dechovych pohybti (Lewit, 2003, s. 142).

1.3.2 Vysetieni sily a vytrvalosti dychacich svala

Svalovou silu dychacich svalii miizeme hodnotit pomoci vySetieni
maximalnich inspira¢nich (PImax) a expiracnich (PImax) tstnich tlakd. Tato technika
patii mezi nejCastéji pouzivané neinvazivni vySetteni sily dychacich svali. Dalsi vyuziti
testovani PImax a PEmax nachdzime pfi stanovovani velikosti odporu pro dychani s
dechovymi pomiickami a pti posuzovani efektu lécby (Neumannova & Zatloukal, 2011,
s. 189). Tlaky v dutiné ustni méfime prostiednictvim oronazalni masky, kdy pacient
vyviji maximdlni inspiraéni a expiracni Gsili proti zaklopce, uzaviené¢ u ust. U
onemocnéni a stavll spojenych s tinavou dychacich svali byvaji PImax a PEmax ¢asto
snizen¢ (Kandus & Satinska, 2001, s. 53; Fiksa et al., 2003, s. 253).

Fiksa et al. (2003, s. 256): ,,Metody méfeni inspiracnich tlakli vykazuji pokles
Jiz u leh€ich postiZeni, jsou tedy senzitivnéjsi jiz v pocatcich onemocnéni.* Fiksa et al.
(2003) dale prokazali, Ze FVC neni pro hodnoceni sily dychacich svala ptili§ sensitivni
u pacientl s lehkym postizenim. Hodnota FVC signifikantné klesa pouze tehdy, kdyz je
sila dychacich svali redukovéna asi na polovinu. Déle se potvrdilo, Ze u pacienta
v pokrocilém stupni nervosvalového onemocnéni existuji velmi tésné kolerace mezi
méfenim FVC a inspira¢niho tlaku v dutin€ ustni (PImax).

Koessler et al. (2001) pouzili pro hodnoceni svalové vytrvalosti u pacienta
s nervosvalovym onemocnénim 12ti-sekundovou maximalni usilovnou ventilaci
(12sMMV), zaznamenanou spirometrem. Kandus & Satinska (2001, s. 26): ,,Pacient
dycha maximalnim dechovym objemem pii maximalni frekvenci, obvykle 12-15
sekund. Netimérné snizena hodnota u spolupracujiciho pacienta vede k podezieni na
nervosvalovou slabost. U pacientii se zavaznéjS$i nervosvalovou poruchou muize byt
omezeni ventilacnich rezerv jedinou prokazatelnou funk¢ni poruchou. Vysetteni je vSak

velmi zavislé na spolupraci pacienta.*
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1.3.3 Pulzni oxymetrie

Pulzni oxymetrie je neinvazivni metoda méfeni saturace hemoglobinu
kyslikem. Cidlo je umisténé nad kapilarou nejéastéji v oblasti usniho lali¢ku nebo prstu.
Pokles saturace pod 92% je indikaci k laboratorni analyze krevnich plynt a parametra
acidobazické rovnovdhy (Kandus & Satinska, 2001, s. 42). Schroth (2009) udava
hodnotu saturace 92% jako indikaci k neinvazivni ventilaci (NIV).

Kontrolni méfeni saturace krve kyslikem informuje o uspéSnosti drendze
dychacich cest a pribchu ventilace. Hodnoty maji objektivni vypovédni hodnotu o
toleranci cviebni zatéze v prubehu cvicebni lekce.

Sledovani saturace hemoglobinem pulzni oxymetrii by mélo byt standardem,
prokazatelné snizuje morbiditu pacienti (Vondrackova & Sonkova, 2007, s. 13).
Prstovy pulzni oxymetr mize byt vhodnou pomuickou pro kontrolu saturace kysliku

v krvi pfi domacim oSetfovani.

1.3.4 Pruznost hrudniku

Objektivni metodou vySetifeni rozvijeni hrudniku v anteroposteriornim a
laterolateralnim sméru je meétfeni kaliperem na Urovni processus xiphoideus nebo
cirkumferencidln¢ v rtiznych urovnich hrudniku pomoci paskového metru (Zatloukal et
al., 2011, s. 167).

Vyska ptilozeni paskového metru je standardné udavana na tGroven Ctvrtého
mezizebii a processus xiphoideus. Pro cilen¢j$i hodnoceni pohybti horni ¢asti hrudniku
je vSak mozné méfit rozvijeni v urovni axil a pro hodnoceni pohybu dolni ¢asti hrudniku
na arovni poloviny vzdalenosti mezi body processus xiphoideus a umbilicus (Obrazek
3). Cirkumferencialni vySetfeni mad vysokou inter- i1 intra- personalni validitu pii
opakovaném méieni, a je tedy spolehlivym testem pro hodnoceni miry rozvijeni
hrudniku nejen Iékafem, ale i fyzioterapeutem (Bockenhauer et al., 2007, s. 195).

Pruznost hrudniku v pfedem definované oblasti zjistujeme métenim rozdilem
hodnot mezi maximalnim naddechem a vydechem. Hodnoty rozdilu mensi nez 2,5 cm

sved¢i pro snizené rozvijeni hrudniku (Neumannova & Zatloukal, 2011, s. 189).
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Tato metoda je levna, neinvazivni, jednoducha a vhodnd k porovnavani
vysledki progrese nemoci nebo UspéSnosti terapie. Hodnoceni pruznosti hrudniku
vyuzivame u ankylozujici spondylitidy, astma bronchiale, chronické obstruk¢ni plicni

nemoci, hrudni skolidzy, pooperacnich stavii a u nervosvalovych onemocnéni.

}
|

\
|
Obrazek 3: Hodnoceni rozvijeni hrudniku: a) na
urovni axil, b) mezosternalni, ¢) xiphosternalni, d)

polovina vzdalenosti umbilicus-proc.xiphoideus
(Zatloukal et al., 2011)

1.4 Funkéni vySetreni plic

Metody funkéniho vySetfovani plic slouzi k diagnostice a ke sledovani poruch
dechovych funkci. Tyto metody podavaji orientacni vysledky, urci pfitomnost ¢i
nepiitomnost poruchy. Kvantitativné vyjadii stupenn obstrukéni poruchy a podezieni na
poruchu restrikéni. Kontraindikaci zdkladnich vySetfovacich metod je akutni
onemocnéni respiraéniho traktu, celkovy tézky stav pacienta a neschopnost
spolupracovat pii vySetfeni. VySetfeni musi byt provaddéna standardizovanymi postupy a
kvalifikovanym personalem (Kandus & Satinska, 2001, s. 19). Spirometrie je zakladni
metodou ve vySetiovani plicnich funkci. VySetieni se provadi vsed¢ ve vzpiimené
poloze. Naustek se vklada mezi zuby a je drzen rty, nutny je nosni klip. VySetieni se
provadi opakované, za validni hodnoty se povazuji nejlepsi ze tfi technicky dobrych

manévru (Palatka, 2006). Naméfené objemy a kapacity délime na statické a dynamickeé.
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1.4.1 Statické ventila€ni parametry

Pacient je béhem vySetieni statickych parametri instruovan pouze ohledné
hloubky dychani, tedy zda ma provadét klidovy nebo co nejhlubsi nddech nebo vydech,
bez pozadavku na rychlost. Naméfené parametry jsou zaznamenany do tzv.
spirometrické kiivky neboli spirogramu, ktery v soufadnicovém systému vyjadiuje
zéavislost zmény objemu v Case (Tabulka 2). Ze spirogramu stanovujeme dechovy objem
(VT), exspiracni a inspiracni rezervni objem (ERV a IRV), vitdlni a inspira¢ni kapacitu
(VC a IC), eventualné dechovou frekvenci (df), maximalni minutovou ventilaci (MVV)

¢i rezidudlni objem (RV) (Palatka, 2006).

Tabulka 4: Statické ventila¢ni parametry (Palatka, 2006)

1.4.2 Dynamické ventilaéni parametry

Zjistujeme zakladni dynamické ventilaéni parametry, a také hodnoty
vydechovych rychlosti (pratokt). Grafické znazornéni v soufadnicovém systému
vyjadfuje vztah mezi prutokem vzduchu dychacimi cestami a objemem usilovné
vydechnutého a nadechnutého vzduchu. Spirometrické vySetfeni dynamickych
parametrii ma zkraceny nazev kiivka pratok-objem (Kandus & Satinska, 2001, s. 23).

Hodnotime nasledujici parametry: usilovna vitalni kapacita (FVC); usilovné
vydechnuty objem za prvni sekundu (FEV1); vrcholovy vydechovy pritok (PEF);
maximalni vydechové pritoky (rychlosti) na riznych urovnich FVC (MEF nejcastéji na
75%, 50% a 25% FVC); maximalni prutok dosazeny na vrcholu nadechu (MIF),
Tiffeneativ index (FEV1/VC).
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1.4.3 Klinické hodnoceni vysledkl vySetieni funkce plic

VySetfené¢ parametry srovnavame s hodnotami ndlezitymi (referencnimi).
Posuzovani hodnot se déje pomoci tabulek zohlediiujicich v€k, hmotnost, vySku a
pohlavi vySetfovaného jedince. Naméfené hodnoty jsou také uvadény v procentech
normy. Jako lehkou poruchu posuzujeme vysledky v rozmezi 75 - 90% hodnoty normy,
hodnoty mezi 60 - 74 % normy jako stfedni poruchu a hodnoty niz§i nez 60% za
poruchu tézkou (Ost’adal et al., 2008, s. 11).

Kromé konstituénich faktorli se na ziskanych vysledcich projevuje 1 troven
spoluprace nemocného. Pfi nedostatetné¢ snaze nemocného dochazi ke zkresleni
pfedevsim téch parametrli, které jsou zavislé na vyvinutém volnim usili nemocného,
zejména hodnot VC a FEV1 (Salajka, 1996, s. 25). Opakovanim vySetieni u téhoz
pacienta odstranime rovnéz nékteré interpretacni nejasnosti zpusobené variabilitou u
jednoho subjektu v ¢ase. Je zddouci u konkrétniho jedince porovnavat vysledky ziskané
stejnym meficim piistrojem. Samoziejmosti je standardni provedeni testi (Kandus &
Satinska, 2001, s. 56).

Ptevaha patologickych statickych hodnot svéd¢i pro plicni emfyzém, zatimco
pievaha zhorSenych dynamickych parametri je charakteristickda pro bronchialni

obstrukei (OStadal et al., 2008, s. 12).

1.5 Respirac¢ni komplikace ve spanku

Jako prvni se slabost dychacich svali projevi béhem spanku. No¢ni porucha
tak vétSinou predchdzi nastupu denni dechové nedostatecnosti. Poruchy dychéani ve
spanku se vyskytuji az u 50% pacientl s nervosvalovymi chorobami, v pfipadé SMA
piedevS§im u I. a II. typu (Wang et al., 2007, s. 1035). Pacienti si sami na poruchy
spanku vétSinou nestézuji, proto je nutnosti aktivni ptistup lékare v diagnostice a také
seznameni pacienta s moznymi piiznaky vznikajici dechové nedostatecnosti (Ptihodova
& Kemlink, 2011, s. 30).

Arens & Muzumdar (2010) uvadi divody, pro¢ se porucha dychani projevuje
nejdiive pravé ve spanku. Spanek je stav, pii kterém piirozené¢ dochazi k hypotonii az
V bdélém stavu vSak mize byt tonus dychacich svali jesté dostatecny k udrzeni
pfiméfeného dychani. Béhem spanku je omezen podil meziZzebernich svali na dychani a

nezapojuji se pomocné dychaci svaly, které pomahaji kompenzovat ventilaéni poruchu
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béhem dne. Dychani ve spanku zajistuje tedy piredevsim branice, nejvice se jeji slabost
projevi v paradoxni (REM) fazi spanku. Sonka (2004, s. 234 - 235) dodava: ,,Vlivem
polohy vleze klesé funk¢ni kapacita plic a zhorSuje se vyména krevnich plynii. Béhem
spanku se také méni citlivost chemoreceptorti v mozkovém kmeni. Tyto receptory podle
parcialniho tlaku oxidu uhli¢itého (PaCO2) v krvi zprostiedkuji impulzy k dychani.
Zejména béhem REM spanku jejich citlivost klesa.*

1.5.1 Pfiznaky a dusledky poruchy dychani ve spanku

Pacienti Casto Spatn¢ snaseji polohu vleze a vyzaduji béhem noci castéjsi
polohovani. Pacienti se spankovou apnoe ¢asto chrapou. Chrapani byva preruSovano
zastavami dechu nebo zmél¢enim dychani. Snaha o obnoveni dychani pfi apnoe se
projevuje lapanim po dechu, zatahovanim mezizebernich prostor a nadbiisku. Toto Gsili
dychacich svali vede ke kratké probouzeci reakci, pii niz se diky aktivaci hltanovych
svalli dychaci cesty opét oteviou (né€kdy s kratkym zachréenim). Opakovana probuzeni
si vétSinou pacient neuvédomuje, ale vyrazné naruSuji kvalitu spanku s diisledkem tady
dennich ptiznakl (Ptihodova & Kemlink, 2011, s. 32).

Pocatecni pfiznaky dechové insuficience mohou byt mirné nebo nespecifické a
je nutné se na n¢ cilen¢ soustfedit. Patfi mezi né unava a ospalost ptes den, potize se
spankem jako Spatné usindni, obraceny spankovy rezim, divoké noc¢ni sny, ranni bolesti
hlavy, uzkost az depresivita, tachypnoe, dyspnoe - zpoc¢atku pondmahova nebo v poloze
vleze, snizeni chuti kjidlu a snizeni hmotnosti, viditelné zapojovani pomocnych
dychacich svall, opakujici se infekce hornich cest dychacich (Danielova in Kolar et al.,
s. 377).

Stupet noc¢ni hypoxémie a hyperkapnie ma dulezitou roli vrozvoji
chronického respiraéniho selhdni. Hyperkapnie zhorSuje ¢innost kosterniho svalstva a
pfispiva k jeho zvySené unavitelnosti a slabosti, zhorSuje také funkci srde¢niho svalu,
podili se na rozvoji srde¢niho selhdni a arytmie (Pfihodova & Kemlink, 2011, s. 32).

K pfesn¢ diagnostice poruchy dychani ve spanku slouzi noc¢ni
polysomnografie. Nazory na to, které ptiznaky, dechové hodnoty a hodnoty krevnich
plynt signalizuji poc€inajici poruchu dychdni, nejsou zatim jednotné (Arens &
Muzumdar, 2010, s. 27), proto je idedlni provadét pravidelné no¢ni polysomnografické
vySetteni u rizikovych pacientl s nervosvalovym onemocnénim jedenkrat rocné, aby se

projevy no¢ni hypoventilace zachytily co nejdiive (Wang et al., 2007, s. 1036).
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1.5.2 Terapie poruch dychani ve spanku

U pacienti s nervosvalovym onemocnénim spociva terapie spankové apnoe a
hypoventilace v neinvazivni no¢ni ventilaci. Obecné se pro 1écbu apnoe pouziva 1écba
trvalym pozitivnim pietlakem v HCD (Continuous Positive Airway Pressure, CPAP). U
pacientll s nervosvalovym onemocnénim upfednostiiujeme 1écbu dvojarovilovym
pietlakem v dychacich cestach (Bilevel Positive Airway Pressure, BiPAP), protoze
v piipadé CPAP mohou mit potize s vydechnutim proti relativné vysokému tlaku
z ditvodu slabosti respiracnich svall. V ptipadé BiPAP udrzuje pfistroj pozitivni tlak pii
nadechu, ale pfi vydechu tlak klesd a umozni tak pacientovi snadn¢j$i vydechnuti
(Schroth, 2009, s. 247). Soucasti pfistroje je nosni maska, vlastni pfistroj a nekdy 1
zvlh¢ovac. Pfi no¢nim polysomnografickém vySetfeni se vétSinou provadi nastaveni
optimélniho tlaku na pfistroji, kontroly probihaji vzdy po ptl roce Lécba je vétSinou
snaSena velmi dobie, komplikacemi mtze byt unikani vzduchu mimo masku a drazdéni
ocnich spojivek, otlaky, vysuSovani sliznice dychacich cest nebo polykdni vzduchu a
jeho hromadéni v zaludku. U déti je také nutné pravidelné kontrolovat velikost masky
vzhledem k riistu obliceje (Pfihodova & Kemlink, 2011, s. 34).

Pti progresi slabosti dychacich svalii se prodluzuje ventilacni podpora do denni
doby (Schroth, 2009, s. 247). Neinvazivni plicni ventilace (NIV) ma jednoznacné
piednost pfed invazivnimi metodami. Vyhodou je jednoduchost piipojeni
k ventilaénimu systému, minimalni ovlivnéni kvality Zivota nemocnych a zachovani
funkce hornich cest dychacich (HCD) (Ptihodova & Kemlink, 2011, s. 35).

Pokrocilou 1é€bou dechového selhani je invazivni ventilace, ktera vyzaduje
tracheostomii a pouzivani domacich ventildtorti a vyrazné ovliviiuje kvalitu Zivota
nemocnych. Indikace k invazivni ventilaci jsou: obtiznd hygiena dychacich cest a
hromadéni hlenti; potize s polykdnim; aspirace potravy a opakované pneumonie; NIV
nutna vice neZ 20 hodin denné nebo nevedla ke zlepSeni respiracniho selhani (Schroth,
2009, s. 248). V praxi je ventilatni podpora aplikovana po zvazeni celé fady faktort,
které se tykaji pacientova fyzického a psychického stavu 1 jeho rodinného zdzemi (Fiksa

et al., 2003, s. 257).
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1.5.3 Neinvazivni plicni ventilace

Lécba pomoci NIV zlepSuje kvalitu Zzivota nemocného, oddaluje rozvoj
chronického respiracniho selhani a mtize tak prodluzovat délku zivota (loons et al,
2004; Piihodova & Kemlink, 2011, s. 30).

Pfi nutnosti podpory dychéni ditéte volime mezi neinvazivni nebo invazivni
plicni ventilaci. Cilem NIV je snizit dechovou praci, zlepsit nebo stabilizovat vyménu
dychacich plynli, optimalizovat pacientiv dechovy komfort a piedejit intubaci.
K dlouhodobym cilim NIV patti zlepSeni kvality a trvani spanku, maximalizace kvality
zivota, zlepSeni funkéniho stavu jedince, prodlouzeni zivota a zmirnéni Unavy.
Nevyhodou miize byt drazdéni kize a nekomfortnost. NIV je aplikovdna ve formé
masky nebo nasalni sondy (Schroth, 2009).

Indikace k domaci NIV zahrnuji hypoventilaci, snizeni pO2 a zvySeni pCO2
nebo spankova apnoe. DalSimi divody k zahdjeni NIV muize byt respiracni selhdvani
béhem respira¢ni infekce, opakujici se pneumonie, atelektdzy, pooperacni péce,
markantni deformity hrudniku. Prakticky vSechny déti s SMA 1. typu by mély byt
indikovany k no¢ni NIV od ran¢ho véku (; Ioons et al. 2004, Schroth, 2009).

Simonds et al. (2000), MacDuff et al (2003), Ioons et al. (2004) a Ishikawa et
Bach (2010) dokéazali jasnou souvislost s pouzivanim NIV a délkou Zivota déti s SMA.
NIV miize zlepsit vyvoj deformit hrudniku a plic a potencidln¢€ i plicni funkce, jak
publikovali Bach et Bianchi (2003).
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1.6 Plicni rehabilitace a respiracni fyzioterapie u pacienta s
SMA

U pacientii s nervosvalovym onemocnénim se cCasto setkdvame s poklesem
funk¢énich schopnosti dychaciho systému pfindsejicich fadu komplikaci, které
v kone¢ném disledku mohou vést ke snizeni kvality Zivota nemocného. Nejvétsi vliv na
omezeni respira¢nich funkci maji oslabené dychaci svaly spolu s deformitami hrudniku
a patefe. Spolecnou snahou fyzioterapeuti a rodici by mélo byt vyuziti technik
respiracni fyzioterapie (RFT) scilem zvySeni sily dychacich svali a eliminace ¢i
minimalizace komplikaci spojenych s jejich oslabenim.

Plicni rehabilitace je individudlné stanoveny multidisciplinarni program péce o
pacienty s chronickou respiracni poruchou sméfujici k optimalizaci fyzické a socialni
vykonnosti (Zdafilova et al., 2005, s. 267). U neuromuskularnich onemocnéni neni
primarné postizen respirani systém. Porucha mechaniky dychani jako motorické
funkce mé sekundarné vliv na respiracni a posturdlni funkce. Vhodné zvolenou terapii
muzeme pomoci technik RFT u pacientii s SMA posturalni 1 dechové funkce zlepsit a
dosahnout pozadovanych cili RFT (kapitola 1.6.1).

Je dulezité¢ si uvédomit, Ze dychani je jedind autonomni funkce, kterou Ilze
ovlivnit vili. Prvky plicni rehabilitace a RFT by nemély byt aplikovany v rehabilitacni
praxi pouze u pacientll s onemocnénim nebo poruchou v dychacim systému, ale 1 u
ostatnich onemocnéni spojenych s patologickym stereotypem dychani (Ostadal et al.,
2008, s. 37).

Pokroky v terapeutickych postupech v ramci pediatrie dnes umoziuje prezit 1
détem se SMA, kter¢ se diive nedoZivaly dlouhého v€ku, a téma zlepSeni kvality Zivota
téchto jedincii bude stale aktualngjsi. RFT je u déti s neuromuskularni poruchou c¢asto
zanedbdvanym prvkem ve fyzioterapii, 1 pfes prokazatelné ucinky v prevenci a terapii
respiraénich komplikaci. Fyzioterapeuti nemaji dostate¢né¢ povédomi o Siroké Skale
technik RFT, které Ize u jedincii se SMA bezpetné aplikovat nebo se boji svalového
ptetiZzeni béhem prace s dychacimi svaly.

Cilem této casti diplomové prace je informovat o moznostech vyuziti technik
RFT u pacientii s SMA spolu s objasnénim zakladnich principi doporu¢ovanych metod.
Specialni ¢ast je vénovana pristupim RFT béhem akutniho infekéniho onemocnéni
respiratniho systému. Podrobnéji se zmiflujeme o zasadnim preventivnim vlivu

dechového tréninku s instrumentalnimi technikami, ktery je vétSinou ve stinu ostatnich

29



Diplomova prace Respiracni fyzioterapie ovlivituje kvalitu zivota déti se SMA - Jak, kdy a proc?

technik RFT. Mimotadnou kapitolu vénujeme technikam RFT u novorozencii, kojencti a

batolat se SMA.

1.6.1 Metodické postupy respiracni fyzioterapie

RFT je systém dechové rehabilitace, pfi kterém maji specificky provedené
postupy pifimy léCebny vyznam a zarovenl plni funkci sekundarni prevence. Je
indikovana jako léCebnd metoda reagujici na individualni problémy nemocného.
Jednotlivé dechové techniky, jejichz ucinnost je oveéfena EBM, lze aplikovat u
nemocnych vSech ve€kovych kategorii, aktivné spolupracujicich 1 u pacienti

neschopnych spoluprace (Smolikova & Macek, 2010, s. 8, 41).

Cile respiracni fyzioterapie (Smolikova & Macek, 2010, s. 41; Ost’adal et al., 2008, s. 22):
e snizeni bronchidlni obstrukce
e zlepSeni prichodnosti dychacich cest
e zlepSeni ventilacnich parametrti
e prevence zhorSovani funkce plic
e zvySeni fyzické zdatnosti
e dosaZeni a udrZeni optimalniho pocitu zdravi
e ovlivnéni mobility hrudniku

e snizeni sympatické aktivity

Fyzioterapeuticky postup je stanoven na zaklad¢ kineziologického vySetteni. Pti
vySetfeni se zaméfujeme na mechaniku dychani, vliv odchylek dychani na pohybovy
systém, télesné deformity a funkéni schopnosti jedince. Kazdy nemocny by mél mit
individualni cvi¢ebni program vedeny zkuSenym fyzioterapeutem.

Pro efektivni vedeni respira¢ni péce u pacientti se SMA je klicova spoluprace
srodinou ditéte. Je tieba rodinu sezndmit s moznostmi RFT a jejich pozitivy ve
prospéch ditéte. Spolupracujici ¢len rodiny by mél byt zaucen ve spravném provadeéni
technik respiracni fyzioterapie spolecné sudanim konkrétnich cilti, kterych chce

spolecné s fyzioterapeutem dosahnout (Schroth, 2009, s. 246).
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1.6.2 Korekéni fyzioterapie posturalniho systému

Pro aplikaci technik plicni rehabilitace a RFT je dualezité nastaveni vychozi
polohy trupu a koncetin (postura) do nejvyhodnéj$i pozice pro dychdni. Zvolenim
vhodné polohy startujeme proprioceptivni a exteroceptivni aferenci, kterd automaticky
vyvolda dechovou reakci. Smérodatna je vzdy dechova tolerance pacienta na danou
polohu. Individudlné sestavujeme takové prvky korekce, které prispéji kulevé od
vertebrogennich bolesti, snizeni dechového diskomfortu, uvolnéni zvySeného napéti
svalli a pfedevSim sniZeni Unavy dychacich svall. Vertikdlni poloha je pro dychani
fyziologickd, RFT vyuZiva vzpifimeny sed pro nacvik vétSiny technik. Samotny leh na
zadech snatazenymi dolnimi koncetinami patii k zat€Zovym poloham pro dychani.
Oblibenou polohou v horizontdlni roviné je leh na zddech s podlozenymi dolnimi
konCetinami do trojflexe (horizontdlni sed) vyuzivand na nacvik koncentracni faze
dechového tréninku, ale 1 pro relaxaci. Poloha na boku omezuje pohyby Zeber na
naléhajici stran€ a zména tlaki mediastina, srdce a organti v dutin€ bfiSni méni poméry
pro dychani (Smolikova & Macek, 2010, s. 52-55).

Je tfeba polohu na boku peclivé zvazovat dle tolerance pacienta a
kineziologického vysetteni. Déti se SMA 1. a Il. typu jsou casto kachektické a nevydrzi
ptiliS dlouho v jedné statické poloze. V mist¢ kontaktu prominujicich casti kosti
s podlozkou vznikaji bolestivé otlaky nebo poloha nevyhovuje z divodu nepiijemného
tahu svalovych a vazivovych kontraktur. Z téchto pficin musi rodice dité¢ ve dne 1 v noci
neustale polohovat. I pfi polohovani klademe dliraz na stabilni polohu s otevienou nebo
ulevovou polohou pro dychani. V zavislosti na vychozi cvi¢ebni poloze u skoliéz a
deformit hrudniku doporucujeme derota¢ni podkladani dle Schrothové s cilem
maximalniho naptfimeni patefe a usnadnéni dechovych funkei. Pii korekéni praci s télem
muizeme s vyhodou vyuZit vizualni zpétnou vazbu pted zrcadlem.

Korek¢éni snahou na panvi je vychozi neutrdlni poloha, ktera startuje
fyziologické vzptimeni patefe a sou¢asné umoziuje plnou dechovou motoriku trupu -
postaveni panve vyrazné ovlivituje funkci branice (Smolikova & Macek, 2010, s. 47).

I na hrudni patefi je nasi snahou udrzet jeji napfimeni a zaroven izolovany
pohyb hrudniho koSe nezavisle na pohybu hrudni patefe s maximdlnim moznym
sekvencnim pohybem zeber. U pacientii se SMA mnohdy dochazi v pribéhu vydechu
k vyrazné kyfotizaci hrudni a bederni patete. Pro napfimeni hrudni patefe je dalezita

spravnéd fixace lopatek. Stabilizac¢ni aktivita m. serratus anterior je moznd pouze pri
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aktivaci lateralni skupiny bfiSnich svald, které spolu s branici vytvareji punctum fixum
(Kolat in Kolaf et al., 2009, s. 238). Aby dochazelo k optimalnimu rozvijeni hrudniku,
musi byt patet stabilni.

Zaktiveni kréni patefe velmi ovliviiuje funkci branice a tim cely dechovy
cyklus. Udrzet vyvazenou pozici hlavy je pro pacienty se SMA 1. a II. typu velky
problém. Hlava je v reklinaci a mé tendenci vychylovat se do zaklonu a uklonu. Tomu
muzeme zabranit hlavovymi opérkami v sedu.

Respiracni funkce miizeme zlepSit vybérem vhodného voziku a nacvikem
korigované¢ho sedu v ném. Déti s SMA II. typu aktivné neudrzi v sedu trup ve volném
prostoru bez pouziti nekvalitni opory o horni konc¢etiny. Tato posturaln€ naro¢na poloha
neni vhodna pro ndcvik technik RFT. Pro zajisténi stability sedu je dilezitd velikost
zaddové opérky. Sed na voziku je obvykle prvni pozice, ve které uplatitujeme techniky
RFT. Stejné jako pii1 nacviku vychozi polohy pro nacvik technik RFT i v sedu na voziku
korigujeme postaveni panve, patefe a hlavy pomoci korekénich pomicek (napt. sedaci
politat, peloty, individualné tvarovani zadova opérka). Casto pouhd korekce sedu

Pti korek¢ni praci s té€lem a pii1 provadéni reedukace motorickych vzord dychéani
pracuje fyzioterapeut také s uvédoménim si vlastniho téla pacienta a tim zintenziviiuje
proZitek z daného pohybu. Béhem cvic¢ebni lekce mizeme zatadit prvky Feldenkraisovy

metody.

1.6.3 Korekéni reedukace motorickych vzora dychani

Dychani je jedind autonomni funkce, kterou lze ovlivnit vili. Zistava otazkou,
na kolik mliZe pacient se SMA védomé ovlivnit aktivitu dychacich svalli a zménit tak
svij obvykly dechovy stereotyp. Estrup et al., (1986); Wanke et al., (1994) a Koessler et
al. (2001) prokézali zlepSeni svalové sily a zapojeni dychacich svali po
nékolikatydennim tréninku s inspiracnim trenazérem. Aktivaci dychacich svalli miZzeme
podpofit pomoci neurofyziologické facilitace dychani (napt. kontaktni dychani, reflexné
modifikovaného dychani). Cilem je navozeni prozitku béhem aktivace, aby doslo
k somatoestetickému vjemu, ktery je mozné pozdéji prenést do cviceni s volni kontrolou
NaSim cilem je zapojit branici do dychani bez ucasti pomocnych dychacich svali a
dosahnout optimalnéjsi ekonomiky dechovych vzora. Piedpokladem pro tuto funkci je
napiimeni patefe a nastaveni hrudniku do kaudalniho postaveni (Smolikova & Macek,

2010).
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Je-li mozna aktivni spoluprace s pacientem, snazime se o nacvik zakladniho
dechového vzoru bez patologickych souhybtli v oblasti pohybového aparatu (pii nddechu
napf. nadmérnd elevace ramennich pletenct, lordotizace kréni a bederni patefe a prti
vydechu napt. kyfotizace hrudni a bederni patete, protrakce ramennich pletencti a dalsi).
Tento zakladni mechanismus podporujeme ptisluSnymi technikami plicni rehabilitace
(napf. pomoci drenaznich technik usnadnime expektoraci a tim ovlivnime 1 dychani).
Zasadné ale nedoporucujeme zasahovat do pacientova rytmu dechu a ur€ovat moment
nadechu a vydechu. Dychéani by u pacienta nemélo vyvolavat Zadné negativni pocity,
jako jsou pocit nedostatecného dechu, svirdni na hrudi ¢i duSnost. Zasahovanim do
pacientova rytmu miizeme tyto nepiijemné pocity vyvolat a odradit ho tim od dalSiho
z4jmu o plicni rehabilitaci. (OStadal et al, 2008, s. 23; Smolikovd & Macek, 2010, s.
55).

1.6.4 Péce o motoriku hrudniku

Chybnym krokem je zvySeni ndrokii na dechovou praci v nepfipravené
pohybové soustaveé (Smolikova & Mécek, 2010, s. 42 - 43). Hrudnik u pacientii se SMA
je tuhy somezenim dechovych pohybli vSemi sméry. Hrudni koS ptetrvava
v inspiranim postaveni. Jako terapii a prevenci omezeni rozvijeni hrudniku a plicni
restrikce oSetfujeme mékké tkané v oblasti hrudniho koSe. Provadime uvolnéni tuhosti
hrudniku a uvoliiujeme inspiracni postaveni hrudniku.

Motorika hrudniku je spojena s distribuci vzduchu v dychacich cestach. Pouze u
volného dychani mutze dojit pii aktivaci brénice k rozSiteni hrudniho koSe a tim 1
k roz§ifené mezizebernich prostor (Smolikova & Macek, 2010, s. 42 - 43).

Pozornost je zaméfena na ovlivnéni reflexnich zmén, vyskytujicich se v
jednotlivych vrstvach (kize, podkozi, fascie a svaly). Cilem je ovlivnit patologickou
funkéni bariéru pomoci aplikaci tahd, tlakdi a posuni v cilové tkadni a normalizovat jejich
elasticitu a pohyblivost. Vhodné je zahdjit relaxaci pro pacienty pifijemnou technikou
hlazeni. Pomoci soft micki miizeme s Uspéchem facilitovat i relaxovat mékké tkané
v oblasti mezizebernich prostor. Tato technika je oblibena u déti i u maminek, ale nelze ji
zaménit s technikami RFT, méla by slouzit pouze jako ptedptiprava hlavniho cviceni.

K ovlivnéni spoustovych bodi ve svalech (trigger points) se bézné s uspéchem
vyuziva postizometricka relaxace. U jedinci se SMA neni pfili§ vhodnd pro rychle

nastupujici tinavu svalu po izometrické aktivaci.
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Techniky mekkych tkdni mizeme spojit s celkovou relaxacni pripravou. Cilem
svalového a kloubniho uvolnéni je pocit volného dychani spojeny s psychickym klidem.
Pii relaxacnich technikach vyzyvdme pacienta k maximalnimu prozitku polohy a

pohybu (Smolikova & Macek, 2010).

1.6.5 Neurofyziologicka facilitace dychani

Smolikova & Macek (2010, s. 130): ,,Principem neurofyziologické facilitace
dychani je externé aplikovana taktilni a proprioceptivni stimulace, nejcastéji formou
manudlniho kontaktu, kterd provokuje reflexni dechové odpovédi a ty jsou pii¢inou
zmény rytmu hloubky dychani.“ Na poznatcich neurofyziologické facilitace dychani je
zalozeno reflexné¢ modifikované dychani a kontaktni dychani. Jejich vyhodou je, Ze
nevyzaduji védomou spolupraci pacienta a jsou hlavnim pfistupem v terapii u
novorozenct a kojencu.

Reflexné modifikované dychani - v reflexnim pfistupu cilené ovliviiujicim
respiraéné-posturalni svalovou funkci vychazime z neurofyziologického principu, ktery
je zékladem determinovanych motorickych programi v CNS. Jde o globalni svaloveé
souhry, které jsou zasadni pro drZeni téla a lokomoci a jako dil¢i motorické vzory se
zapojuji do funkce v pribéhu posturdlni ontogeneze. Je moZzné je reflexné aktivovat
prosttednictvim stimulace spoustovych zon v lokomoc¢nim vzoru reflexniho otaceni
nebo plazeni. Do lokomocnich vzorG je zabudovéan fyziologicky zplsob dychani.
Hrudnik se tahem sval posouva z inspira¢ni polohy do expira¢ni, branice se oplostuje,
bfiSni muskulatura se rovnomérné aktivuje pfi nadechu a tim spole¢né s branici
ovlivitluje vysledny nitrobfiSni tlak. Zaroven je reflexné aktivovdna autochtonni
muskulatura, ktera stabilizuje patef, coZ umoznuje pohyb Zeber a ndsledné rozSifeni
hrudniku v pfiéném sméru. Smér aktivace hrudniku do vydechové polohy stimuluje
¢innost hladkého svalstva bronchli a tim reguluje zmény odporu dychacich cest Pro
ovlivnéni rozvijeni hrudniku je nejvhodnéjsi komplex reflexniho otaCeni s pouzitim zoény na
hrudniku (prvni faze reflexniho otdceni). Stalou stimulaci hrudni zoény jsou interkostalni
svaly “facilitovany* protazenim, kontrahuji se a tato kontrakce se $ifi po celém hrudniku.
Pti extendované pateti se prostfednictvim interkostalnich svali rozsifi interkostalni prostor

a dychani se zintenzivni (Smolikova & Méacek, 2010).
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Kontaktni dychani - jedna se o manualni stimulaci dechovych pohybt hrudniku
a bfis$ni oblasti pomoci manualnich kontakti a manévru. Pti vydechu doprovazime hrudnik
do expiracniho postaveni (Obrazek 4). Cely postup mizeme kombinovat s vibraci a
s dal§imi technikami plicni rehabilitace (Obrazek 5). Kontaktni dychani lze aplikovat i u
nespolupracujicich jedinct. Pfilozené dlan¢ maji vyznam kontrolni, diagnosticky

terapeuticky a facilitaéni (Smolikova & Macek, 2010, s. 77, s. 130).

Obrazek 5: Kontaktni dychani vleZe na boku Obrazek 4: Kontaktni dychani vleZe na zadech
(SMA II1. typu, 7 let) (SMA II. typu, 7 let)

1.6.6 Ulevové polohy

V ulevovych polohach dechové svaly vyvijeji co nejmensi svalovou praci, a to i
pti chronické unavé a pretrvavajicim hypertonu. Fyzioterapeut se individualné snazi
s pacientem najit polohu téla a nastaveni koncetin tak, aby doslo k uvolnéni svalového
napéti a odstranéni inavy (Smolikova & Macek, 2010, s. 57). Piikladem tlevové polohy
pro jedince se SMA mtize byt sed na pohovce, paze voln¢ polozeny na opéradlech a
hlava opfena tylem o podlozku. Ulevovou polohu pacient zaujimé pii pocitu dusnosti

nebo zhorseni dechovych funkei.

1.6.7 Drenazni techniky

Hypersekrece hlenu byva znamkou aktivity zanétlivého procesu uvnitt
dychacich cest. U pacientd se SMA si musime pec¢livé v§imat prvnich ptiznaki akutniho
onemocnéni dychacich cest, protoze kvili snizenym schopnostem expektorace hrozi
prechod infekce z hornich do dolnich cest dychacich a do plic s nasledkem pneumonie.
U pacientt je nutné neprodlené zahajit techniky hygieny dychacich cest, v piipadé

potieby NIV a farmakologickou 1é¢bu. Diive pouzivané poklepové a polohové drenaze
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jsou nahrazovany technikami hygieny dychacich cest (ACT). Pacient a rodice se uci
,poslouchat* dychaci cesty béhem dychani. Akustické posouzeni dychdni a vniméni
proudéni vzduchu v dychacich cestaich muze napovédét o pfitomnosti hlenu ¢i zizeni
dychacich cest.

Techniky hygieny dychacich cest neboli airway clearance techniques (ACT)
s kontrolou kasle jsou zakladni metodou fyzioterapie pacientli sretenci sputa
v dychacich cestach (Smolikova & Macek, 2010, s. 74). U jedinci se SMA je schopnost
aktivni drenaZe dychacich cest snizena a hlen se hromadi v dychacich cestach. Spravné
vedenou terapii miize dojit k efektivnéjSimu provedeni expektorace bez vzniku svalové
unavy. Drenazni techniky vyzaduji od pacienta uritou védomou aktivitu a spolupraci a
jsou urceny k domaci autoterapii. Drendzni techniky zahrnuji autogenni drenaz, aktivni
cyklus dechovych technik, PEP systém dychani, intrapulmondlni perkusivni ventilaci,
inhalacni 1é€bu a aktivni cviceni.

Autogenni drenaz (AD) - je védom¢ tizené modifikované dychani s cilem
odlepit, sesbirat a evakuovat hleny do HCD a nasledn¢ kontrolovanou expektoraci
odstranit. Nahradila klasické poklepové posturalni drendze. Principem je pomalé
plynulé inspirium s inspiraéni pauzou a aktivni, svalové podpofené expirium
pootevienymi usty. Soucasti drendze jsou manudlni kontakty a manévry, automasaz,
manudlni pruzeni a jemné expiraéni komprese na hrudniku. Pro rychlé odstranéni hlent
je nutnd manudlni komprese hrudniku s vibra¢nim efektem pii vydechu. AD miize byt
kombinovana s inhalaci a flutterem a miize byt zakoncena huffingem. AD se vétSinou
zaCind nacviovat s détmi ve Ctyfech az péti letech (Chevaillier, 2009; Smolikova &
Macek, 2010, s. 77, 125).

Aktivni cyklus dechovych technik (ACBT) - obsahuje tfi samostatné
techniky dychani a cvi¢i se v riiznych polohach (Pryor, 2009; Smolikova & Macek,
2010, s. 79 - 80).

e kontrolované dychani (BC) - odpocinkové, uvolnéné dychani sméfované do
oblasti bficha, bez cilené¢ aktivace bfiSnich svald. Nejvy$$i UCinnost ma

v ulevovych polohéch.

e cviCeni na zvySeni pruznosti hrudniku (TEE) - inspira¢ni technika s diirazem na
maximalni mnozstvi pomalu nadechnutého vzduchu s tfisekundovou pauzou na
konci nadechu a pasivniho kratkého vydechu dusty. Podpora kolaterdlni

alveolarni ventilace.
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e technika silového vydechu a huffing (FET) - aktivni, svalové podpoifeny vydech

s modifikovanou rychlosti. Huffing je rychly vydech otevienymi usty skrz

uvolnénou hlasivkovou Stérbinu. Slouzi k mobilizaci sekretu z dolnich do

hornich dychacich cest.

PEP systém dychani - pozitivni vydechovy ptetlak pii dychani proti
davkovanému odporu zvySuje intrabronchialni tlak. Bronchidlni sekret se tak snadnéji
posouva 1 z perifernich oblasti plic. PEP dychani podporuje prevenci bronchialniho
kolapsu a usnadiiuje terapii atelektdz s naslednou prevenci jejich opakovani z diivodu
kolapsu bronchti. Existuji 3 typy PEP systém - nizky pozitivni vydechovy pretlak (10 -
20 cm H,0), vysoky pozitivni vydechovy ptetlak (40 - 100 cm H,O) a oscilujici
pozitivni vydechovy pretlak (Lannefors & Leif Eriksson, 2009; Smolikovd & Macek,
2010, s. 81). PEP maska a TheraPEP jsou ptiklady zastupct konstantniho nizkotlakého
vydechového pretlaku. O ostatnich aparatcich se zminime podrobné v kapitole 1.6.12.

Inhalaéni Ié€ba - o zahijeni inhala¢ni 1é¢by rozhoduje vzdy 1ékat a v rukou
fyzioterapeuta je nacvik samotné inhalace. Uinek inhalace z velké &asti zavisi na
spravném provedeni dechového manévru. Déti se SMA vét§inou nevyvinou maximalni
silu ptfi naddechu a vdechovana latka se ani nemusi ptiblizit mistu ureni. Pro zlepSeni
inhala¢niho efektu zatazujeme do technik RFT préci s inspiratnimi trenazéry. Efekt
inhalace zvySuje kombinace s dalSimi technikami RFT. Do dvou let tolerujeme pfi
inhalaci masku, tfetim rokem postupné ulime dit€ pouzivat inhalacni ndustek

(Smolikova & Macek, 2010, s. 117).

1.6.8 Nacvik expektorace

Kone¢né taze odstranéni hlenu z hornich cest dychacich nebo z dutiny ustni.
Spravné provedeni manévru vyzaduje soustiedéni a schopnost dokonale ovladat vlastni
dech. Pfi nacviku mizeme zacCit od kontrolovaného dychani, aby mél pacient cas
,prozkoumat* vlastni dechové moznosti. I pfes nasSi velkou snahu nemusi pacientovi
se SMA sily ke konecné evakuaci hlenu stacit. Pacientovi miiZzeme ptisp€t k tispéSné
expektoraci manudlnimi vibracemi spolu s jemnou expiracni kompresi hrudniku. Pokud
hleny v hornich dychacich cestach zlstavaji, mohou byt manualné odstranény pomoci
mechanického odsévani.

Kontrolované dychani - cilem kontrolovaného dychani je navozeni

piirozenych automatickych dechovych pohybii s pfijemnym pocitem postupného
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uklidnéni dychani. Instrukci pro pacienta je provést uvolnény nadech a volny, pasivni
vydech v pravidelném rytmu dychani (Smolikovd & Macek, 2010, s. 65 - 69).

Ustni brzda - ustni brzda je pomalé brzdéni vydechovaného proudu vzduchu
pfes mirné€ seviené rty. Pomoci ustni brzdy dochédzi ke zvyseni intrabronchidlniho tlaku
a pusobi proti kolapsu bronchii, pfina§i nemocnému odpocinek a vyvolava celkové
uklidnéni (Smolikovéa & Macek, 2010, s. 65 - 69).

Kontrolovany kasel - kasel je obranny dychaci reflex, ktery napomaha
udrzovat voln¢ prichodné dychaci cesty. NejCastéjsi priCinou drazdivého kasle je
pfitomnost nadmérného mnoZstvi bronchidlni sekrece nebo nezadouciho télesa uvnitt
dychacich cest. RFT modifikuje pfirozenou formu kasle na tzv. kontrolovany kasel,
ktery podporuje a usnadiiuje expektoraci. Spolu s Gistni brzdou poméhaji nemocnému
piedchazet ¢i zmirnit duSnost, cilen¢ kontrolovat kasel a spolu s huffingem odstranit
hleny z dychacich cest bez prtivodniho vycCerpani a vysileni (Smolikovda & Macek,
2010, s. 65 - 69).

Huffing - huffing je rychlé prudké vydechnuti skrz uvolnénou glottis a oteviené
horni cesty dychaci. Huffing je alternativou kasle, kterd sniZzuje vyCerpani
z expektoracni namahy. K expektoraci maximalné moZzného mnozstvi sputa by mélo
dojit do dvou kratkych zakaslani (Pryor, 2009; Smolikova & Macek, 2010, s. 65 - 69).

Po posunuti hlenu do hornich cest dychacich miize byt vykaslan nebo odsan.

1.6.9 Posturalné - respiracni funkce branice

Branice plni dv€ vyznamné funkce: respiracni a posturalni. Jeji optimalni funkce
je také zakladem uspéSnosti RFT a efektivity jejich jednotlivych technik (Smolikova &
Macek, 2010, s. 56). Znacny disledek pro respiracni fyzioterapeutické postupy ma
prokazatelny korela¢ni vztah mezi posturdlni aktivitou branice a ukazateli plicnich
funkci (dynamické plicni objemy, VC, ukazatele prichodnosti dychacich cest), proto
pro zlepSeni respiracnich parametri nestaci fyzioterapie zaméfena na techniky
ovliviiujici pouze dechovy stereotyp, ale je tfeba ji rozsifit o techniky spojené
s posturalni aktivitou branice. Tyto funkéni souvislosti spliuji techniky silového
vydechu a huffing, vydech proti davkovanému odporu (PEP) a ovlivnéni posturalni
aktivity branice systémem neuromuskularni stabilizace. Funkce dychacich svali
ovliviiuje funkce stabiliza¢ni a naopak ptes stabiliza¢ni systém je mozné cilen¢ vstoupit

do funkce svalt dychacich (Kolaf in Kolaf et al., 2009, s. 255-259).
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1.6.10 DalsSi moznosti ovlivhéni dychani pomoci

fyzioterapeutickych metod

Dychani jako motorickou funkci miZeme ovlivnit pomoci dalSich
fyzioterapeutickych postupti. Piikladem miZze byt Vojtova metoda reflexni lokomoce,
proprioceptivni nervosvalova facilitace, Bobath koncept, Briiggeriv princip,
senzomotoricka stimulace, relaxa¢ni cviceni, dynamicka neuromuskularni stabilizace a

dal$i (Neumannova & Zatloukal, 2011, s. 188).

1.6.11  Akutni faze onemocnéni dychacich cest

Nejcastéjsimi pricinami bronchopneumonie u SMA jsou nozokomidlni infekce,
vétsinou bakterialniho paivodu (Vondrackova & Sonkova, 2007, s. 14). Kazd4 infekce
dychacich cest a drazdivy kasel jesté zhorSuji svalovou slabost a celkovy stav pacienta.
MtZe dojit 1 k nendvratnému poskozeni plicniho parenchymu. Cilem v akutnim stadiu
nemoci je normalizovat vyménu dychacich plynt, sniZit atelektazy v plicich a zvysit
schopnost ¢isténi dychacich cest.

RFT ftesi predev§im akutni projevy onemocnéni a uplatituje techniky hygieny
dychacich cest. U pacienti se SMA musi byt zahdjeny pii1 prvnich projevech nemoci
jako prevence dalSich komplikaci spojenych s nedostateCnou schopnosti hygieny
dychacich cest. Cim diive je RFT zahdjena, tim je vétsi nad&je na usp&snou 1é¢bu. Podle
Smolikové & Macka (2010) praktikuji RFT do tfi let veku ditéte rodice. S postupnym
zdokonalovanim pohybovych 1 mentdlnich moznosti zatazujeme vétsi aktivni spolupraci
pacienta bez zavislosti na dalSi osob€. Pfi nahromadéni hlenu v dychacich cestach
vyuzivame nacvik technik hygieny dychacich cest s diirazem na individudlni schopnosti
jedince, jeho funkénimu stavu, véku, spolupraci a mentalni vyspélosti. U déti mohou byt
techniky RFT provazeny brzkou tnavou dechovych svalli a sniZenou schopnosti
koncentrace na dechovy vykon.

Déti se SMA dobie toleruji modrou nebo zelenou acapellu, ktera jim pomaha
k odstranéni sekretu z dychacich cest. U vSech déti se soustiedujeme na nacvik
huffingu, ktery se vyuZziva jako alterace kaSle a u déti se SMA vyrazné snizuje svalovou
unavu oproti fyzicky naroénému drazdivému kasli. V pripadé¢ nahromadéni velkého
mnozstvi hlenu v hornich cestach dychacich je nejsnadnéjSim a nejrychlejSim postupem
odsavani hlenu po spravném zavedeni sondy do dutin hornich dychacich cest.

Aktudlni 1 longitudinalni monitoring krevni saturace pomoci pulzniho oxymetru

by mél byt u déti se SMA samoziejmosti. Respiracni selhdvani béhem respiracni
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infekce, opakujici se pneumonie, atelektazy a hodnoty saturace krve hemoglobinem pod
92% jsou podle Schroth (2009) indikaci k zahajeni NIV. Pokud je saturace nizsi nez
94% snazime se pouzit techniky hygieny dychacich cest s cilem zvySeni prichodnosti
dychacich cest a zlepSeni vymény plyna na alveokapilarni membrané. Pokud nedojde ke
zlepSeni saturace, pfiddvame NIV. BiPAP umoZiuje mensi svalovou namahu ve
srovnani se syst¢émem CPAP (Schroth, 2009, s. 248). BiPAP snizuje praci dychacich
svali zvétSovanim dechového objemu a snizovanim frekvence dechu. Kyslikova
podpora neni metodou prvni volby. Pfistupujeme kni v piipadé, ze pretrvava
hypoxémie 1 pfes maximalni Gsili hygieny dyvhcich cest a dechové podpory.

Simonds et al. (2000) dokazali jasnou souvislost s pouzivanim NIV a délkou
zivota déti se SMA. Pokud nezahéjime hygienu dychacich cest a ventilatni podporu
vcas, je pro jedince s I. typem SMA respiracni selhani nevyhnutelné a u SMA II. typu

velmi pravdépodobné (Schroth, 2009, s. 247).

1.6.12 Trénink dychacich svaliu a dechové trenazéry

Mnoho studii potvrdilo, Ze pomoci dechového tréninku lze zlepSit svalovou silu
a vytrvalost dychacich svali u osob zdravych (Estrup et al., 1986), u osob s chronickym
respiratnim onemocnénim, kyfoskoliozou, ale 1 u osob s neuromuskuldrnim
onemocnénim (Estrup et al., 1986; Wanke et al., 1994; Koessler et al., 2001). I piesto je
na trénink dychacich svali u osob sneuromuskularnim onemocnénim nahlizeno
kontroverzné. Na jedné strané je inspiracni svalovy trénink (IMT) potencionalné
hazardni vzhledem k moZzné zvySujici se unavé uz tak oslabenych a pfetizenych
dychacich sval. Na stran¢ druhé, vétSina provedenych studii toto tvrzeni jednoznacné
vyvraci a prezentuje pozitivni efekt tréninku. Estrup et al., (1986); Wanke et al., (1994)
a Koessler et al. (2001) nezaznamenali zhorSeni u Zadného ze zjiStovanych parametr
funkci dychacich svala.

Koessler se svymi spolupracovniky (2001) rozd¢lili 27 pacienti
s neuromuskuldrnim onemocnénim do tifi skupin (v kazdé 6 pacienti s DMD a 3
pacienti s SMA) podle zavaznosti oslabeni respiracnich funkci, kdy jako hlavni
parametr zvolili VC plic (skupina A: 27-50%, skupina B: 51-70%, skupina C: 71-96%).
U vsSech tii skupin doSlo ke zlepSeni svalové sily (PImax) a vytrvalosti (12sMVV)
s maximem do 10 mésict tréninku, po kterych byla zjisténa platd faze v métrenych
hodnotach a poté uz jen pomalu rostouci zlepSeni. Wanke et al. (1994) jiz dfive

prokazali, Ze u pacienti s VC < 25% nedoslo ke zlepSeni métenych parametrti. Dtlezité
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bylo 1 zjiSténi, ze béhem 24 - mésicniho nddechového tréninku nedosSlo ke snizeni
hodnot VC, ale ani k signifikantnimu zlepSeni. Kontrolni skupina pacientl bez tréninku
nevykazovala zadné zlepSeni métenych parametri (Wanke et al., 1994). Velmi zasadni
je informace, Ze vytrvalostni a silova adaptace ziskana béhem 6 mésicti tréninku zlstala
dle naméfenych hodnot 1 pal roku po ukonceni cvieni. Zdravi jedinci, ktefi trénovali
IMT 4 nebo 5 tydnt, klesli na polovinu zvySenych hodnot po tréninku za 8 az 15 tydna
bez tréninku (Wanke et al., 1994).

ZlepSeni funkce inspiraCnich svali miZe mit vyznamné klinické disledky. Pii
vys$ich narocich na respiracni funkce (napt. infekce, zvySena fyzicka aktivita, stresova
situace) muze dojit diky vytvoiené funkéni rezervé k pozdéjSimu nastupu svalové unavy
a k minimalizaci respiracniho selhdni. ZlepSeni funkce expiraCnich svali poméha
efektivnéjsi expektoraci.

Ackoli jsou vyhody zlepSené funkce inspiracnich svali ziejmé, urcité neni
jednoduché namotivovat déti a rodie ke kazdodennimu tréninku. VéEtSina pacientl
prestane s tréninkem diiv, nez se dostavi pozitivni efekt na funkci dychacich svali.
Wanke et al. (1994) pouzivali jako motivaci videohru, kterd se spustila po spravné
provedeném tréninku.

Ve chvili, kdy uz nejsou pacienti se SMA schopni aerobniho tréninku, je prace
s dechovymi trenaZzéry jedna z mala moznosti, které se naskytuji ke zlepSeni vitalnich
funkci. V nasledujici Casti se podrobné vénujeme vybéru pomicek pro trénink

dechovych funkci a vedeni tréninku s dechovymi trenazéry.

Pomucky pro dechovy trénink

Na trhu je celd fada pomilcek pro trénink nadechu a wvydechu proti
nastavitelnému odporu. Vybér zavisi na pozadovaném efektu tréninku, funkénim stavu
pacienta a jeho dechovych funkci, véku, cenovych moznostech rodiny a zkuSenostech
fyzioterapeuta. Vyhodou téchto pomicek je jejich moznost kombinace s ostatnimi
technikami RFT (napf. drendZni techniky, dechovd gymnastika, kontaktni dychani,
techniky k usnadnéni expektorace) a jejich vyuziti pro autoterapii. Smolikova & Macek
(2010, s. 87): ,.Ukolem dechovych trenazérti je zdokonalit techniky dychani a
efektivnéji zapojit do dychani respiracni svaly.” Vyuziti dechovych pomticek neni jen
v dobé akutniho infektu dychacich cest, ale jejich velkou vyhodou je pravé preventivni

vliv na posturalni 1 respiracni systém, jak je uvedeno nize.
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Smolikova (2010, s. 80, 87): ,Inspira¢ni trenaZéry zdokonaluji inspiracni
dechovou techniku pro efektivngjsi provedeni inhalacni 1écby, zlepSuji ventilaci,
zlepSuji ekonomiku prace inspiracnich svald, snizuji jejich trvalé svalové napéti a
pfedchazeji jejich chronické Uinavé a tim zdokonaluji konfiguraéni proporce hrudniku.
Spolu s maximalnim pohybovym nddechovym rozpétim hrudniku stimuluji zlepSeni
ventilatnich parametr. v disledku aktivace kolateralni alveolarni ventilace.
Prohloubené inspirium je rovnéZ jednim z mobiliza¢nich prvki kloubnich spoji
hrudniho koSe s meziobratlovymi a patefnimi segmenty a s protaZenim nepruznych,
tuhych svalovych struktur trupu.* Diky pravidelnému pouzivani mize byt udrzovana
prichodnost dychacich cest a zabranéno vzniku plicni atelektazy (Hilling et al., 1991).
Rafea et al. (2009) uvadi zlepSeni mechanismu kasle v dusledku zlepSeni inspiracni
kapacity a zesileni brdnice diky pouZzivani inspiracnich trenazért. Typy trenaZérii
vyuzivajicich nadech proti odporu se vyuzivaji pro zvySeni svalové sily inspiracnich
svalli, vytrvalostni trénink dechovych svala a pro zvySeni odolnosti vii¢i zatézi a inavé
(Zdatilova et al, 2005). Priklady inspirac¢nich trenazérti: CliniFlo, Coach 2, TriFlo,
Threshold IMT, Voldyne .

Inspiraéni trenazéry

CliniFlo - je urcen pouze k nacviku plynulého nadechu bez ohledu na velikost
objemu nadechnutého vzduchu. Na aparatku je nastavitelnd rychlost pratoku od
100ml/sec do 600 ml/sec (Ptiloha 1). Nastavitelnd délka hadice s naustkem urcuje
velikost mrtvého prostoru. Cim kratsi délka hadice, tim je mensi mrtvy prostor.
Vyhodou je vizualni zpétna vazba, ktera urCuje optimalni nadechovou airflow v
dychacich cestach (zZluté koleCko se dostane do obrazu obliceje). DéEti povazuji trenazér
za hracku a radi se s nim u¢i pracovat a plni tikoly zaloZené na modulaci dychani (napf.
dlouhy pomaly plynuly nadech nebo kratky nadech zacileny do nakreslen¢ho obliceje
apod.), zaroven se cvi¢i ve védomé kontrole vlastniho dychani (Obrazek 8, s. 45).
Nevyhodou CliniFlo je nutnost vodorovné polohy aparatku pti ndcviku. Déti se SMA
kviili sniZzeni svalové sily nemohou drzet pomicku ve vlastnich rukach a jsou odkazani
na pomoc okoli. Poloha trenazéru musi byt pfesné¢ ve vodorovné poloze, jinak jsou
vysledky zkreslené. Trénovat strenazérem lze vsedé¢ nebo vleZze na boku. Podle
informaci vyrobce je kontraindikaci pouZivani vitalni kapacita plic nizs$i nez 10 ml/kg

télesné hmotnosti.
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Coach 2 - slouzi k nacviku plynulého nadechu s cilem dosédhnout urcitého
métitelného, postupné se zvySujiciho objemu nadechnutého vzduchu. Pro déti se SMA
je tento trenazér méné¢ vyhodny, protoze jsou déti namotivovany k maximalnimu
kvantitativnimu vykonu a nesoustfedi se na kvalitu. Pro vétSinu déti jsou 1 minimalni
hodnoty nadechovych tlakl ptili§ vysoké a mohlo by dojit snadno k pietizeni dychacich
svala.

Treshold IMT - vyhodou je moznost vyuziti v jakékoli poloze. Pfi praktickém
provadéni po nastaveni ptisluSného odporu pacient dychd usty pres dechovou pomuicku
Treshold IMT. Pacient ma na nose nasazeny nosni klip. Nadech je proti odporu, ale neni

maximalni, vydech je delsi nez nddech (Neumannova & Zatloukal, 2011, s. 191).

Mezi G¢inky expiracnich trenazéra podle Smolikové (2010, s. 88, 127) patfi:
,Expektoraéni podpora, obnoveni ventilaéni funkce perifernich cest dychacich,
prevence bronchialnich kolapst, zlepSeni dechové flexibility stén bronchi a hrudniku a
prevence vzniku deformit.“ Dal§i vyhodou je moZnost nacviku efektivni expektorace.

Ptiklady: Threshold PEP, TheraPEP, Magic ball, RC-Cornet, acapella, flutter .

Expiraéni trenazéry - PEP systém dychani - oscilujici:

RC-Cornet - fadime do oscilujiciho PEP syst¢ému dychani. Gumova rourka
uvnitf zahnuté trubice se pi1 vydechu rozechviva (Obrazek 6). Opakované narazy rourky
na sténu v ohybu vytvaii odpor o velikosti 5 - 20 cm H,O, pfi kterém vznikd jemné
vibra¢ni bronchidlni chvéni. Cornet se Casto uplatituje u malych a nesoustiedénych déti
diky absolutni funk¢éni nezéavislosti na poloze pacienta, ve které cvici (Smolikova &
Macek, 2010, s. 88). Cegla et al. (2000) popsali stejnou efektivitu cornetu ve srovnani
s flutterem u pacientl se chronickou obstruk¢ni plicni nemoci (CHPON).

Flutter - pro déti s SMA 1. a II. typu neni flutter pfili§ vhodny, z divodu
vysokych narokli na dechové funkce, naro¢ného spravného technické provedeni, Spatné
korigovatelného odporu a zavislosti na vychozi poloze. Jako vhodnd pomicka pro
snadngjsi odstranéni hlenti, prevenci bronchiadlnich kolapsti, pruznosti dychacich cest a
nacviku dechovych funkci se ndm jevi acapella nebo cornet.

Acapella - u déti se SMA miizeme pouzit zelenou acapellu s pritokem nad
15V/min pti délce vydechu alespon tfi vtefin nebo modrou acapellu, jejiz pritok je do

15Vmin. Zélezi na dechovych schopnostech kazdého jedince. Pacient by mél byt pro

43



Diplomova prace Respiracni fyzioterapie ovlivituje kvalitu zivota déti se SMA - Jak, kdy a proc?

praci s acapellou zaskolen zku$enym fyzioterapeutem. Casto se setkdvame s chybou, Ze
modulovany vydech udrzuje jen v dutiné Ustni (vidime vibraci tvaii). V takovém
piipad€ pii nacviku doporuCujeme mezi palcem a ukazovikem jedné ruky lehkym
tlakem drzet tvare, které se s vydechem nesmi pohybovat v rytmu modulace vydechu,
ktera je urCena predevSim pro horni sety dychaci. Vyhodou je nezavislost na cvi¢ebni
poloze téla. Pomoci acapelly miizeme uspé€Sné odstranit hlen predev§im z hornich cst
dychacich a v mezidobi ji mizeme s ispéchem vyuzit pro trénink dychacich svall a
pruznosti dychacich cest. BEhem tréninku si dité€ osvoji praci s acapellou a dychaci cesty
budou pfipraveny zareagovat na aktudlni potieby jednotlivce. V piipad¢ zahlenéni by
mélo po préci sacapellou nasledovat efektivni odstranéni hlenu (max. 3 - 4krat

kontrolovany kaSel). Model apacella choice je vhodnd pro pacienty SMA

s tracheostomii, protoZe je s ni kompatibilni.

Obrazek 6: RC - Cornet - princip oscilace
(Papadopoulou et al., 2008)

Obrazek 7: Modra a zelena acapella
(http://www.asker.cz/sortiment/rehabilitace
/dechova-rehabilitace.htm)

Expiraéni trenazéry a pomucky - PEP systém dychani - konstantni:

PEP-maska - neni détmi subjektivné dobie vnimdna. Dnes jsou pro déti
dostupné atraktivnéj$i pomiicky se stejnym efektem. PEP - masku volime v ptfipadé,
pokud pacient nedokaze ndustek dechového aparatku obemknout rty (slabost svali
orofacialni oblasti, deformity Celisti a zubit).

TheraPEP - vodorovné Carky na prihledné ¢asti aparatku s modrym valcem,

ktery se pti vydechu zveda, oznacuji velikost vydechového odporu 10 - 20 cm tlaku
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H,0 sloupce (Smolikova & Macek, 2010, s. 83). Jeho snadné pouzivani pochopi i
nejmensi déti ve véku dvou let (Priloha 2).

Magic ball - je zabavnou alternativou PEP- systému dychani. Pfi spravné
edukaci a provedeni miize poslouzit jako vhodna a levna tréninkova pomucka. Déti
musi byt schopné podle instrukci ménit polohu polystyrenového balonku nad kosickem
a tim 1 vydechovou airflow. Instrukce mohou vést k udieni balonku nékolik sekund
vjednom nejvy$Sim mozném bodu od koSicku. Dalsim ukolem muze byt
vydechovanym vzduchem jen otacet balonkem v koSicku, coz vyzaduje naro¢néjsi

dechovou i svalovou koordinaci s pouzitim malého mnozstvi sily (Obrazek 9).

Obrazek 9: Magic ball a kontaktni dychani, Obrizek 8: Cliniflo, SMA IIL. typ, 7 let
SMA 1L typ, 5 let

Instruktaz prace s dechovymi trenazéry

Pti tréninku dychacich svali musi byt dodrzovany zasady spravného davkovani
tréninkovych parametrti, stejn¢ jako pfi cviceni jinych pticné pruhovanych svalt.
Dulezité je urceni intenzity, délky a druhu cvieni. Trénink mulze byt silovy,
vytrvalostni nebo zaméfeny na zlepSeni koordinace dychacich svali (Neumannova &
Zatloukal, 2011, s. 189 - 190). Soucasti instruktaze je i edukace pacienta pro domaci

trénink: stanoveni velikosti nadechového/vydechového odporu, intenzity vdechu a
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vydechu, zatazeni dechovych pauz, vychozi poloha téla a koncetin, frekvence tréninku a
dalsi (Smolikova & Macek, 2010, s. 88).

Po sezndmeni se s trenazérem a principech jeho fungovani za¢indme nastavenim
vychozi polohy téla pii praci s pomtickou. Vychozi poloha zdsadné ovliviiuje zapojeni
dychacich svali do dechového cyklu (Kapitola 1.6.2).

Na dechovych pomuickich je moZzné nastavit velikost odporu dle zjisténé
maximalni hodnoty nadechového (PImax) nebo vydechového (PEmax) ustniho ¢i
nosniho tlaku. VétSinou se tato hodnota nastavuje na 30% maximalni nadechového,
resp. vydechového ustniho tlaku (Neumannovd & Zatloukal, 2011, s. 190). Naméahavé
dychani proti velkému odporu vede k rychle nastupujici tnavé se zndmkami ztizen¢ho
dychani az dyspnoe a s bolesti na hrudniku (Smolikova & Macek, 2010, s. 82). Protoze
ale hodnoty PImax a PEmax vétSinou nemame k dispozici, fidime se subjektivnimi
pocity pacienta, zhodnocenim dechového vzoru a také cilem nasi terapie. Pokud pacient
nezvlada dodrzet podminky korigované pozice a spravného stereotypu dychani, snizime
odpor na dechové pomticce.

Nastaveni velkého odporu ma prevazné vliv facilitaéni. Nizké odpory vyzaduji
od pacienta vétsi soustiedénost a schopnost kontroly vlastniho dechu. V dechovém
tréninku zatazujeme, 1 z diivodu véEtsi pestrosti cviceni, obé varianty. Dech by mél byt
pfi pouziti pomicky klidny, pomaly a dlouhy. ZkuSeny fyzioterapeut posoudi zménu
kvality dechu podle slySitelnych fenomént.

U déti se SMA jsou obzvlast dilezité pauzy mezi jednotlivymi dechovymi
cykly. Trénink prokladame kontrolovanym dychanim mimo trenazér. Béhem cviceni,
ale 1 po ném, nesmi pacient pocitovat nadznaky Unavy, dechového diskomfortu nebo
hyperventilace.

Celkova doba cviceni je vzdy stanovena individualné dle cile cvieni a
aktualniho zdravotniho stavu, ale neptfekracuje 15 minut v jednom sezeni (Neumannova
& Zatloukal, 2011, s. 191). K usnadnéni mobility sekretu v dychacich cestach a zlepSeni
svalové¢ sily dychacich svall se pouZzivaji trenazéry n€kolikrat denné nebo dle potieby.
Pocet dechovych cykld v tréninku a nastaveni odporu je pfisné individualni, zatéz
v tréninku mizeme individudlné zvySovat. Pro dosazeni maximalniho benefitu
z dechového tréninku je, kromé spravného provedeni s individualné nastavenymi
parametry a pravidelnou denni frekvenci, zasadni 1 délka terapie. Wanke et al. (1994)
udavaji, Ze u vétSiny probandl se signifikantné zlepSily respiracni funkce po 1 mésici

tréninku. Koessler et al. (2001) se podafilo stabilizovat pokles VC po n€kolikamésicnim
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tréninku nadechovych svali. Az po urCit¢ dob¢é (adaptace na zatéz) mlze pacient
z tréninku dlouhodobé tézit. Adaptace ziskand béhem 6 mésicl tréninku zlstala dle
naméfenych hodnot 1 pal roku po ukonceni cviceni (Koessler et al., 2001). Proto
musime pacienta neustdle motivovat k dlouhodobému kazdodennimu tréninku
dechovych funkci. OsvédCilo se ndm vramci jednoho tréninku spojit praci s
nadechovymi a vydechovymi trenazéry. Velkou vyhodou dechovych trenazér je 1

moznost kombinace s dalSimi technikami RFT (Obrazek 8).

1.6.13 Respiracni fyzioterapie novorozencu a kojencu

Pii ptitomnosti ptiznakti hypotonického syndromu a podezieni na diagndézu
SMA zatazujeme jako soucast kaZzdodenniho cvi€eni prvky z RFT. ,Pii fyzioterapii
kojencli a batolat klademe diiraz na neurofyziologickou facilitaci dychani a reflexné
stimula¢nimi podnéty vyvoldvdme cilenou dechovou a pohybovou reakci ditéte.
Specificka technika aplikovana u novorozencl a kojencl se nazyva respiracni handling
(RH) (Smolikova & Macek, 2010, s. 124).

Respira€ni handling - Manualni kontakty, manévry a stimulace z reflexnich
kontaktii ptfi fyzioterapii, které jsou piesné¢ lokalizovany na téle ditéte, vyvolaji
pozadované a predem urcené¢ pohybové reakce s dechovou odezvou. RH vychézi
z principll vyvojoveé kineziologie a neurofyziologické facilitace dychani. Pivodné byl
RH urCen pro novorozence, kojence a batolata stypickou chronickou respiracni
symptomatologii (Smolikova & Macek, 2010, s. 133). Své nezastupitelné misto ma RH
1 u déti s SMA hlavné L. typu. U SMA, jejiz hlavnim projevem je svalova hypotonie,
maji zasadni roli rizné facilitatni podnéty a aferentni vjemy z povrchovych receptort
(dotek, tlak, teplo, chlad). Vyznamny facilitacni vliv z povrchovych receptorti vznika
pii tlaku ze spoustovych zon, jek je tomu u Vojtovy metody. Smolikova & Macek
(2010, s. 133 - 140): ,,Respiracni handling reaguje na individualni potfeby ditéte v ramci
RFT formou kontaktni stimulujici fyzioterapie reflexné modifikovanym dychanim, dale
se uplatiiuje kontaktni dychani, modifikovana autogenni drendz a asistovana autogenni
drenaz, nejCastéji ve vertikalni poloze v naruci jednoho z rodict. RH trvé nepfetrzité 24
hodin denné a specialni pohyby a uchopeni ditéte se musi rodice piesn¢ naucit. RH by
nem¢él nikdy provokovat respira¢ni diskomfort ditéte. VCasné zahdjeny RH je prevenci
nezadoucich dychacich pohybt hrudniku, mé preventivni vliv na vznik chronické tinavy

respiracnich svala a deformit hrudniku, snizuje jejich ¢etnost a tizi.*
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CILE AHYPOTEZY

CILE
1. Poukdzat na moznosti respiracni fyzioterapie a dechové gymnastiky, které mohou byt

vyuzivany u pacientl se spindlni muskuldrni atrofii (SMA).

2. Posoudit, jak nami vedena Sesti tydenni respiracni fyzioterapie cilend na zlepSeni
posturalné-respiracni funkce dychacich svali a branice a dechovy trénink s inspiracnim

trenazérem CliniFlo, ovliviiuji motoriku hrudniku a funkce plic u pacientl se SMA.

3. Zjistit, zda jsou pfedpokladané zmény funkei plic a motoriky hrudniku po Sesti

tydenni fyzioterapeutické intervenci signifikantni.

HYPOTEZA 1
H1y: Po Sestitydenni fyzioterapii cilené na dechovy trénink a zlepSeni posturdlné-
respiracni funkce dychacich svalii a branice nebudou pfitomny zmény sledovanych

parametra pii spirometrickém vySetteni u sledované skupiny pacienti se SMA.

H14: Po Sestitydenni fyzioterapii cilené na dechovy trénink a zlepSeni posturdlné-
respirani funkce dychacich svalli a brénice budou pfitomny zmény sledovanych

parametra pii spirometrickém vySetteni u sledované skupiny pacienti se SMA.

HYPOTEZA 2
H2y: Po Sestitydenni fyzioterapii cilené na dechovy trénink a zlepSeni posturdlné-
respirani funkce dychacich svali a branice nebudou pfitomny zmény pruznosti

hrudniku u sledované skupiny pacienti se SMA.
H2,4: Po Sestitydenni fyzioterapii cilené na dechovy trénink a zlepSeni posturalné-

respiracni funkce dychacich svalii a branice budou ptitomny zmény pruznosti hrudniku

u sledované skupiny pacientti se SMA.
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2 METODIKA PRACE

21 Charakteristika vyzkumného souboru

Vyzkumny soubor tvotilo 6 probandi s geneticky potvrzenou diagnézou spinalni
muskulérni atrofie (SMA). V souboru byli 2 Zeny a 4 muZzi. Primérny vék dosahoval
6,6 let (ve v€kovém rozsahu od 3,5 do 12 let), primérna hmotnost probandu byla 20,3
kg (v rozsahu 14 aZ 30 kg) a primérna vySka 124,3 cm (v rozsahu 110 az 150 cm). U 1
probanda byla diagnostikovand SMA 1. typu (16,5 %), 4 probandi méli II. typ SMA
(66%) a u posledniho probanda byla prokdzana SMA III. typu (16,5%) (Tabulka 4).
Podrobna charakteristika jednotlivych probandi je uvedena v Ptiloze 3. Nikdo z
vySetfovanych nebyl v dobé vstupniho a vystupniho vySetfeni sledovan pro akutni
onemocnéni respira¢niho systému. Zadny z probandi nebyl indikovan k neinvazivni plicni
ventilaci nebo tracheostomii. Zadny z probandil si nestéZoval na prerusovany spanek,
unavu, ranni bolesti hlavy ¢i spavost béhem dne. Respiracni fyzioterapie a prace
s dechovymi trenazéry nebyla u vySetfovanych jedinct nikdy soucésti bézné provadéné
fyzioterapie. Minimalni vék pro zafazeni do studie jsme stanovili 3,5 roku. Dal§im kritériem
byla dobré spoluprace vySetfovan¢ho ditéte, kterd je nezbytnd pro spravné provedeni
spirometrie a nacviku ¢innosti s dechovymi trenazéry. Zakonni zastupci vSech zatazenych
probandii podepsali informovany souhlas k u€asti na této studii, byli dopfedu seznameni

s prubéhem testovani a nutnosti spoluprace béhem terapie.

n vék pohlavi hmotnost(kg) | vySka (cm) | typ SMA
Ix I typ
4 ~
6 6,6 + 3,0 XIMUZ 903472 | 12434149 | IxTILtyp
2X Zena
4x 11. typ

Tabulka 4: Charakteristika vySetifovaného souboru, n = pocet probandi

2.2 Protokol vySetreni

Vstupni vySetieni se skladalo z orientacniho kineziologického vySetieni,
vySetteni funkcnich schopnosti jedince podle Modifikované Hammersmith funkéni
motorické Skaly (MHFMS), vySetfeni pruZnosti hrudniku a spirometrického vysetieni.
Vystupni méfeni prob&hlo po 6-ti tydnech vedené fyzioterapie zaméfené na zlepSeni

respiranich funkci a zahrnovalo spirometrii a vySetfeni pruznosti hrudniku. U tfech
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probandi nastoupil v dob& kontrolniho vySetteni akutni infekt dychacich cest spojeny
s lécbou antibiotiky. Po odeznéni vSech pifiznakl jsme opét zahdjili cvicebni program a
kontrolni vySetteni u téchto tii probandii probéhlo za dalsi 4 tydny. VySetieni a terapie
probihaly od zatfi do prosince 2011 ve cviéebni mistnosti ZS Rudolfovska v Ceskych

Bud¢jovicich (3 probandi) a v domacim prosttedi na izemi Prahy (3 probandi).

2.2.1 Spirometrické vysetreni

Spirometrické vysetfeni by mélo do urcité miry objektivizovat funkcénost
respiraniho systému. Homogenita vyzkumného souboru pro statistické vyhodnoceni
spirometrického vysetteni dat byla vztazena na vék, télesnou vysku, hmotnost a pohlavi.
Pro ucely vySetteni funkci plic byl pouzit pfenosny ptistroj ZAN 100 Handy USB s
lamelovou proménnou clonou (ZAN, Messgerdte GmbH, Oberthulba, Némecko) (Pfiloha
4). Proudovy odpor clony prutokového snimace je tak maly, ze nepfedstavuje zadnou
ptidavnou zatéz pro vysetfovaného. Ke zpracovani a vyhodnoceni namétenych udajii jsme
vyuzili origindlni software ZAN GPI 2.00, ktery byl dle instrukci vyrobce nainstalovan do
notebooku znacky Asus. Na zacatku vySetfeni byl proband seznamen s celym postupem
spirometrického vysetfeni a do systému byly ulozeny potfebné antropometrické
parametry. Pii vySetieni byly pouzity jednordzové antibakterialni spirometrické filtry
Pulmosafe spolu s ndustkem a nosni svorkou. Tésné pied zacatkem méfeni probéhla
kontrola umisténi nosniho klipu a naustku. Pfed kazdym méfenim byl piistroj kalibrovan.
Me¢fteni provadéla vzdy jedna osoba (autorka prace) za pritomnosti zakonného zastupce
ditéte. Absolutni hodnoty dechovych objemt, i jejich vyjadieni v % nalezitych hodnot, byly
automaticky vygenerovany programem a zobrazeny graficky i ¢iselné v tabulce. Vychozi
poloha pti méfeni byla identicky zachovana pfi vstupnim a vystupnim vySettfeni (sed na
voziku nebo sed na zidli s oporou chodidel o podloZku/stupinek) (Ptiloha 5 ). VySetieni
probéhlo podle standardizovanych postupti. Pro ucely diplomové prace byly
zaznamenany nejlepsi hodnoty ze tii kvalitné provedenych pokust. Probéhlo méteni
kiivky objem-Cas a pritok-objem. O dobré spolupraci ditéte jsme se piresvedcili
optickym hodnocenim zapisu kiivky, kdy pravidelné¢ dechové cykly identického tvaru a
ve stejnych ¢asovych odstupech svédc¢i o dobré spolupraci vySetfovaného.

Méreni kfivky objem - ¢as

Po kratkém intervalu klidového dychani pro urceni klidové dechové polohy (6 az

8 dechovych cykli) jsme probanda vyzvali k maximdlnimu pomalému vydechu po 3 -

6s (do polohy RV). Maximalni pomaly vydech byl vzépéti nasledovan pomalym
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maximalnim nadechem az do polohy TLC a opét nasledoval maximalni pomaly hluboky
vydech a klidové dychani az do ukonceni méteni. Ziskané hodnoty byly zaznamenany do
kiivky objem-Cas a vyjadieny c¢iseln€ v absolutnich hodnotach i % nélezitych hodnot. Pro
dalsi zpracovani byly pouzity nasledujici parametry: VC, IRV, ERV.
Méreni kFivky pratok - objem

Po nékolika cyklech klidového dychani byl pacient vyzvan k pomalému
maximalnimu nadechu, po kterém nasledoval co nejrychlejsi prudky maximalni vydech.
Snahou pacienta bylo, aby usilovny vydech trval alespont 3s. Pro vét§i motivaci
maximalniho silového vydechu po co nejdelsi dobu jsme zvolili programovou animacni
grafiku s balonky. Déti byly motivovany 1 instrukcemi a intonaci hlasu vySetfujiciho.
Zjistovali jsme zakladni dynamické ventilacni parametry, a také hodnoty vydechovych

rychlosti (pratokfl): FVCex, FEV1, PEF, FEV1/FVC, MEF75, MEF50 a MEF25.

2.2.2 VysSetreni pruznosti hrudniku

Pruznost hrudniku v pfedem definované oblasti zjiStujeme méfenim rozdilem
hodnot mezi maximdlnim nadechem a vydechem (Bockenhauer et al., 2007, s. 195).
Test méfeni rozdilu obvodl hrudniku béhem maximalniho inspiria a expiria byl zvolen
jako jeden z parametri ovliviiujici dechovou funkci. Obvody hrudniku byly méfeny v
xifosternalni rovin¢ ve vertikdlni poloze téla (vsed¢) pomoci pasové miry. Vysvleceny
sedici pacient byl vyzvan k maximalnimu nadechu - zaznamenali jsme obvod hrudnik ptes
xifosternale v cm, nasledoval pokyn k co nejvétsimu vydechu a byl opét zméfen tentyz
obvod. Vysetfeni bylo provedeno 3x, za validni se povazoval nejlepsi dosazeny vysledek.
Hodnoceno bylo procentudlni zvétSeni obvodu hrudniku mezi maximalnim inspiriem a
maximalnim expiriem, pficemZ nejvétsi obvod pii maximalnim inspiriu byl povazovan za

100%.

2.2.3 VysSetreni funkénich schopnosti - Modifikovana

Hammersmithova funkéni motoricka skala

Modifikovand Hammersmithova funkéni motorickd Skala (MHFMS) je
standardizovana Skala k hodnoceni hrubé motoriky nechodicich déti se SMA. Kazdy
vySettujici musi ovladat pravidla pro testovani, jednotlivé pozice a jejich hodnoceni. Na
webové adrese: http://smaoutcomes.org’/hammersmith manua/ MHFMS manual.php je
dostupné instruktdzni video s ukazkami jednotlivych ukonii spole¢né¢ sbodovym

ohodnocenim, které si autorka prace nastudovala a osvojila jeSté pied zahdjenim
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testovani. Hodnoti se provedeni 20 rlznych motorickych ukonli na 3bodové stupnici
(Ptiloha 3). Pacient ziska 2 body za samostatné provedeny ukon, 1 bod za provedeni
s asistenci a 0 v ptipad¢€, Ze pozadovany pohyb neprovede ani s pomoci vySettujiciho.
Celkové skore miize dosahovat hodnot od minima 0 do maxima 40 bodi, body byly
zapsany do zdznamového protokolu. VSechny cCasti testu byly provadény bez korzetu a

ortéz. VySetfeni trvalo 10-15 minut.

2.3 Pouzité fyzioterapeutické techniky k ovlivnéni

respiraénich funkci

Fyzioterapie se zaméfenim na respiratni funkce probihala, pod dohledem
autorky prace, 1x tydn€ po dobu 6-ti tydnli. Dilezitou soucasti terapie bylo pravidelné
domaci cviceni, podminéno dobrou spolupraci vySetifované¢ho ditéte a rodict. Rodi€ se
ukazkové terapie vZdy ucastnil a byl zaucen do technik, které dle instrukci terapeuta
vykonaval s ditétem kazdy den v domacim prosttedi. Po dobu 6-ti tydenni studie byly
zachovany pravidelné néavstévy osobniho fyzioterapeuta, ktery byl pozadan, aby
vyrazn€ neménil dosavadni prabéh terapie z divodu mozZnosti zkresleni vysledki studie.
Frekvence navstév probandi u osobniho fyzioterapeuta se liSila (minimalné 1x za tfi
tydny a maximaln¢ 3x tydn¢).

V terapii zaméfené na respiracni funkce jsme zvolili techniky s cilem zlepsit silu
a vytrvalost dychacich svali, jejich dechové-posturalni funkce, mobilitu hrudniku a
celkove tak ptispét ke zdokonaleni dechovych funkci.

Do terapie byly v uvedeném potadi zafazeny tyto techniky: techniky manualni
mediciny k ovlivnéni mobility hrudniku (protazeni fascii, vyuZziti soft micki, relaxace
apod.), reflexné¢ modifikované a kontaktni dychani (vleze na zadech nebo na boku),
nacvik dechového stereotypu a posturalné-respiracni funkce branice (na zadech a na
boku). Na zavér terapie probéhla instruktaz prace s nadechovym trenazérem CliniFlo a s
vydechovou pomickou Magicball. Jednotlivé techniky jsme kombinovali v zavislosti na
kvalité¢ spoluprace s ditétem a srodi¢i. Pfi zdcviku jsme dodrzovali vySe stanoveny
postup terapie, ale vzdy s maximalnim dirazem na individualni schopnosti a potieby
jedince. Rodi¢im byly doporuceny cviky, kterym se méli s détmi pravidelné vénovat
béhem doméciho cviceni 1x denné. Obsah domaciho cviceni se shodoval s vySe

popsanym programem.
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Techniky zatazené¢ do terapie a jejich provedeni jsou podrobné popsany
v teoretické Casti prace. V metodické ¢asti detailnéji popiSeme instrukce, které se tykaji
nacviku posturalné-respiracni funkce branice a prace s dechovymi trenazéry.

K ovlivnéni posturalné-respiracni funkce branice jsme zvolili polohy z reflexni
lokomoce a z vyvojové kineziologie (na zadech, na boku) spolu s technikou vydechu
proti mirnému odporu pomoci souhlasky ,,5 pi1 vydechu (Ptiloha 8, Pfiloha 9).

KaZzdy proband obdrzZel vlastni inspiracni trenazér CliniFlo od firmy Medical
Smith (Ptiloha 1). Trénink probihal po dobu 6-ti tydnili, 3x-4x denné v poloze vsedé
nebo vleZe na boku dle nastavenych parametrl a instrukci. V prvnim sezeni byli jedinci
seznameni s technikou pouzivani inspira¢niho trenazéru. Pfi kazdém setkani byl kladen
piredev§im dlraz na uvédomeéni si nastaveni vychozi polohy (korigovany sed nebo leh
na boku), ve které jedinci provadéli trénink, a na spravnou techniku dychéani s
inspira¢nim trenazérem. Probandy jsme slovné a pomoci kontaktniho dychéni
instruovali k maximalni snaze rozsitit oblast spodnich Zeber v laterdlnim sméru bez
patologickych souhybii v oblasti celého pohybového aparatu. Nastaveni a zvySovani
velikosti nadechového pritoku od 100ml/s do 600ml/s probéhlo dle individualnich
dechovych schopnosti jedince. Frekvence provedenych nadechli na nastaveném
vychozim pritoku se postupné zvySovala od 4 do maximalné€ 7. Pacient byl instruovan
ke klidnému, pomalému nadechu s cilem udrzet zluty ukazatel pritoku co nejdéle ve
vyznaceném poli (oblicej se smajlikem). Béhem dychani probandi nedrzeli trenazér v
ruce, trenazér byl umistén ve vodorovné poloze tak, aby bylo zachovano napfimeni kréni
patete. Usta byla pevné obemknuta kolem ndustku trenazéru, aby nedochazelo k tniku
vzduchu. Pacient a zakonni zastupci byli pouceni o nezddoucich ptiznacich a stavech,
pii kterych musi cvi€eni omezit nebo pierusit.

Pro praci s vydechovou pomiickou Magicball byla zvolena poloha vsed¢. 2 - 3
minutovy trénink se skladal ze dvou ukoli. V prvnim ptipadé mél proband plynulym
pomalym vydechem udrzet polystyrenovy mic¢ek co nejdéle v jednom bodé nékolik
centimetri nad koSickem. V druhém piipadé¢ vydechovanym vzduchem co nejdéle jen
otacet mickem v koSicku bez jeho nadzvednuti do vzduchu. Trénink probihal 3 - 4x
denné spolecné v kombinaci s nddechovym trenazérem CliniFlo, ktery ptedchazel

dechovému cviceni s Magicball.
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2.4 Statisticka analyza dat

Pro statistické vyhodnoceni ziskanych dat byly pouzity vysledky funkéniho
vySetteni plic vyjadiené v % nalezitych hodnot, které automaticky vygeneroval
Software pouzitého spirometru ZAN 100 Handy USB. Referen¢ni hodnoty jsou
vztazeny na zdravé jedince evropské populace. Normovana data jsou vhodna pro dalsi
statistickou analyzu, pfi které jsme porovnavali rozdil hodnot spirometrického vySetieni
ziskanych pied terapii se zaméfenim na zlepSeni respiracnich funkci, a po ukonceni 6-ti
tydenni terapie.

K porovnani ziskanych dat jsme pouzili jednostranny parovy t-test. T-test
piredpokladd normalni rozlozeni dat. Byl proveden test odlehlych hodnot a test
normalnosti dat. U zjisténych odlehlych hodnot jsme opakovanym méfenim ovétili, ze
skutecné odpovidaji realité, a proto s nimi budeme nadale statisticky pocitat. Je-li
splnéno kritérium Sikmosti (skew) a Spicatosti (kurt) dat, maji data normalni, nebo jemu
blizké pravdépodobnostni rozdéleni v Gaussové roviné, a miZzeme pouZzit jednostranny
parovy t-test.

Jako statisticky vyznamna byla stanovena hladina p < 0,05. Pfi hodnoceni a

zpracovani vysledkl byl pouZzit program Microsoft Excel verze 2007.
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3 VYSLEDKY

Vysledky porovnavaji zmény pramérnych hodnot jednotlivych parametri funkci
plic [%NH] a pruznosti hrudniku [%] pfed terapii a po ni. Pro piehlednost jsou ziskana data
uvedena v tabulkovém piehledu a graficky zndzornéna pomoci grafii. Namétené hodnoty ze

spirometrického vysetieni [%NH] u jednotlivych probandii jsou uvedeny v Ptiloze 5.

3.1 Vysledky spirometrického vySetreni

Hodnoty funkéniho vySetfeni plic naméfené pfed a po terapii jsou uvedeny

v souhrnné Tabulce 5:

Hodnoty funkéniho vySetreni plic namérené pred a po terapii
Méiené
parametry Pramér SD Median t-test (p)
[%NH]
VC pre 55,83 28,74 54,5 0.500
VC post 55,83 29,53 55,5 ’
ERYV pre 28,17 23,94 21,0 0.378
ERY post 30,33 35,79 12,5 ’
IRV pre 57,33 31,99 63,5 0.034
IRV post 71,67 34,61 78,0 ’
FVCex pre 53,17 30,84 44,5 0.195
FVCex post 58,67 27,94 58,5 ’
FEV1 pre 59,50 30,95 53,0 0.107
FEV1 post 67,33 31,66 67,0 ’
PEF pre 62,83 25,94 64,0 0.421
PEF post 63,50 30,28 62,5 ’
FEV1/FVC pre 113,67 7,84 114,5 0.458
FEV1/FVC post 113,33 3,14 112,5 ’
MEF7S pre 67,33 26,28 69,0 0.484
MEF7S post 67,17 32,42 67,0 ’
MEF50 pre 78,33 29,32 81,0 0.235
MEFS0 post 82,17 36,56 79,0 ’
MEF2S pre 84,00 25,13 89,5 0.134
MEF?2S5 post 92,67 31,31 108,0 ’

Tabulka 5: Prumérné hodnoty spirometrického vySetieni a jejich zmény po terapii, n=6
(p - hladina vyznamnosti, NH - nalezité hodnoty, SD - smérodatna odchylka, n - pocet probandi)
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Vitalni kapacita (VC)

Primérnd naméfend hodnota VC pied terapii 55,83 + 27,94 je identicka
s hodnotou naméfenou po terapii 55,83 £+ 29,53. Pomoci parového t-testu byla
stanovena statisticka hladina vyznamnosti porovnani parametr p = 0,500. Hodnoty VC

po terapii nejsou povazovany za statisticky signifikantni.

Primérna hodnota VC [%NH]

90,00
80,00
70,00
60,00
50,00 -
40,00 -
30,00 -
20,00 -
10,00
0,00

Primérné hodnoty VC + SD

pred terapii po terapii

Spirometrie

Obrazek 10: Zobrazeni primérnych hodnot VC pi‘ed a po terapii

Expiraéni rezervni objem (ERV)

Pted terapii byly u probandii naméteny primérné hodnoty ERV 28,17 + 23,94,
Po terapii se hodnota zvysila na 30,33 + 35,79. Zména ERV byla statisticky
nevyznamna (p = 0,378).

Primérna hodnota ERV [%NH]

70,00
60,00
50,00
40,00
30,00
20,00
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0,00
-10,00 pred terapii po-terapii

hodnoty ERV £ SD

umérné

Pri

Spirometrie

Obrazek 11: Zobrazeni primérnych hodnot ERV pi‘ed a po terapii
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Inspiraéni rezervni objem (IRV)
Hodnota IRV se po terapii zvysila z pivodnich 57,33 + 31,99 na 71,67 + 34,61. Tato
zména splnila naSe pozadavky o statistické vyznamnosti p < 0,05, konkrétné¢ p = 0,034.

Po terapii doslo ke zvétseni IRV o necelych 14%.

Primérna hodnota IVC [%NH]
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pred terapii po terapii
Spirometrie

Obrazek 12: Zobrazeni primérnych hodnot IRV pi‘ed a po terapii

Usilovna vydechova vitalni kapacita (FVCex)
U hodnoty FVCex doslo po terapii ke zlepSeni, ale zmény nebyly statisticky
vyznamné (p = 0,195). Pivodni hodnota se z 53,17 &+ 30,84 zvysila na 58,67 + 27,94.

Primérna hodnota FVCex [%NH]
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Obrazek 13: Zobrazeni priimérnych hodnot FVCex pred a po terapii
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Usilovné vydechnuty objem za prvni sekundu (FEV1)

Po terapii doslo ke zvySeni hodnot FEV1 z piivodnich 59,50 + 30,95 na 67,33 +
31,66. Statisticka hladina vyznamnosti je blizka 10% (p = 0,107), ale signifikanci (p <
0,05) jsme u zvySeni hodnot FEV1 neprokazali.

Primérna hodnota FEV1 [%NH]
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Obrazek 14: Zobrazeni priimérnych hodnot FEV1 pi‘ed a po terapii

Vrcholovy vydechovy pruatok (PEF)
Hodnoty PEF se po terapii z ptivodnich 62,38 + 25,94 zvysily na 63,50 + 30,28.

Tato minimalni zména je statisticky nevyznamna (p = 0,421).

Primérna hodnota PEF [%]
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Obrazek 15: Zobrazeni primérnych hodnot PEF pred a po terapii
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Usilovna vtefrinova vitalni kapacita ku usilovné vitalni kapacité (FEV1/FVC)
Statisticky nesignifikantni zména (p = 0,458) nastala pii porovnani vstupniho

meéteni FEV1/FVC 113,67 + 7,84 s vystupni hodnotou 113,33 + 3,14.

Prumérna hodnota FEV1/FVC [%NH]
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Obrazek 16: Zobrazeni primérnych hodnot FEV1/FVC pred a po terapii

Maximalni stfedni vydechovy pritok na 75% usilovné vitalni kapacity
(MEF 75)

U hodnoceni MEF75 nedoslo po terapii k Zadnému signifikantnimu zlepSeni ani
zhorSeni (p = 0,484). Pivodni naméfena hodnota se zménila z 67,33 + 26,28 na 67,17 £+
32,42.

Priamérna hodnota MEF75 [%NH]
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Obrazek 17: Zobrazeni priimérnych hodnot MEF75 pied a po terapii
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Maximalni stfedni vydechovy pritok na 50% usilovné vitalni kapacity
(MEF 50)

Hodnota MEF 50 se po terapii zvySila z pivodnich 78,33 + 29,32 na 82,17 +
36,56. Dle t-testu je zmeéna hodnot statisticky nesignifikantni (p = 0,235).

Prumérna hodnota MEF50 [%NH]
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Obrazek 18: Zobrazeni primérnych hodnot MEF50 pi‘ed a po terapii

Maximalni stfedni vydechovy pritok na 25% usilovné vitalni kapacity
(MEF25)

Hodnoty MEF25 se z ptivodnich 84,00 £ 25,13 po terapii zvysily na 92,67 +
31,31. ZlepSeni hodnot MEF25 po terapii neni statisticky signifikantni (p = 0,134).

Primérna hodnota MEF25 [%NH]
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Obrazek 19: Zobrazeni primérnych hodnot MEF25 pi‘ed a po terapii
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3.2 Vysledky vySetreni pruznosti hrudniku

Vysledky informuji o tom, kolik % obvodu v inspiriu tvoii rozdil obvodi
maximalniho inspiria a expiria. Po terapii doSlo ke statisticky signifikantnimu zvySeni
pruznosti hrudniku (p = 0,005). Pruznost hrudniku se zvySila primérmné o 2,2 %.
Z puvodni hodnoty 2,3 £ 1,16 [%] na hodnotu 4,6 + 2,47 [%].

R T T v sy | e ozt ez
Proband [cm] [cm]

Pred terapii Po s Pfe(i., Po o Pfe(i., Po o
terapii terapii terapii terapii terapii

1 66,0 68,0 63,0 61,5 4,5 9,6

2 75,0 76,0 73,0 73,0 2,7 3,9

3 65,0 66,0 64,0 64,0 1,5 3,0

4 52,0 54,0 51,0 52,0 1,9 3,7

5 61,0 62,0 60,0 60,0 1,6 3,2

6 61,0 62,0 60,0 59,5 1,6 4,0
Priimér + SD 213;: ‘;’;7*

p = 0,005

Tabulka 6: Obvody hrudniku v max. inspiriu a expiriu a jejich zmény po terapii, p - hladina vyznamnosti

3.3 Souhrn vysledku

Po ukonceni Sestitydenni terapie cilené na dechovy trénink a zlepSeni posturalné-
respiracni funkce dychacich svalli a branice na sledovaném souboru Sesti probandii se
SMA doslo ke statisticky vyznamné zméné pouze v ptipadé IRV. Hodnota IRV se po
terapii zvysila o necelych 14% (p = 0,034). Hodnoty ERV, FVCex, FEV1, PEF, MEF50
a MEF25 se po terapii také zvySily, ale pozorovand zména nebyla statisticky
signifikantni. V ptfipadé téchto hodnot pfijimame alternativni hypotézu Hlx. U
parametra VC, MEF75 a FEV1/FVC se hodnoty po terapii nezménily a potvrdila se
nulova hypotéza Hl,.

U zmény pruznosti hrudniku pfijimame s plnou platnosti alternativni hypotézu
H24. Po ukonceni terapie se pruznost hrudniku zvysila primérné o 2,2%. Toto zvétSeni

je statisticky signifikantni (p = 0,005).
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4 DISKUZE

Diskuze k teoretické casti

Tato diplomova prace vznikla v disledku vysSiho zdjmu laické 1 odborné
vetfejnosti o zdokonalovani komplexni péce déti a jedincti se spinalni muskuldrni atrofii
(SMA). V teoretické Casti prace jsou popsany patofyziologické projevy dychani jedinct
se SMA a podrobny piehled o mozZnostech jejich ovlivnéni skrze techniky respiracni
fyzioterapie (RFT) a dechové rehabilitace. V praktické ¢asti jsme chtéli pfinos
popsanych technik objektivizovat pomoci spirometrického vySetfeni a méfeni pruznosti
hrudniku na souboru Sesti pacientii se SMA a zhodnotit signifikantnost zjiSténych zmén.
SMA je druhé nejcastéjSi dédicné degenerativni neuromuskuldrni onemocnéni détského
véku. Zatim neexistuji pfesné informace o poétu pacientis se SMA v Ceské republice,
ale zudajl o incidenci a mortalit¢ tohoto onemocnéni (Haberlova & Hedvic¢ékova,
2002) ptedpokladame, ze se na nasem uzemi nachazi zhruba 200 jedinct. Od roku 2011
ve spolupraci s Obfanskymi sdruzenimi Parent Project a Kolpingova rodina Smec€no
vznikd celorepublikovy registr svalovych dystrofii a SMA. Registr ma prispét
k mezioborové spolupraci, kterd je predpokladem kvalitni péce o jedince
s neuromuskularnim onemocnénim. Nizky pocet velkych klinickych studii vénovanych
péci o osoby se SMA zpusobuje nedostatek dat zaloZzenych na dikazech a znesnadiiuje
tak rozhodovani o péci o jednotlivé pacienty. V roce 2007 byly vydany mezinarodni
standardy péCe o pacienty se SMA (Wang et al., 2007) s cilem sjednotit doporucené
postupy v péci o tyto pacienty. Vznik standardi umoznuje zdravotniklim, aby se
zorientovali v zakladni problematice pomérné vzacného onemocnéni. Obecné je snaha
centralizovat pacienty do vétSich mést a neurologickych center s cilem zajistit
komplexni péc€i o tyto pacienty.

Fyzioterapeut je rovnocennym partnerem vSech c¢leni multidisciplinarniho
tymu. Fyzioterapie je dulezitd u vSech typt SMA uz od kojeneckého véku a je soucasti
kazdodenniho programu rodin se Clenem se SMA. Fyzioterapie by vSak méla byt
zahdjena uz pfi ptitomnosti piiznaki hypotonického syndromu jesté pred tim, nez je
stanovena kone¢na diagndza. Rodie nové diagnostikovanych déti jsou odkazani na
pomoc fyzioterapeutli v nejbliz§im okoli, ktefi se s podobnou diagn6zou nemuseli dosud
setkat. Do rehabilitatniho programu by kromé bézné¢ doporucovanych technik na
neurofyziologickém podkladé mély byt zafazeny 1 techniky zaméfené na prevenci a

terapii dechovych potizi. Obzvlast prevence respiracnich komplikaci je v terapeutickém
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programu vysoce opomijend. Navstévy probandii u fyzioterapeuta zahrnovaly hlavné
pasivni protahovani, Vojtovu metodu reflexni lokomoce a ve tfech ptipadech prvky
dynamické neuromuskuldrni stabilizace. V naSem vyzkumném souboru nebylo ani
jedno ze Sesti déti v ramci fyzioterapie nikdy cilené vedeno k prevenci zhorSovani
plicnich funkci. Pozitivni je, ze vSichni rodi¢e udavali zkuSenost s hygienou dychacich
cest béhem akutniho infektu. VétSinou se jednalo o inhalaci, mickovani, odsdvani,
asistovany kasel, poklepy a v jednom ptipad¢ byla k odstranéni hlent pouzita acapella.

Vsechny typy SMA maji spoleCnou progresi zhorSovani pohybovych funkci
v korelaci s progresi funkci respiracnich, coz potvrdili 1 loos et al. (2004). Podle Ioos et
al (2004) konci progrese u déti se SMA 1. typu nutnou mechanickou podporou dychéni
nebo tracheostomii u 40%, 38% se neobejde bez NIV. U SMA II. typu v pribéhu Zivota
potiebuje 38% NIV a 13% tracheostomii. Jedince se SMA IIl. typu provazi poruchy
funkci plic az v druhé dekadé Zivota (ve 13 letech funkce plic okolo 100%, v 17 letech
79%, v dospélosti nebyla zkoumana), coz jsme potvrdili i v nasi studii u sedmiletého
probanda se SMA III. typu, ktery vykazoval v naméfenych parametrech témét 100%
uspesnost. Progresi onemocnéni bohuzel zabranit nedokdzeme, nemlizeme zabranit ani
infekénim agens, které surCitou pravidelnosti zhorSuji psychicky 1 fyzicky stav
pacienta. Pomoci RFT a dechové gymnastiky ale mizeme ovlivnit funk¢éni dechovou
aktivitu a snizit Cetnost komplikaci a tizi dopadi na pacienta a jeho rodinu.

Sance na preziti déti se SMA 1. typu se v minulych letech zvysily diky
nartstajicimu trendu multidisciplinarni a aktivnéj$i péce a vétSimu povédomi odborné
spolecnosti o této diagnoze. VEasna diagnostika umoziuje brzké zahajeni rehabilitace,
v jejimz programu nesmi chybét ani RFT. Jedinou naplni fyzioterapie v kojeneckém
obdobi byvd u neuromuskuldrnich pacienti Vojtova metoda reflexni lokomoce.
Primarni porucha hybného systému ma sekundarni vliv na respiracni funkce. V ramci
24hodinové péce o dit¢ mizeme do denniho programu zafadit i1 respira¢ni handling.
Metodika RFT je podobnd jako u déti s bronchopulmondlni dysplazii a cystickou
fibr6zou. Na prvnim misté klademe diraz na kvalitni posturdln€ - dechovou funkci
dychacich svalt, nikoliv na kvantitu.

V dostupné literatuie nejsou zadné studie, které by hodnotily efekt technik RFT
na funkce plic u pacienti se spindlni muskularni atrofii. Z neurofyziologickych
principii, znalosti souvislosti a zkuSenosti miizeme kyzeny efekt terapie predpokladat,
ale védecky podlozené ditkkazy zatim nemame. OvSem oblast, ktera si vyzadala velkou

pozornost védeckych pracovnikli, je neinvazivni ventilaéni podpora (NIV) a
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mechanickd podpora dychéani. Existuji desitky praci na toto téma s prakticky stejnym
pozitivnim zavérem. Simonds et al. (2000), MacDuff et al (2003), loons et al. (2004) a
Ishikawa & Bach (2010) dokazali jasnou souvislost s pouzivanim NIV a délkou Zivota
déti se SMA. NIV mize zlepsit vyvoj deformit hrudniku a plic a potencialné 1 plicni
funkce, jak publikovali Bach et Bianchi (2003). NIV zvySuje kvalitu zivota - snizuje
nutnost hospitalizaci pro respiracni selhani a snizuje potiebu tracheostomie. I ptesto,
nemuze ani tato strategie respiracni péCe zabranit progresivit¢ choroby. NIV je
prokazateln¢ velmi uzitecna, ale problémem u pacientii s nervosvalovym onemocnénim
byvd nedostatek motivace k uzivani ventilacni podpory, protoze si sami poruchu
dychani a pocinajicimi projevy ve spanku neuvédomuji a pocituji negativné urcity
diskomfort pfi uzivani ptistroje. Pro indikaci k NIV nejsou jednotna pravidla. MacDuff
et al. (2003) tvrdi, ze maji byt k nocni NIV indikovany prakticky vSechny déti se SMA
I. typu od raného détstvi. Schroth (2009) jako indikaci zvolila hodnotu saturace
hemoglobinu kyslikem niz§i nez 92%. loons et al. (2004) se snaZili zjistit hranici
poklesu funkci plic, které by slouzily jako kritérium k zahajeni NIV. Dosli k zavéru, ze
pacienti s FVC mezi 20- 50% maji vysoké ptredpoklady pro vznik respiracnich
komplikaci. Hodnoty niz$i nez 20% uz vétSinou byly indikovany k tracheostomii, ale
obecné neshledali FVC jako vhodny marker pro hodnoceni rizika plicnich komplikaci a
rozhodné by nemélo byt indikaci k tracheostomii.

U nami popsané skupiny probandii s fenotypy SMA 1., II. 1 IIL. typu nebyl ani
jeden proband indikovan k NIV nebo tracheostomii. U jednoho probanda naméiené
hodnoty dynamickych a statickych objemt plic neptesahly v z&dném ze sledovanych
parametri 30%. V tomto piipad¢é byla doporucena navstéva oSettujiciho lékate a po
provedeni dalSich klinickych testi ptipadné zvazeni doméci NIV. Pneumologické
vySetfeni s ndvstévou spankové laboratofe by mélo probéhnout minimalné jednou za
rok. Jen jeden z dotazovanych probandu jesté nikdy nepodstoupil vySetfeni funkci plic,
ale jen z diivodu nizkého véku. Naproti tomu ve spankové laboratofi byli vySetteni jen
dva probandi z Sesti. Prikopnici v péci o pacienty se SMA (Schroth, Wang, Krosschell)
povazuji NIV za stézejni, na zapad¢ se jedna o bézn€ vyuzivanou soucast vybavy pro
domaci oSetfovatelstvi. Malé povédomi oSetfujicich 1ékaii a pneumologii 0 moznostech
NIV a jeho benefitech pro pacienty mize, v pfipadé¢ nezdjmu o tuto problematiku,

urychlit progresi onemocnéni.
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Diskuze k praktické ¢asti

Nizky pocet probandii a kvalitativni nejednotnost vyzkumného souboru. To
jsou problémy, na které narazi vétSina studii zabyvajicich se problematikou SMA. Nas
soubor zafazeny do studie zahrnoval Sest probandi se SMA 1. - III. typu ve v€kovém
rozpéti od 3,5 do 12 let. Abychom ptedesli vlivu odliSnych charakteristik jednotlivych
probandii pro statistické zpracovani (typ SMA, vék, vyska, hmotnost), byla vSechna
ziskana data pfevedena na procento normy v piipadé spirometrického vySetfeni a na
procentudlni zménu obvodu hrudniku v ptipad€ vySetteni jeho pruznosti. I pfes veskeré
snahy jsme nemohli pfedejit velkym rozdilim ve funkénich schopnostech jedinct, které
se projevily 1 na vysledcich spirometrického vysetieni. Hodnoty nejlepsiho a nejhorsiho
naméfeného vysledku u jednotlivych parametrt se ve skupiné pacientti 1i$i primérné o
70%. U zjisténych odlehlych hodnot jsme opakovanym méfenim ovétili, ze skutecné
odpovidaji realité, a proto jsme s nimi i nadale statisticky pocitali. Uvédomujeme si, ze
pravé vysoké rozpéti naméfenych hodnot v na$i popsané skupin€¢, mohlo ovlivnit
validitu vysledki. DalSim ruSivym faktorem na pribéhu studie byly infekty dychacich
cest feSené antibiotiky u tfi probandii v dobé kontrolniho vySetieni, které pierusily
fyzioterapeuticky program. Po odeznéni vSech ptiznaki jsme opét zahajili cvicebni
program a kontrolni vySetfeni u téchto tfi probandii probéhlo za dalsi 4 tydny.

Zaroven jsme si overili uzky korelacni vztah mezi funkEnimi schopnostmi
jedince a parametry funkci plic. Pomoci standardizované Skaly k hodnoceni hrubé
motoriky (Hammersmithova funk¢éni motorickd Skala - MHFMS) jsme pii vstupnim
vySetteni ovétili motorické schopnosti jedince. Maximalni mozné ohodnoceni je 40
bodii. Primérnd dosazend hodnota nasi vySetfované skupiny byla 16,2 + 11,4 (v
celkovém rozpéti od 3 do 30 boda). Vysledky bodového ohodnoceni se shodovaly 1
vysledek (3 body za 40 stupiiové Skaly) odpovidal SMA 1. typu a nejvyssi dosazeny
vysledek (30 bodi ze 40) se potvrdil u SMA III. typu. Pfi porovnani bodovych vysledkt
MHFMS s vysledky spirometrie jsme se piesvédCili o vzajemné souvislosti mezi
pohybovymi schopnostmi jedince a funkeci plic. MUZeme tedy predpokladat, Ze
s postupujici progresi onemocnéni se budou zaroveil zhorSovat 1 funkce plic. Ackoli
nebylo nasim prvotnim cilem v diplomové praci statisticky prokdzat vzajemny korela¢ni
vztah mezi funkci pohybovou a dechovou u jedinci se SMA, v diskutované casti
predkladame, Ze si tento oboustranny vztah uvédomujeme a respektujeme jeho vyznam

pro predikci ptipadného zhorSeni pohybovych nebo respiracnich funkci. V ptipadé
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SMA je obzvlast zietelny tento vztah pti akutnich infektech dychacich cest, kdy béhem
exacerbace nemoci dochazi k vyznamnému snizeni pohybovych schopnosti.

Narazili jsme na nedostatek studii tykajicich se zlepSeni funkci plic formou
respiracni fyzioterapie. Do programu 6-ti tydenni terapie jsme zafadili nejen prvky RFT
a dechového tréninku, ale 1 techniky k ovlivnéni posturalné-respirani funkce branice.
Je-li porusSena stabiliza¢ni funkce branice, mizeme ocekavat, ze nebude optimalni ani
jeji hlavni - dechova funkce. Do terapie jsme zatfadili také dechové cviceni pro udrzeni
dobré dechové kondice pomoci dechovych trenazéri. V tomto pfipadé muizeme naSe
vysledky porovnat s dostupnymi studiemi, které se tykaji hodnoceni vlivu inspira¢niho
tréninku na ventilaCni parametry u osob s neuromuskularnim onemocnénim. Autofi
Estrup et al., (1986); Wanke et al., (1994) a Koessler et al. (2001) prokézali zlepSeni
svalové sily a zapojeni dychacich svali po nékolikatydennim tréninku s inspira¢nim
trenazérem. [ piresto je na trénink dychacich svali u osob sneuromuskularnim
onemocnénim nahlizeno kontroverzné. Na jedné strané je inspiracni svalovy trénink
(IMT) potencionalné hazardni vzhledem k mozné zvySujici se tinavé uz tak oslabenych
a pretizenych dychacich svalli, na druhé strané studie vySe uvedenych autorli po
tréninku neprokdzaly zhorSeni ani v jednom ze sledovanych parametra.

SMA je progresivni neuromuskuldrni onemocnéni s ptfedpokladem omezeni
pohybovych 1 ventilanich schopnosti a nasi snahou bylo zjistit, zda zvolenym cilenym
6-ti tydennim programem muzeme zlepSit sledované ventilaCni parametry. Pro
objektivni zhodnoceni vlivu zvoleného rehabilitaéniho programu jsme zvolili vySetfeni
statickych a dynamickych ventilacnich parametr. Ze vstupniho 1 vystupniho
spirometrick€ého vySetfeni je patrné, Zze naméiené primérné hodnoty VC, ERV, FVCex,
jsou niz$i nez 60% [NH], coz Ostadal et al. (2008) charakterizuje jako tézkou poruchu.
Hodnoty PEF a MEF75 spadaji do stfedni poruchy (60-74% [NH]) a MEF50 a MEF25
jsou hodnoceny jako lehkéd porucha (75-90% [NH]). Hodnoty IRV a FEV1 se po 6-ti
tydenni terapii dostaly z pasma tézkych poruch do stfednich poruch. Pomér FEV1/FVC
byl zvySeny (113% [NH]), coz odpovida charakteru restrikéni poruchy plic u SMA.
Z uvedeného vyplyva, Ze pacienty s SMA provazi stiedné tézka az tézka porucha funkce
plic a nasi snahou by m¢l byt staly dohled nad jejich pribéhem.

Po ukonceni terapie doslo k pozitivni zméné ve vSech méfenych parametrech
s vyjimkou VC a MEF75, kde se hodnoty nezménily. Statisticky vyznamna zména se

potvrdila pouze u parametru IRV.
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Priimérna hodnota VC naméfena po terapii byla identickd se vstupni hodnotou.
Terapie neméla Z4dny vliv na zménu VC. V tomto piipadé¢ zamitame alternativni
hypotézu a pfijimame nulovou hypotézu o tom, Ze 6-ti tydenni terapie neméla vliv na
zmény VC. Ke stejnému zavéru dosli Koessler et al. (2001), kdy béhem 24 mési¢niho
tréninku s inspira¢nimi trenaZéry prokazali vyznamnou zménu svalové sily a vytrvalosti
dychacich svalli, ale hodnota VC se po celou dobu tréninku neménila. Koessler et al.
(2001) popisuji VC jako dobry parametr progrese onemocnéni zahrnujici cely respiracni
systém spolecné s funkci dychacich svall, hrudniku a plicni poddajnosti. Estrup et al.
(1986) naopak dosli k zavéru, Ze osmi tydenni kazdodenni trénink dychacich svali
zaméfeny na silu a vytrvalost, ma signifikantni vliv na zlepseni VC i svalové vytrvalosti
u zdravych osob stejné tak jako u osob s neuromuskularnim onemocnénim.

Hodnota ERV se po terapii zvySila o 2%. Hodnoty ERV byly jednoznacné nejvic
postizenou dechovou funkci u pacienti se SMA. Primérné hodnoty vySetfovaného
souboru se pohybovaly u 30 % [NH]. Nizké hodnoty ERV si vysvétlujeme charakterem
restrikéni poruchy, kterou provazi posun zdznamu do expirani polohy, proto jsou
moznosti dal§iho aktivniho vydechu omezené. Dal§im objasnénim mulzZe byt rigidni
hrudnik pacientti se SMA v inspiraénim postaveni, ktery nedovoluje efektivni vydech.
V uvahu ptipada 1 slabost expiracnich svali.

Hodnota IRV se jako jedina statisticky vyznamné zlepSila a to o necelych 14%
oproti obdobi pted terapii (p = 0,034). Alternativni hypotézu tedy mizeme piijmout
s plnou platnosti. Tento zlepSeny parametr hodnotime velmi pozitivng. Zlepseni IRV,
které¢ nastalo v dlsledku facilitaénich technik skrze stimulujici odpor a technik
s prokazatelnym vlivem na zlepSeni motoriky hrudniku (p = 0,005), umoziuje
redistribuci vdechovaného vzduchu do vétsi casti plic a pasobi preventivné proti
atelektdzam. Podpora nadechového objemu vede ke zlepSeni vydechovych parametr
funkéniho vySetfeni plic. Rafea et al. (2009) uvadi zlepSeni mechanismu kasle v dusledku
zlepSeni inspiracni kapacity a zesileni branice diky pouzivani inspira¢nich trenazért.

O necelych 5% se zvySila hodnota FVCex. Zména sice neni statisticky
vyznamna (p = 0,195), ale my ji hodnotime pozitivné jako znameni zlepSeni svalové
sily vydechovych svali. Ke zvySeni FVCex mohla pfispét zvySena hodnota IRV nebo
zména postaveni a pruznosti hrudniku, kdy posun z inspiracniho postaveni zlepSuje
schopnosti svalové kontrakce branice. Fiksa et al. (2003) prokazali, Ze FVC neni pro
hodnoceni sily dychacich svall pfili§ sensitivni u pacientd s lehkym postizenim.

Hodnota FVC signifikantné klesa pouze tehdy, kdyz je sila dychacich svali redukovana
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asi na polovinu. Dale potvrdili, Ze u pacienti v pokrocilém stupni nervosvalového
onemocnéni existuji velmi tésné kolerace mezi méfenim FVC a inspiraénim tlakem
v duting Gstni (PImax).

Parametr FEV1 je cCasto pouzivan ke kvantifikaci obstrukéni ventilacni
poruchy. Jeji hodnota byva snizena u jedinci se SMA z diivodu neschopnosti expulze
vzduchu z plic s vysokou vydechovou rychlosti. Snizeni téchto hodnot vede k poklesu
efektivity kasle s hrozicim vznikem retence bronchidlni sekrece v dychacich cestach. Po
terapii se hodnota FEV1 zvysila o 8%. Statisticka hladina vyznamnosti byla blizka 10%
(p = 0,107). ZlepSeni tohoto parametru ma vliv na prevenci vzniku opakovanych
pneumonti.

MEF75-25 jsou dilezitym parametrem obstrukce centralnich a perifernich
dychacich cest. V naSem ptipad¢ parametr MEF25 vypovida o silovych a koordina¢nich
moznostech prodlouzeni vydechu az do periferie dychacich cest. Ocekavali jsme
zlepSeni tohoto parametru, protoze soucasti dechového tréninku byl i nacvik pomalého
plynulého vydechu s pomickou Magicball. Hodnota MEF25 se po terapii zvysila o
necelych 9%, zlepSeni hodnot neni statisticky vyznamné (p = 0,134), ale ma vyznamny
vliv na prevenci retence bronchidlni sekrece v perifernich dychacich cestdch. Hodnota
MEF75 se po terapii nezménila.

Parametr PEF se po terapii signifikantné nezvysil. Hodnota PEF je zavisld na
svalové sile expiracnich svalli a na schopnosti aktivace btiSniho lisu pfi usilovném
vydechu. Tento parametr se nam nepodatilo vyznamné ovlivnit. Dlivodem mitize byt to,
ze je tato hodnota maximalné zavisla na spolupraci a usili vysSetfovaného.

Po terapii jsme také zaznamenavali procentudlni zménu pruznosti hrudniku.
Zajimalo nés, zda maji zvolené techniky (pfedevSim manudlni terapie a stimulovany
nadechovy odpor) vliv na motoriku hrudniku. Po terapii se pruznost hrudniku zvysila
prumérné o 2,2%. Toto zvétSeni je s mensi nez 5% chybou (p = 0,005), miizeme ho tedy
povazovat za statisticky signifikantni a pfijmout alternativni hypotézu. Rigidni hrudnik
je hlavni ptekaZkou volniho dychani. Motorika hrudniku je spojena s distribuci vzduchu
v dychacich cestach. Pouze u voln¢ho dychani mtze dojit pi1 aktivaci branice
k roz§ifeni hrudniho koSe a tim 1 k rozSifené mezizebernich prostor. Predpokladame
souvislost mezi prokdzanym zlepSenim motoriky hrudniku a zmén funkei plic,
ptedevsim IRV.

Otézka vzniku adaptace na zaté¢Z u neuromuskularnich onemocnéni a tedy 1

konkrétni indikace (kolikrat a jak dlouho) je zatim neprobadana ¢ast. Podle Wanke et al.
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(1994) adaptace ziskana béhem 6 mésici tréninku zlistala dle naméfenych hodnot i pul
roku po ukonceni cviceni. Koessler et al. (2001) tvrdi, Ze 1 u osob s neuromuskuldrnim
onemocnénim muze dojit k vytrvalostni 1 silové adaptaci na zatéz a tim ke zlepSeni
dechovych funkei 1 kvality Zivota. Vyraznou zménu svalové sily a vydrze zaznamenali
az po 3 mésicich tréninku. Wanke et al. (1994) udavaji signifikantni zlepSeni
respiracnich funkci u vétSiny probandd po 1 mésici tréninku. Dalsi zlepSeni nastalo po 3
a 6 mésicich tréninku. Velky diraz musime klast na davkovani zatéze, aby nedoslo
k pretiZzeni respiracnich svall s ndslednym zhorSenim unavy a celkového stavu.

Je té€zké déti motivovat ke kazdodennimu tréninku dychacich svald, protoZe
cviceni Casto shledavaji po kratké dobé nudné a Casto prestavaji nebo necvici tak Casto,
aby mohl efekt tréninku ptinést pozitivni vysledky. Vyhodou je, Ze déti si mizou cvicit
v domacim prostiedi samy nebo pod dohledem rodici. Nemusi byt vystavovany
prostfedi nemocnic, kam by mély dochazet pouze minimalné. Nejnovejsi dechové
trenazéry se snazi byt pro déti zdbavné s vizualni zpétnou vazbou a jako forma hry.

Mezi limity diplomové prace patii maly pocet pacientii ve zkoumaném souboru
arizny stupen klinické formy. Vysledky byly podminény pravidelnosti kazdodenniho
cviCeni a ochoté rodicl a déti spolupracovat. Vyznamnym ruSivym faktorem byly
infekce dychacich cest, které¢ vedly k pferuSeni terapie u tii probanda i jako mozny
disledek nevhodné zvoleného ro¢niho obdobi pro vyzkumnou ¢&ast prace. Hodnoty
spirometrického vySetfeni jsou zavislé na spolupraci ditéte a vysledky mohou byt
zkreslené u nejmladsich probandl. Fyzioterapie byla vedena individualni formou, nelze
tedy postup objektivizovat. Nepracovali jsme s kontrolni skupinou pacientli, nemizeme
tedy posoudit vliv na dvou na sob¢ nezavislych skupinéch.

Predkladdme mozné diivody, pro¢ nedosSlo k signifikantnimu zlepSeni u vice
parametra funkci plic ve zkoumaném souboru pacientii se SMA. Intenzita tréninkového
programu byla pfiliS nizkd a terapie kratkodoba (nemohlo dojit k adaptaci a
k zaznamenatelnym zménam na spirometrii) nebo intenzita tréninkového programu byla
prilis vysoka (oslabené svaly mohou byt nachylnéjsi k poSkozeni a rychleji dosahuji
prahu tnavy, coz mohlo byt podpofeno pfiiliS nevyhovujici intenzitou tréninku). Je
mozné, 7ze u pacientll nebyly pfitomny dostatecné funkéni svaly, které by podpofily
métitelné zlepSeni funkce svalil specificky vedenym tréninkem. Dilezitym faktorem je 1
intenzita frekvence domdaciho cviceni, ktera nemusela byt dodrzovana.

Do budoucna bychom navrhovali provést obdobnou studii v delSim ¢asovém

horizontu v jarnim a letnim ro¢nim obdobi a u vétSiho poctu pacientt s rozdélenim do
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skupin podle VC plic. Do zjistovanych parametrt bychom doporucovali zatradit i
meétfeni PImax a PEmax jako parametr sily dychacich svali a MMV jako diikaz svalové
vytrvalosti. K objektivnéjSimu a specifi¢téjSimu zédznamu funkci plic navrhujeme
roz$iten¢ metody funk¢niho vySetfovani plic s ur¢enim neptimo méfitelnych statickych
plicnich objemil (RV, TLC).

Zustava otazkou, na kolik mize pacient se SMA védomé ovlivnit aktivitu
dychacich svalli a zménit tak sviij obvykly dechovy stereotyp a jakou mérou mizeme
tuto aktivitu ovlivnit pomoci neurofacilitanich technik.

Po 6-ti tydennim tréninku se specifickym cilem zlepsit dechové funkce, se ndm u
sledované skupiny podatilo prokézat signifikantni zlepSeni v parametru IRV. ZlepSeni
funkce inspirac¢nich svall ma vyznamné klinické disledky. Pfi vy$Sich néarocich na
respiracni funkce (napf. infekce, fyzickd zatéz, stres) diky vytvorené funkcni rezervé
dojde k pozdéjSimu nastupu svalové tnavy a ke sniZzeni diisledkt respira¢niho selhani,
coz vyznamné ovliviiuje kvalitu Zivota nemocnych. RFT muize zkratit dobu
hospitalizace ¢i1 domaci péce a oddalit nutnost invazivni terapie. Ackoli jsou vyhody
zlepsené funkce inspiraCnich svali ziejmé, urCité neni jednoduché motivovat déti a
rodice ke kazdodennimu tréninku. VéEtSina pacientil prestane diky nezéazivnosti cviceni
s tréninkem dfiv, nez vytézi pozitivni efekt. Pfi spravné individualni indikaci a
davkovani tréninkovych parametrti se nemusime bat zhorSeni dechovych funkci nebo

nastupu tnavy.
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ZAVER

Cilem diplomové prace bylo zdlraznit zalenéni respiracni fyzioterapie a
dechového tréninku do komplexni 1é¢by jedinct se spindlni muskularni atrofii (SMA).
Soucasné prace piispiva k rozsifeni vSeobecného povédomi o moznostech vyuziti této
intervence u nervosvalovych onemocnéni.

Na sledovaném souboru Sesti pacientli byl po Sestitydenni terapii potvrzen
ucinek cilené zvolenych technik na zlepSeni respiracnich funkci u pacientti se SMA. Po
ukonceni terapie doSlo k pozitivni zméné ve vSech méfenych parametrech s vyjimkou
vitalni kapacity (VC) a maximalni vydechové rychlosti v 75% FVC (MEF75), kde se
hodnoty nezménily. Statisticky vyznamna zmeéna se potvrdila pouze u parametru
inspira¢niho rezervniho objemu (IRV).

ZlepSeni funkce inspira¢nich svali ma ve svém disledku vyznamné klinické
ucinky. Pti vysSich narocich na respiracni funkce dojde diky vytvofené funkéni rezerve
k pozd¢jSimu nastupu svalové tnavy, ke snizeni disledkl respiratniho selhani, ke
zkraceni doby hospitalizace a domaci péce v dob¢ exacerbace nemoci nebo k oddaleni
nutnost invazivni terapie. Existuji moznosti, které mohou snizit ¢etnost komplikaci a tizi
dopadl na pacienta a jeho rodinu a zmenSit ekonomické naklady na jeho 1écbu. Ale
pfedevSim jsou to prilezitosti, které mohou zlepSit kvalitu Zivota vztahujici se
k Zivotnimu osudu téchto déti. Prace poukazuje na preventivni Gcinek a vyznam

respiracni fyzioterapie v péci o hygienu dychacich cest déti a jedincti se SMA.
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Prilohy

Creo &%
e

Piiloha 1: Nadechovy trenazér CliniFlo
(http://www.smiths-medical.com/catalog/lung-
expansion/insentive-spirometer/cliniflo-flow-based-

incentive.html)

.‘*i‘.i

Piiloha 2: Vydechovy trenazér TheraPep
(http://www.smiths-medical.com/catalog/bronchial-

hygiene/therapep/therapep-system.html)

2 body

Tab. 1. Hammersmith SMA funkéni motoricka skala. Minimum 0 bodt, maximum 40 bodu [8].

1 bod

0 bodt

sed na ,Zabdka"/sed na Zidli bez drzeni
dlouhé sezeni (bez drzeni)

dotkne se jednou rukou hlavy (v sedé)
dotknout se hlavy obéma rukama (v sedé)
obratf se z polohy na bfide na zida - pies P
obréti se z polohy na bfise na zada - pres L
obréti se z polohy na zadech na biicho - pies P
obrati se z polohy na zadech na bficho - pres L
10 lehne si ze sedu (bezpecné)

vzepfe se sam na pfedioktich s hlavou vzhiru
12 zvede hlavu v leZe na bfise {ruce podél téla)

W00 ~J1 On o un s g S —

—y
p—

15 posadise z lehu na zidech

16 plazise

17 zvedne hlavu v leZe na zadech
18  stoji s drzenim se jednou rukou

19 stoji samostatné déle nez 3 sekundy
20 udél3 samostatné vice neZ 4 kroky

poloviéni obrat z polohy na zadech (na obé strany)

13 vzepfe se sam na predloktich a kolenou s hlavou vzhiru
14 vzepfe se sam na natazenych pazich s hlavou vzhiru

podpora 1 rukou

podpora 1 rukou

otodf se pouze na jednu stranu
Uklon hlavy k ramenu

Uklon hlavy k ramenu

tlaci na ruku

tlaci na ruku

pritahuje se rukou

pritahuje se rukou

udrzi se kdyz se do této pozice dostane pasivné
udrZi se kdyz se do této pozice dostane pasivné
udrzi se kdyz se do této pozice dostane pasivné
pfes leh na bfise

plazi se 2 metry

pfes tklon hlavy do strany

stoji s minimalnim podpiranim trupu

méné nez 3 sekundy
2-4 kroky

podpora 2 rukama
podpora 2 rukama
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede

stoji s podporou

v kyclich a kolenou
na okamzik
neprovede

Priloha 3: Modifikovana Hammersmithova funkéni motoricka skala (MHFMS) (Vondracek et al.,

2007)
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Proband | Pohlavi vk ““(‘l‘fg‘;"“ ‘EZIS::;‘ Typ SMA MHFMS

1 M 7,5 25 128 m 30

2 y 6,0 30 128 I 15

3% z 12,0 25 150 I 4

4 M 3,5 14 110 I 28

5% M 6,0 14 110 I 17

6* M 4,5 14 120 | 3
Priimér 6,6 20,3 124,3 16,2
SD 3,0 7,2 14,9 +11,4

Priloha 4: Podrobna charakteristika vySetfovaného souboru (MHFMS - Modifikovana

Hammersmithova funk¢éni motoricka skala - maximum 40 bodi),* 1é¢ba antibiotiky béhem terapie

PROBA vVC ERV IRV FVC FEV1 PEF
ND pre | post | pre | post | pre | post | pre | post | pre | post | pre | post
1 97 100 61 95 87 98 101 97 103 111 80 96
2 76 68 17 10 92 100 78 76 88 87 59 60
3 20 18 7 5 17 25 19 18 21 20 19 14
4 65 71 54 50 66 107 38 70 46 78 95 94
5 44 43 5 7 61 58 51 47 60 56 69 65
6 33 35 25 15 21 42 32 44 39 52 55 52
PROBA MEF75 MEF50 MEF25 MEF25-75 | FEV1/FVC
NP Pre | post | pre | post | pre | post | pre | post | pre | post
1 86 104 85 110 72 111 85 116 | 100 113
2 64 65 80 81 99 105 88 90 113 112
3 22 14 26 21 42 38 30 23 111 109
4 98 97 117 128 99 115 122 118 | 121 112
5 74 69 82 77 80 72 86 79 116 117
6 60 54 80 76 112 115 89 86 121 117

Piiloha 5: Naméiené hodnoty funkci plic u jednotlivych probandu vyjadiené v % naleZitych hodnot
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Diplomova prace Respiracni fyzioterapie ovlivituje kvalitu zivota déti se SMA - Jak, kdy a proc?

w"ﬂ 2 s
Piiloha 6: PFenosny spirometr ZAN 100 Handy USB (ZAN, Messgerdte GmbH, Oberthulba,
Némecko)

" -
Priloha 7: Priibéh spirometrie, SMA IL. typu, 12 let
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Diplomova prace Respiracni fyzioterapie ovlivituje kvalitu zivota déti se SMA - Jak, kdy a proc?

Piiloha 8: Nacvik posturalné-respiracni funkcevbramce, poloha ROII, SMA
IIL.typ, 6 let

y -
Piiloha 9: Reflexné - stimulované dychani, nadechovy
trenaZér CliniFlo. SMA II. typu, 5 let
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