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Abstrakt

Diplomova prace se zabyva problematikou vyuziti ortotickych pomicek u pacientit s Duchennovou
muskularni dystrofii (DMD) v obdobi, s jesté zachovalou schopnosti samostatné chiize. DMD je
nejCastéjsi vrozené svalové onemocnéni v détském veku, klinicky se projevujici svalovou slabosti
S maximem postiZzeni v oblasti pletencovych svali. Mezi 9. az 13. rokem v€ku dochazi u vétSiny
chlapcti ke ztraté¢ samostatné chize, zejména diky sniZené svalové sile a vzniku kontraktur na
dolnich koncetinach.

Teoretickd Cast prace se podrobnéji zabyvd zménami stoje a chliize u téchto pacienti,
problematikou kontraktur a sekundarnich deformit, a moznostmi vyuziti ortotickych pomticek
v jednotlivych fazich onemocnéni. Cast prace je vénovana fyzioterapeutickym intervencim a s tim
spojené fyzické zatézi.

V praktické ¢asti prace je vyhodnocen efekt 6 mési¢ni fyzioterapie — uzivani ortéz AFO (Ankle-
Foot-Orthosis) béhem spanku a pravidelné fyzioterapie u 10 pacientt s diagnozou DMD. Chlapci v
prumérném veéku 9,1 £+ 2,7 let byli vySetteni pied zahdjenim terapie a po jeho ukonceni, tzn. po 6
mésicich. Efekt je hodnocen pomoci skal: NSAA (North Star Ambulatory Assessment), Bl (Barthel
index), méfeni svalové sily pomoci ru¢niho myometru a hodnoceni PROM (pasivni rozsahy
pohybu) Soucasti prace je i vyhodnoceni dotaznikového Setfeni na vzorku 19 pacientii s dg DMD z
bfezna roku 2013, otazky se tykaly zejména oblasti pouzivanych kompenzacnich pomucek,
intenzity a frekvence fyzioterapie.

Ve vySetfeném souboru byla prokazéana statisticky signifikantni zmé&na, u PROM flexe kolenniho
kloubu, kde po terapii doslo ke zvétSeni rozsahu pohybu. Dalsi statisticky signifikantni zména byla
prokazana ve Skale NSAA, kde po 6 mésicich 1é¢by doslo ke zhorSeni skore, jak v prumérném

bodovém skore, tak v Casovych testech.



Abstract

Our research is focused on using orthotic devices in patients with Duchenne muscular dystrophy
(DMD), particularly in the ambulant phase of the disease. DMD is the most common hereditary
muscle disorder in childhood. The typical symptoms are progressive muscle weakness and
contractures that lead to loss of ability of independent walking, typically among the age of 9 to 13
years.

The theoretical part is focused on pattern of standing and walking in these patients, the posibilities
of useing the orthotic devices in various stages of the disease, and on the problems of contractures
and deformities. The other teoretical part of the work is devoted to certain physiotherapy
interventions and to associated physical activities.

The practical part of the research is based on assesment of effect of physiotherapy and use of the
nigt orthesis AFO (Ankle- Foot-Orthesis) in group of 10 DMD boys in the average age 9,1 + 2,7
years. All boys were examined before and after 6 month of therapy. In examinations the following
tests were used: NSAA (North Star Ambulatory Assessment), Bl (Barthel index) measurements of
muscle strength by hand held myometr and measurement of PROM (passive range of motion). The
practical part also includes analysis of questionnaire datas from 19 patients with DMD collected in
year 3/2013, questions were mainly related to use of assistive devices, intensity and frequency of
physiotherapy. Statistically significant changes occurred only in the PROM flexion of the knee,
where there was a magnification in range of motion and also in the evaluation of NSAA, which

worsened as the average score, and in the time trials.
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Diplomova prace Vliv fyzioterapie a AFO na prodlouzeni
vertikalizace u pacientti s DMD

UvVOoD

Duchennova svalova dystrofie (DMD) je s prevalenci 1: 3600 az 6000 nejcastéjsi a svymi
Onemocnéni se klinicky zacind projevovat nejCastéji mezi 2. - 3. rokem véku, piestoze
degenerativni procesy probihaji ve svalech jiz od narozeni. Mezi prvni klinické ptiznaky patii
svalova slabost pletenct dolnich konéetin, atypicky béh, omezena chiize do a ze schodl a zvySena
unava pii chiizi na delsi vzdalenost. Svalova slabost postupné progreduje a spolu s kontrakturami
hlavné Achillovych $lach vede ke ztraté schopnosti samostatné chiize v praméru kolem 9,5 let.

(Kinali et al., 2008)

Do dnesni doby se bohuzel stale jedna o kauzalné neléitelné onemocnéni. Jedinou dostupnou
medikamentozni 1éEbou je 1é¢ba kortikoidy, diky které se daii zpomalit progresi nemoci. A dale
lé¢ba symptomaticka, kde velkou roli hraje fyzioterapie a ortotika, které dokazou zpomalit rozvoj
kontraktur a deformit. Pouzivani ortotickych pomuicek na pocatku onemocnéni, zejména nocnich
AFO (Ankle Foot Orthesis), zpomali progresi equinovarézni kontraktury (Stevens, 2006), a v
kombinaci s fyzioterapii dokazou oddalit ztratu schopnosti samostatné chtize v praméru 0 1,5 - 2
roky. (Kinali et al., 2007). ProdlouZeni obdobi samostatné chlize ma pozitivni vliv na zpomaleni
vzniku skoliozy a kardiorespira¢nich komplikaci a tim vyznamnym zptisobem zvySuje kvalitu

zivota chlapcti s DMD.

Diplomovéa prace vznikla za ucelem zlepsit informovanost odbornikli pecujicich o rodiny
s détmi s DMD o moznostech a efektu 1é¢by kontraktur Achillovych $lach a to zejména v obdobi
pied ztratou schopnosti samostatné chtize. V teoretické ¢asti prace jsou shrnuty zakladni informace
0 nemoci z pohledu fyzioterapeuta, dale praktické informace o moznosti fyzioterapie u DMD a také
moznosti ortotickych pomicek béhem jednotlivych fazi onemocnéni. Cilem praktické casti je
vyhodnoceni efektu 6 mési¢ni fyzioterapie a 1é¢by no¢nimi AFO na skupiné 10 chlapci s DMD
pomoci vybranych skal NSAA (North Star Ambulatory Assessment), BI (Barthel index), hodnoceni

PROM (pasivnich rozsahti pohybu) a méfeni svalové sily ru¢énim myometrem.
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vertikalizace u pacientti s DMD

1 PREHLED POZNATKU O ZAKLADNIM ONEMOCNENI

1.1 Duchennova svalova dystrofie (DMD)

o 24

svalové dystrofie (Marikova et al., 2004, s. 148). Postizeni je zpisobeno kompletnim deficitem
nebo poruchou funkce strukturalni svalové bilkoviny dystrofinu. Incidence se uvadi 1:3500 Zivé
narozenych chlapct. (Emery, 1993) V soucasné dobé se jednd o nemoc nevylécitelnou, coz neni
synonymem pro slovo nelécitelnou. (Bushby et al., 2009). Kromé této tézké formy poruchy tvorby
dystrofinu existuje jesté klinicky mirn€j$i forma tzv. Beckerova svalova dystrofie. U této formy je
tvorba dystrofinu ¢aste¢né zachovana.

Choroba je progresivni, dominantnim piiznakem je svalova slabost postihujici prfedevsim
proximalni svalstvo koncetin, ktera postupné zaptiCiiiuje ztratu schopnosti samostatné chiize. Po
usednuti na vozik oslabuje i trupové svalstvo, coz Casto vede krozvoji skolibzy patefe a
v pozd¢jsich stadiich i dechové insuficience. (Matikova et al., 2004, s. 151) Pravé respiracni
insuficience spolu s pfidruzenou kardiomyopatii jsou nejcastéjsi pii¢inou pied¢asného tmrti ve 3.
dekad¢ véku (Mumenthaler et Mettle, 2001, s. 538) Nigro et al. (1990 in Wagner et al., 2007) uvadi,
ze se celkové mnoZstvi pacientl postizenych kardiomyopatii odhaduje takto: u 25 % je ptitomna ve
véku 6 let, u 59 % ve véku 10 let. V dospélosti trpi vSichni pacienti s DMD postizenim srde¢niho
svalu. (Cox et Kunkel, 1997 in Wagner et al., 2007)

Mezi nejcastéjsi ptiznaky patii pfitomnost Gowersova manévru pii vstavani ze zemé,
kolébava chiize kvili oslabeni stabilizatori panve, vyrazna bederni hyperlordoza s anteverzi panve,

vznik kontraktur, zakopavani a znamky pseudohypertrofii. (Bushby et al., 2009)

Obrazek 1: Typicky obraz postoje pacienta s DMD

(Mumenthaler et Mettle., 2001, s. 541)
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Jedna se o onemocnéni vazané na chromosomu X, postihuje tedy pouze chlapce. Divky, diky
dvéma kopiim tohoto chromozomu mohou byt tzv. pfenaseckami, tedy mit viohy pro DMD.
(Grange et al. 2007) Bushby et al. (2005) uvadi, ze u 8 - 10 % ptenasecek jsou pritomny minimalni
manifestace onemocnéni. Plné tietina vSech ptipadi déti s DMD vznika ¢isté na podkladu novych
mutaci, kdy matky nejsou pfenaseCkami a nemaji tedy vyssi riziko pfenosu pii opakovaném poceti.
(Bednafik et kol., 2001, s. 126)

Choroba je progresivniho charakteru a zkracuje délku doziti. Diky soucasné zdravotni péci se
léceni pacienti dozivaji primérné véku nad 25 let. (Bushby et al., 2005) Za posledni desetileti doslo
k vyraznému prodlouzeni véku umrti téchto pacientd, kdy v roce 1960 byl pramérny vék doziti 14,5
roku, v roce 1970 18 let a v roce 1980 19,5 roku. (Bushby et al., 2005)

Moxley et al. (2005) dokonce piedpoklada, ze u chlapci, u kterych je Vsoucasné dobé
diagnostikovana DMD a jsou ihned farmakologicky zalé¢eni, se prodlouzi délka Zivota az ke Ctvrté
dekade.

Mezi ¢tyfi zakladni pilife symptomatické 1é¢by o0 pacienty s DMD patii péce o svalovy
systém s dlirazem na zlepSeni ¢i udrZeni svalové sily a funkce, prevence deformit (skolioza,
deformity DKK z divodu vzniku kontraktur), lécba a prevence respira¢nich komplikaci a
V neposledni fadé prevence kardiomyopatie. Multidisciplinarni péce a tymova spoluprace je
zékladnim predpokladem kvalitni 1é€by Duchennovy svalové dystrofie. Multidisciplinarni tym by
se m¢l skladat z praktickych l€kati, neurologl, fyzioterapeutl, kardiologl, genetikii, dietetika,
psychologu a protetikti (Bushby et al., 2005), idealn¢ vSech na jednom pracovisti, jak by tomu mélo

byt v nervosvalovych centrech.

1.1.1 PiidruZena komplikace onemocnéni

Mezi nejzavaznéji piidruzené postizené systémy se fadi kardiovaskularni abnormality,
sekundarni respiracni insuficience a rozvoj skolidzy. Srde¢ni sval je postizen stejné jako ostatni
pficn¢ pruhovand svalovina vtéle, protoze dystrofin hraje zdkladni roli pii stabilizaci
cytoskeletalniho komplexu uvnité myocytu i kardiomyocytu. (Wagner et al., 2007) Dechova
insuficience a skoli6za jsou dusledkem oslabeni trupového a dechového svalstva. Dale se vyskytuji
obCasné potize s GIT (gastrointestindlnim traktem), nejCastéji jde o syndrom akutni Zalude¢ni
dilatace a syndrom intestinalni pseudoobstrukce (Mumenthaler et Mettle, 2001, s. 541), véetné
obcasnych epizod zvraceni doprovazenych abdominalnimi bolestmi. Mezi komplikace fadime i
obcasné zlomeniny, které jsou ¢éasteéné i1 disledkem sekundarni osteopordzy, a to predevsim diky
snizené¢ pevnosti kostni kompakty z divodu dlouhodobého uzivanim kortikoidt (prednison,

deflacazort) a snizenim vertikalni zatéze skeletu po usednuti na vozik. (Wagner et al., 2007)
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U pacientt s DMD je zaroven zvySeny vyskyt unavy béhem dne, jde o dulezity ukazatel
vycerpanosti organizmu a je nezbytné nutné tuto potiebu odpocinku respektovat. (Féasson et al.,
2006) Nedostatek bilkoviny dystrofinu nepostihuje pouze svalova vlakna, ale i mozkovou tkan.
Predpoklada se, ze deficit postihuje rychlost pfenosu informaci v mozkové kaie a mozecku. ,,1Q
u vétsiny chlapct je priimérné a jen u 30 — 35 % odpovidé pasmu lehké mentélni retardace. Pricemz

slozka verbalni je vyrazn¢ slabsi nez neverbalni (Bednaftik et kol., 2001, s. 129).*

1.1.2 Charakteristika casového sledu projevii

1.1.2.1 Casovy sled projevii

Klinické ptiznaky v novorozeneckém ¢i kojeneckém véku nejsou pro DMD typické, piesto
je u fady pacientt popisovana novorozenecka hypotonie ¢i opozdény psychomotoricky vyvoj. Prvni
piiznaky mohou byt patrné jiz v kojeneckém véku, a to v opozdéni nastupu samostatné bipedalni
chtize. Bushby et al. (2005) uvadi, ze opozdény nastup chize je az u 50 % chlapcti s DMD.
Samotna diagnoza na zakladé klinickych piiznakd se vétsinou stanovuje az o mnoho mésict
pozdéji, nejéastéji kolem 3 az 5 let. (Bednaiik et kol., 2001) V té dobé zacinaji patrné prvni znamky
proximalni svalové slabosti. Tato projekce muze byt spojena se zvySenym mnozstvim
excentrickych kontrakci ve spontanni motorice ditéte, hlavné pii chizi ze schodi. (Grange et al.,
2003)

Rodi¢e si téchto naznaki vSimaji v podobé urcité nemotornosti, Castého zakopavani,
atypického bé¢hu, kdy dité nesta¢i svym vrstevnikiim, obtizim pii chiizi do a ze schodi. (Stevens,
2006) Garralda et al. (2006) uvadi, Ze prvni projevy onemocnéni jsou patrné jiz mez 1. - 3. rokem

Zivota ditéte.

1.1.2.2 Obdobi mezi 4. a 6. rokem

Zpocatku jsou postizeny predevsim kmenové svaly panevniho pletence, méné svaly pazniho
pletence a svaly $ije. Postizeni svali byva vétSinou symetrické. (Mumenthaler et Mettle, 2001,
s. 538) V obdobi 4. — 6. let se objevuje kompenza¢ni mechanizmus vstavani, znamy jako Gowersiv
manévr. K vytazeni do stoje vyuzivaji déti zcela piirozené oporu a ruckovani hornimi kon¢etinami

po dolnich, které jsou pIné extendovany. (Matikova et al., 2004, s. 151)
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Obrazek 2: Gowersiv manévr (tzv. ru¢kovani HKK po DKK pfi vstavani)

http://www.parentprojectmd.org/images/content/pagebuilder/GowerManeuverLarge.jpg

Tento mechanizmus je projevem oslabeni glutedlnich svalti, proto tuto kompenzaci najdeme
i u SMA ¢i jinych myopatii. (Stevens, 2006). Na jedné strané jsou tyto kompenzace pro pacienty
velmi vyhodné, umoziuji jim prodlouzeni obdobi samostatnosti, ale na stran¢ druhé je to vice
energeticky narocné a podporuje se tim zkracovani urcitych svalovych skupin, zejména abduktort
ky€elnich kloubt. (Vacek, 2005) Rozpad svalové tkan€ vede klinicky k atrofii a zanikajici svalova
tkdn je nahrazena tkani tukovou a pojivovou. (Grange et al, 2007) Jde o kompenzaéni
mechanizmus ztraty objemu v nékterych svalech. U DMD jde nejcastéji o lytkové svaly, svaly
jazyka, Zvykaci svaly a m. deltoideus. MlZe dochazet az k pseudohypertrofiim. (Mumenthaler
et Mettle., 2001, s. 538)
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Obrazek 3: Vyrazna pseudohypertrofie lytek u pacienta s DMD
1.1.2.3 Obdobi mezi 4. a 10. rokem véku

V obdobi 6 az 10 let se svalova sila progresivné snizuje. Déti obvykle ztraci schopnost
stability v prostoru, vzptimeného stoje a také schopnost samostatné chiize, zejména na delsi
vzdalenosti ¢i do schodt. Objevuji se pady, které mohou s sebou nést dalsi komplikace v podobé
zlomenin a dlouhodobé imobilizace. Toto obdobi je naro¢né nejen pro rodinné piislusniky, ale
hlavné pro pacienty samotné. D¢Eti si zcela jasn€é uvédomuji postupné ubyvani sil a ztratu
samostatnosti. U nékterych se mohou objevit pocity strachu a nejistoty nejen ze svého téla, ale také
ze ztraty oblibenych ¢innosti jako napft.: hrani fotbalu, soutéZeni ve skupin€ stejné starych déti ¢i
jakychkoli dalsich fyzickych aktivit. Postupné se objevuje vyCerpanost a unava i po aktivitach
S kratkym trvanim

Snizovani svalové sily progreduje a primérné v dobé kolem 9. - 13. roku dochazi ke ztraté
samostatné chlize a postupnému ziskdvani zavislosti na vozik. (Kinali et al., 2008) Takto Siroké
rozmezi je zpusobeno variabilitou klinického obrazu u kazdého z pacienta a také na zakladé
riiznorodosti mutaci genu kodujiciho bilkovinu dystrofin. Pokud je chlapec schopen chiize ve véku
13 let a ztréci tuto schopnost do 16. roku Zivota, jedna se o mirnéjsi tzv. intermedialni formu DMD.
(Bushby et al., 2005) Zajimavé je srovnani ztraty bipedalni lokomoce u chlapci 1é¢enych
a nelécenych kortikoidy. Mayhew (2013) uvadi, Ze u neléCenych jedinci dochazi ke ztrateé
schopnosti samostatné chiize v priméru kolem 9,5 roku Zivota. U jedinct 1éenych intermitentni
lécbou kortikosteroidy (10 dni ano/ 10 dni ne) je primér 12,6 let a u pacienti na denni

kortikoterapii je pramér 14,6 let. (Ricotti et al., 2013 in Mayhew et al., 2013).
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1.1.2.4 Obdobi mezi 12. a 18. rokem véku
V obdobi mezi 12. a 18. rokem se objevuje snizeni svalové sily i na irovni HKK, zejména

elevace paze nad horizontalu. Stale vSak pretrvava funk¢énost drobnych svalti ruky, coz chlapcim
umoznuje dobrou manipulaci s PC. Néasledné, v ur¢itém individuadlnim odstupu, pfichdzi omezeni
Vv oblasti jemné motoriky a s tim i problémy béhem sebeobsluhy, pfi jidle, pfi pouzivani mobilnich
telefont a pocitacti. V tomto obdobi se také klinicky projevuji prvni komplikace svalové slabosti na
urovni kardiorespira¢niho aparatu. Dochazi k dechovym obtizim, které vedou k pouzivani domacich
chlapci je divodem smrti respiracni selhani a u 10% jsou pfi¢inou kardiovaskularni obtize.

(Bushby et al., 2005)

1.2 Diagnostika

Kromé klinického obrazu je dilezitym diagnostickym testem odbér periferni krve, kde
prokdZzeme vyznamné zvySené svalové enzymy (kreatinkindza (CK), volny myoglobin,
laktatdehydrogenaza, transaminaza). Tato elevace je znamkou dystrofického procesu, kdy dochazi
k rozpadu buné¢né membrany Vv piicné pruhovanych svalech v kosternim, ale i srde¢nim svalu.
(Grange et al., 2007). Hodnota CK dosahuje pramérné ve 3 letech hodnot 50 — 100krat vysSich nez
je norma maxima u zdravého jedince, poté klesa asi o 20 % ro¢né.

V piipad¢ typického klinického obrazu a nélezu elevace CK v periferni krvi dalSim
diagnostickym krokem je geneticky test, opét ze vzorku periferni krve, z DNA lymfocytt.
Nejcasté&ji se jedna o dele¢ni poskozeni genu kodujici dystrofin, vzacnéji o jeho bodové mutace.

V dnesni dobé moznych genetickych testll jiz neni svalova biopsie diagnosticky ptinosna
a tudiz, se nedoporucuje. Obdobné je to 1 u diive indikovaného pomocného elektrofyziologického
vySetteni elektromyografie.

Détsky pediatr je prvni, kdo by mél byt schopen rozeznat pocate€ni naznaky tohoto
onemocnéni. Ve spolupraci s détskym neurologem maji zcela zasadni roli v péci o pacienta

S Duchennovou muskularni dystrofii. MEli by byt spole¢né koordinatory mezi pacientem, rodi¢i

v v

Bushby, 2011)
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Zajimavé informace pfinesla dotaznikova studie z Anglie, kterd se zaméfila na znalosti
odbornikt, kteti se s DMD setkavaji nejintenzivnéji a méli by byt schopni ji rozpoznat od prvnich
ptiznakl, tedy na praktické lékate, fyzioterapeuty a ucitele. Skupina 1ékaft byla specialné
podrobena otdzce na nejcasnéjsi ptriznaky DMD. Pouze 9 % praktickych Iékaii zahrnulo mezi
nejcasnéjsi priznaky pseudohypertrofii, 26 % kolébavou chlizi a 30 % lékait zahrnulo do této

skupiny padani ¢i zakopavani. (Heap et al., 1996)

1.3 Zmény stoje a chiize

Prvni studie zabyvajici se zménami biomechaniky stoje a chtize pochazi jiz z roku 1959, kdy
Vignos provedl srovnavaci studii dvou skupin pacientii a to s ortézami a bez ortéz. Potvrdil tak na
dostatecné velkém vzorku diivéjsi hypotézy o vlivu kontraktur na zmény stoje a nezavislé chize.
(Stevens, 2006) Jiz tyto studie potvrzuji, ze dokud je pacient s dystrofii schopen samostatné stat
a chodit, je progrese procesu imobilizace mnohem pomalejsi. V okamziku posazeni na vozik za¢ina

byt rychlost progrese onemocnéni mnohem rychlejsi. (Vacek, 2003)

¥

Obrazek 4: Charakteristické drZeni téla chlapctis DMD

(Stevens, 2006)
Johnson (1977 in Stevens, 2006)) ve své teorii tvrdi, Ze zména postury jsou kompenzaci

slabosti m. quadricepsu a extenzorii kycelniho kloubu. Bederni lordéza je prvni adaptaéni zménou,

Vv oew
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ktery vSak nachazi v pocatcich onemocnéni pouze zvySenou bederni lordéozu. Anteverze
panve se podle néj objevuje az pozdéji.

Roy et al. (1970 in Stevens, 2006) naopak tvrdi, ze zvySena bederni lord6za je ptirozeny
nasledek primarniho oslabeni extenzorti kycelniho kloubu a nasledného ptetazeni panve do
anteverze siln€j$imi flexory kycelniho kloubu, které slabnou pozdéji. Anteverzi panve dochazi
Kk pfesunu tézisté téla vpied a jako kompenzace se objevuje zvySena bederni lordéza. S nim se
shoduji nov¢jsi studie, které tvrdi, Ze kombinaci slabosti m. gluteu maximu a zvySujici se napjatosti
flexori kycelniho kloubu dochazi ke zvySeni bederni lordézy a nasledné anteverzi panve.
(D"Angelo et kol., 2009; Stevens, 2006) Vsichni se vSak shoduji, ze hyperlord6za je kompenzaéni
mechanizmus, ktery udrZzuje vertikalni primét téZnice za osami kycelnich kloubl. Toto
kompenzacni drzeni snizuje naroky na svalovou praci potfebnou k zabranéni pfepadavani téla
vpred. (Vacek, 2003)

Se zvySenou bederni lordozou je spojena jesté dalsi kompenzace. Pii pohybu téla vpied pies
stojnou dolni koncetinu se zvySuje pohybova zatéz na bederni patet, coz je predpokladem rozvoje
jeji nestability. U téchto pacientd tak dochazi k tzv. ,,uzamceni v lordoze*, kdy jsou pii extenzi
trupu facetové klouby drzeny ve stabilnim postaveni proti lateralnim vychylkam trupu. Diky tomuto
stabilizaénimu manévru se velmi ziidka setkavame u stojicich Duchennti se skoliézou. Kyfoza,
spojend se sedem ve voziku tyto facetové klouby opét odemyka a progrese skolidzy je tak rychlejsi.
(Vacek, 2003)

V dal8i fazi onemocnéni se objevuje typicky stoj na Spickach. Nejcastéji je tento fenomén
povazovan za disledek snahy zkratit rameno paky od hlavi¢ek metatarsii ke kotniku a tim posunout
téziste téla vpred. Equindzni postaveni nohy s pfenosem zatéze nohy do této oblasti posouva vektor
zatéze stojné dolni koncCetiny do blizkosti osy kolenniho kloubu. Tim se snizuji ndroky na praci
Ctyfhlavého stehenniho svalu. (Vacek, 2003) Dalsim ndzorem na vznik equindzniho postaveni je
slabnouci extenze kolenniho kloubu a tim 1 nutny ptenos tézisté vpted. (Stevens, 2006)

Slabost m. quadriceps femoris ovliviiuje pohyb kolenniho kloubu béhem krokového cyklu,
predevsim ve stojné fazi, kdy sval brani flexi v koleni. V pozdéjsim stadiu, kdy je slabost QF
vyraznéj$i, dochazi ke kompenza¢nimu hyperextenénimu postaveni kolene, aby se snizily naroky
na svalovou silu pravé m. QF. (D"Angelo et kol., 2009) Toto drzeni zvySuje nestabilitu celé¢ho téla,
kvali cemuz vznika dalSi kompenzacni mechanizmus, ktery se snazi rozsifit stojnou bazi. Dochézi
ke kontraktufe tensor fascia latae a tim také k zevné rotacnimu postaveni tibie. (Stevens, 2006)
Rozpoji se osa hlezenniho a kolenniho kloubu a jakékoli snahy o udrzeni fyziologického postaveni

podélné osy nohy vedou K jeji varozité. Kontraktura Achillovy §lachy tahne nohu do equin6zniho
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je tazena do equinovardzniho postaveni. (Vacek, 2003)

Pii chiizi dochazi postupné k rozsifeni stojné baze, ke snizeni rozsahu extenze a flexe
Vv kycelnim kloubu. Oslabeny m. quadriceps ma negativni vliv i na stabilitu kolene. Tuto stabilitu se
snazi z ¢asti prevzit m. triceps surae, ktery na strané¢ druhé zkratem Achillovy $lachy dopomaha
equinéznimu postaveni nohy. Pro usnadnéni pohybu pii zvySené plantarni flexi hlezna béhem
Svihové faze kroku dochazi ke zvysSeni flexe a abdukce kycelniho kloubu. Kompenzace oslabeni
m. gluteu maximu vede k posunu vektoru zatéze do ¢i za osu kycelnich kloubd. Zabrani se tak
nestabilité kycelniho kloubu. Slabost m. gluteu mediu je kompenzovéana laterdlnimi vychylkami
trupu za soucasné abdukce homolateralni horni koncetiny. Tyto kompenzace jsou hlavnimi
pti¢inami typické myopatické chiize. (Vacek, 2003)

Kompenzaéni zmény jsou pro télo velmi naro¢né, existuji tenké hranice mezi stabilitou
a nestabilitou trupu, napt. predklon vpred stabilizuje kolena, ale zédklon vzad stabilizuje kycel. Je
velmi dilezité, aby si télo naslo idealni rozloZeni sil, a tudiz i1 adekvatni stabilni polohu. Vznik
kontraktur je negativni faktor, kvili kterému mutze dojit k absolutni dekompenzaci organismu.

(Vacek, 2003)

1.4 Zmény krokového cyklu u pacienti s DMD

Ze studie, vyuzivajici 3D kinematickou analyzu chtize, srovnavajici chtizi u 21 déti s DMD
a chiizi 10 zdravych déti vyplynulo, ze délka kroku je u dystrofikii kratsi, Sitka je naopak vétsi
a rychlost kroku je srovnatelna se zdravymi détmi. Praimérny vék této skupiny byl 79 - 88 mésict
s odchylkou dvou let a vék kontrolni skupiny byl 88.7 mésict (+/- 14 mésicu). U skupiny chlapci
s DMD bylo zjisténo, ze kycelni kloub byl vice flektovan i v poslednim tseku (v 85 - 100 %)
Svihové faze krokového cyklu (KC). Dale autofi uvadi, ze pacienti s DMD nedosahovali pottebné
flexe kolenniho kloubu béhem krokového cyklu nebo naopak dosahovali hyperextenze, misty az
rekurvace kolene. Pfi inicidlnim kontaktu (0 — 5 % KC) byla noha v equindéznim postaveni
a zlstavala tak béhem S$vihové faze kroku (60 — 100 % KC). Patrna byla i zvySend abdukce
kycelniho kloubu ve frontdlni rovin€. Autofi dale srovnavali silu urcitych svalovych skupin u déti
lécenych steroidy a déti nelécenych. Signifikantné vySla sniZzena svalova sila svali kycelniho
kloubu a hlezna (m. iliopsoas, m. rectus femoris, m. tibialis anterior a m. gastrocnemius) u pacientli
neléenych steroidy. (D"Angelo et al., 2009)

Armand (2005 in D"Angelo et al., 2009) provedl studii na dvou détech s DMD ve véku 8

v v

déti v primérném veéku 7 let. Plantarni flexe byla u téchto déti pfitomna v celém krokovém cyklu,
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hyperextenze k

olennich kloubti v 0-40% krokového cyklu a flexe ky¢elnich kloubt byla celkové

v

mnohem vyraznéjsi.
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Obrazek 5: Kinetika a kinematika krokového cyklu - pohyb panve u DMD (€ervené), referenc¢ni hodnoty zdravé
populace (Sedé se smérodatnou odchylkou) a kontrolni skupina 10 zdravych déti (modie), (0sa X — procenta

z KC, osa y — stupné)

(D’Angelo et al.,

2009)
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2 ORTOTICKA INTERVENCE

Jedna se o obor zabyvajici se indikaci, konstrukei a aplikaci ortéz (Krawczyk in Kolat, 2009,
s. 517). Ortézy jsou extern¢ aplikované pomiicky, vyuzivané k podpote pohybu (dynamické ortézy),
k podpoie stability (fixacni statické ortézy) a k podpofe ¢i nahradé svalové sily (odlehcovaci
ortézy). Indikace ortéz by méla vzdy vychazet ze zhodnoceni funk¢éniho postizeni pacienta,
Z posouzeni svalového testu, stereotypu chiize, uchopu ¢i zhodnoceni sebeobsluhy. Zakladem by
méla byt spoluprace fyzioterapeuta, indikujiciho lékate a ortotika. Soucasné je nutné piihlédnout
k pridruzenym onemocnénim (kardiorespira¢ni funkce, neurocirkula¢ni poméry, stav kozniho krytu,
kognitivni funkce), spolupraci pacienta jeho o¢ekavanim a redlnym moznostem ortotické pomucky.

(Krawezyk in Kolaf, 2009, s. 517)

2.1 Obecna specifika ortézovani u DMD

Charakteristicka progredujici ztrata funkénich schopnosti svali, vznik a rozvoj kontraktur je
indikaci k ortotické intervenci, kterd je nedilnou soucasti celkové péfe o pacienty s DMD.
V idealnim piipadé by mélo dojit ke spolupraci fyzioterapeuta a lékafe s ortotikem pii vyrobé
ortézy. Béhem vyvoje onemocnéni se u pacientll setkavame se 3 funkénimi obdobimi: samostatna
chiize, chiize s dopomoci a mobilita na voziku. Pro kazdou fazi jsou doporuceny jiné ortotické
pomiicky, které usnadiiuji lokomoci, dopomahaji dosazeni vertikaly ¢i umoziuji urcitou
sobéstacnost pacienta. Rozdéleni pribéhu onemocnéni do téchto 3 fazi neni striktni, ale mize
napomoci adekvatnimu vybéru péfe a pomiucek vzhledem k aktualnimu stavu pacienta a jeho
potiebam s ptihlédnutim k individudlnim odchylkam. Nikdy by nemélo dojit ke kategorizaci stavu
pacienta na zakladé véku. (Stevens, 2006)

Ortézovani je soucasti komplexni 1€cby v prevenci vzniku, popiipad€ v péci o jiz vzniklé
kontraktury. Jakakoli aplikace ortéz by méla byt doprovdzena pravidelnym protahovanim,
vertikalizaci ¢i samostatnou chizi, dle moZnosti pacienta. Ortézy k prevenci ¢i zmirnéni
equinovarézni kontraktury by méli byt uZiviny zejména Kk no¢nimu noSeni, nejvice
doporucovanymi no¢nimi ortézami jsou AFO. V piipadé¢ ztraty samostatné lokomoce se doporucuje
noseni AFO i1 béhem dne.

Ve zdravém svalu, pokud je imobilizovan ve zkracené poloze, dochazi k Ubytku sarkomer
(usek myofibrily (svalového vlakénka) pfiéné pruhovaného svalu), pokud je naopak sval
imobilizovan ve své prodlouzené délce, dochazi k pribyvani sarkomer. To je také vychodiskem pro

dulezitost ortézovani, kdy dochazi k imobilizaci v mirn¢ prodlouzené délce svalu. (Williams et al.,
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1990 in Eagle, 2002) Alter ve své knize také uvadi, Ze pravidelné protahovani svalu vede ke
zvySeni poCtu jeho sarkomer, které se ptidavaji pravé na konce myofibril. Toto navySeni poctu je
pti¢inou prodlouzeni svalu. Zména velikosti svalu je soucasné spojena se zménou i na Urovni
vazivovych obald svalu (epi-, peri- a endoneuria). Po ur¢ité dobé dochazi k pozitivnimu ovlivnéni
délky i v této vazivové tkani. Tato zména je pouze doCasna a zavisla na pravidelném opakovani

protahovani. (Alter, 1998, s. 10)

2.2 Faze samostatné lokomoce

Jednotlivé zmény drzeni téla a kompenzacni mechanizmy jsou popsany vV casti Zmeény stoje
a chlize. V této Casti je shrnuta moznost ortotickych pomticek pro jednotlivd obdobi. Intervence
béhem tohoto obdobi by se méla soustfedit na pé¢i o oblast hlezenniho kloubu a nohy. Piestoze
nejdiive slabne proximalni svalstvo, primarni pfi¢inou omezeni chlize je vznik equindzni deformity.
Z tohoto diivodu by méla byt péce v tomto obdobi soustfedéna na no¢ni ortézovani a pravidelné
protahovani. (Stevens, 2006)

Pocatek obdobi je charakterizovan tibytkem svalové sily a vznikem prvnich kontraktur,
zejména na DKK. Ortotickd pomoc je vétSinou soustfedéna na no¢ni ortézovani AFO ke snizeni
progrese equindzni deformity. Noc¢ni ortézy AFO jsou indikovany v kombinaci s pasivnim
protahovanim u déti mobilnich i imobilnich z divodu zabranéni progrese equinézniho postaveni
nohy, avsak vzdy s odliSnou doporu¢enou dobou noseni.

Stevens (2006) tvrdi, Ze neexistuje studie, ktera by jednozna¢né potvrzovala jak velky efekt
noSeni AFO pfinasi, ale Scott et al. v roce 1981 provedli studii na 59 chlapcich, u kterych hodnotili
rozvoj kontraktur a zmény funkénich test v odstupu 3 - 4 mésicti béhem 3 let. Chlapci, ktefi denné
protahovali a na noc nosili AF ortézy, m¢li po terapii vétsi rozsahy dorsiflexe v hleznu. Stejni
chlapci byli také schopni samostatné chlize po delsi obdobi, bohuzel se neuvadi o kolik mésicu.
Naopak chlapci, ktefi ortézy nenosili, a nedochazelo u nich K pravidelnému protahovani, byli
odkazani na vozik diive. Scott et al. (1981) jasn¢ potvrdili, Ze v€asné zahajené nocniho ortézovani
AF ortézami v kombinaci s pravidelnym protahovanim zpomali vznik a rozvoj kontraktury a
umozni prodlouzeni obdobi samostatné lokomoce

Stejny vysledek potvrdil i Hyde et al. (2000), kdy provedl prospektivni randomizovanou
studii na 27 chlapcich s DMD v pribé¢hu 30 mésict. U chlapct, kteti podstupovali pravidelné
pasivni protahovani a nosili no¢ni AF ortézy, bylo zjisténo zhorSeni equindzni kontraktury je 0 23%

za rok mensi, neZ u chlapcil u kterych probihalo pouze pasivni protahovani. (Hyde et al., 2000)
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Studie zroku 1981 i zroku 2000 tedy prokazuji, ze nocni ortézovani v kombinaci
S pasivnim protahovanim ma vyssi efekt nez pouhé pasivni protahovani. U kombinace se vyrazné

zpomalil rozvoj kontraktur a prodlouzila se doba samostatné chiize. (Scott et al., 1981; Hyde et al.,

2000; Eagle, 2002)

Namitkou by mohlo byt, Ze pfi noSeni AFO mtize dochazet k flekéni kontraktutre kolene,
jako unikovému manévru pii omezeni dorsalni flexe v hleznu, protoze m. gastrocnemius je
dvoukloubovym svalem ovliviiujici postaveni nejen hlezenniho, ale i kolenniho kloubu. Tento jev
V praxi nepopisuje zadna dostupna literatura. (Eagle, 2002) Piesto je nutné pii pasivnim protahovani

dbat na dorsalni flexi v hleznu za pIné extenze v koleni.

Noc¢ni ortézovani v KAFO neni tolerovano, proto se uzivaji vyhradné¢ AFO (Eagle, 2002)

2.2.1 AFO

Hlezenni ortézy (AFO) aplikujeme pti korekci deformit v oblasti nohy a hlezna, nutnosti
stabilizace talokruralniho (TC) skloubeni a zajiSténi omezené nosnosti koncetiny. Mohou se vyrabét
z termoplastu, kovu, kuze, syntetického materidlu ¢i jakékoli kombinace z vySe uvedenych.
Zakladni rozdé€leni je na ortézy statické a dynamické, kde je mozné nastaveni rozsahu pohybu v TC
kloubu. Mohou byt vyrdbény sériove, ale néktefi autoti vyhradné doporucuji individualné vyrobené,

které zajisti lepsi korekei. (Hyde et al., 2000; Bushby et al., 2010)

2.2.1.1 Statické AFO

Ortéza s pevnym kotnikem zajiSt'uje maximalni imobilizaci komplexu kotniku a nohy ve
vSech rovinach. (Krawczyk in Kolaf, 2009, s. 522) Tyto termoplastové ortézy se také vyuzivaji pro
korekci equinovar6zniho postaveni hlezna a nohy u Duchennovy muskularni dystrofie. U diagnoz
jako je Duchennova muskularni dystrofie indikujeme AFO k nocnimu noSeni jiz v pocatku

onemocnéni pro omezeni equinovar6zniho postaveni a zkracovani Achillovy Slachy. (Stevens,

2006)

Skalsky et al. (2012) uvadi, Ze statické AFO by mély byt vytvofeny s co nejvétsim moznym,
ale zaroveit komfortnim thlem mezi plantou a holenni kosti. S timto nazorem nesouhlasi Stevens
(2006), ktery nedoporucuje vytvofeni ortéz v maximalnim mozném uhlu, jako je zvykem napfi. u
détské mozkové obrny. Tvrdi Ze u pacienti s DMD je to zbytecné. Podle ngj staci korekce do
sttedniho postaveni, ktera pro funkéni chlizi dostacuje

Dle McDonalda je vEasné ortézovani u téchto pacientl dilezitym momentem pro zpomaleni

rozvoje equindzni deformity. (McDonald et al., 1998 in Farmer et al., 2005).
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Obrazek 6: Princip fixace statickych AFO

(obor protetika, FZV Olomouc)

Obrazek 7: Statické AFO
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2.2.1.2 Dynamické AFO

Dynamické ortézy na rozdil od statickych umoziuji pohyb kotniku v sagitdlni roving.
(Krawczyk in Kolar, 2009, s. 522) Nejcastéji se u pacienti s DMD vyuzivaji plastové AFO
s kloubem, ktery je zabudovan mezi nozni a bércovou ¢ast ortézy vyrobenou z termoplastu. Pro
svoji ucinnost je nutné, aby byl umoznén pohyb hlezna do dorzalni flexe a to minimalné 5°. Rozsah

plantarni flexe je mozné omezit cepovou zarazkou. (Krawczyk in Kolat, 2009, s. 522)

Obrazek 8: Princip fixace u dynamickych ortéz
(obor protetika, FZV Olomouc)

Obrazek 9: Dynamické AFO

http://www.orthonova.fi/tuotekuvat/59.gif

2.2.1.3 Denni versus nocni ortézovani AFO
No¢ni noseni AFO v kombinaci s dennim protahovanim je doporucovano u chodicich
pacienti s DMD k omezeni kontraktury AS a vzniku equinovarézni deformity nohy. Nejsou studie,

které by jasné¢ urCily dobu, odkdy je nutné nosit AFO, ale je opét doporucovano indikovat AFO
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v dobg, kdy dochazi k omezeni ¢i ztraté¢ dorzalni flexe hlezna. (Eagle, 2002) S ptredeslym
tvrzenim souhlasi i Hyde et al., ktery tvrdi, Ze pouzivanim no¢nich AFO je moZzné zabranit ¢i

zpomalit vzniku/rozvoji equinozni kontraktury nohy. (Hyde et al., 2000)

Denni noseni AFO u chodicich chlapci s DMD neni vhodné z diivodu zvyseni nejistoty
a snizeni balance pfi chlzi. Ortézy zvySuji naroky na extenzory kolenniho kloubu ve stojné fazi
krokového cyklu, zejména pii flekénim momentu kolenniho kloubu a dochazi k neadekvatni
excentrické kontrakci m. quadriceps femoris a tim, i k jeho ¢asnéjSimu poskozeni. (Sussman et al.,
2002) Diky tomuto nespravnému rezimu mizeme zkratit obdobi nezavislé chiize. (Stevens, 2006)
Zaroven pouzivanim AFO béhem dne u pacientli schopnych chlize dochéazi k vétsi nestabilité,
diskomfortu pii chiizi, limitaci kompenza¢nich mechanizmti, kdy denni AFO zcela znemozni

vstavani ze zemé, které bylo bez ortéz mozné. (Bushby et al., 2010).

Denni AFO jsou doporucovany vyhradné u pacientii nechodicich, pro prevenci rozvoje

bolestivé equinovardzni deformity nohy. (Eagle, 2002)

2.3 Faze chtize s dopomoci

Zacatek tohoto obdobi je charakterizovan progresi Ubytku svalové sily, vy$Sim poctem
kontraktur a sniZenou balan¢ni schopnosti. Vice autorii se domniva, Ze pomoci operacniho zasahu
prodlouzeni AS, pravidelnym noSenim KAFO a intenzivni rehabilitaci miize byt toto obdobi
oddaleno az o 2 roky. Bohuzel vSechny dostupné studie na toto téma jsou ze 70. ¢i pocatku 80. let

20. stoleti., coZz miize vzbuzovat pochybnosti o validité téchto dat. (Stevens, 2006)

Obrazek 10: Deformity u pacientti s DMD v rtizném véku. Prvni je 2 roky stary chlapec s po¢inajicimi znaky DMD,
druhym je 10 let stary chlapec s equindzni kontrakturou, tfeti je dvanactilety chlapec s vyraznou skoliézou a
equindzni kontrakturou

(Dubowitz, 2010)
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Bylo vypozorovano, ze pacienti ztraci schopnosti mobility v tomto pofadi: vstavani, chiize
do schodii a samostatnd chlize s odstupem piiblizné 1 roku mezi jednotlivymi pohybovymi
dovednostmi. Castou soudasti je i zvyseny vyskyt padi, rostouci nejistota p¥i chiizi a nasledné ztrata
samostatné lokomoce. (Stevens, 2006)

Je obecné platné, ze pouzivanim KAFO se prodlouzi doba samostatné mobility u pacienti
s Duchennovou muskuldrni dystrofii. Je to jedna z rehabilitacnich moznosti, jak docilit prodlouzeni
doby nezavislosti v obdobi, kdy se samostatnad chiize stava prili§ naro¢nou z diivodu proximalni
svalové slabosti a kontraktur Achillovych slach. Dale Stevens (2006) ve svém ¢lanku uvadi recenzi
z 8 studii, kde byl potvrzen 1écebny efekt uzitim KAFO v prodlouzeni obdobi samostatné chize.
Toto obdobi se prodlouzilo o 1 rok u 75 % pacientt, o 2 roky u 48% a o tii roky u 24%. (Garralda et

al., 2006) V dalsi retrospektivni studii z roku 1988, Rodillo uvadi zajimavou informaci, kde

upozornuje, ze noSeni KAFO po 13. roce Zivota, tedy prodlouzeni doby vertikalizace nad vékovou

Obrazek 11: Ukazka chlapce neschopného samostatného stoje s vyraznou equinézni deformitou, samostatny stoj po
tenotomii obou AS a samostatny stoj v KAFO

(Dubowitz, 2010)

2.3.1 KAFO

Kolenni, hlezenni a nozni ortéza (KAFO - Knee Ankle Foot Orthosis) se vyuziva predev§im
u pacientll, u nichZ je potfebnd stabilizace a kontrola pohybu v kolennim a hlezennim kloubu.

KAFO je ortéza zasahujici z oblasti stehna aZ na nohu pacienta. Timto rozsahem umoziiuje funkce
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vlastni AFO a zaroven kontrolu kolenniho kloubu jak v rovin¢ sagitalni, tak i frontalni
(Krawczyk in Kolat, 2009, s. 523).

KAFO byly poprvé popsany vroce 1962, kdy byly spojovany s prodlouzenim doby
samostatné chiize u 15 chlapcti s DMD. (Spencer, 1962 in Eagle, 2002) Od té doby se konstrukce
ortéz zdokonalila, uzivaji se leh¢i materialy a noSeni je komfortngjsi. V kombinaci s chirurgickym
uvolnénim kontraktury AS a intenzivni rehabilitaci se prodlouZi doba samostatné chiize v obdobi,
kdy prestava byt mozna. Zavér z 35 studii uvadi, ze stfedni hodnota prodlouzeni doby chuiize
s dopomoci je 24 mésict. (Baker et al., 2000 in Eagle, 2002)

KAFO jsou doporucovany v obdobi, kdy dochazi k omezeni samostatné lokomoce,
popiipadé jiz v obdobi jeji ztraty. Prodluzuji toto obdobi a pacient je jesté na n¢jaky €as schopen
samostatné stat a chodit. NoSeni téchto ortéz je ndrocné na m. quadriceps femoris, prestoze je
kolenni kloub drZen v extenzi, je nutné zvazit indikaci u pacienti s jiz velmi oslabenym ¢tyfhlavym
svalem stehennim. Zaroven je nutné, aby byla ortézy vytvofena ortotikem, ktery ma zkusenosti
S ortézovanim pacientlt s NMD. Tento odbornik by mél byt také schopen zvazit mozny pozitivni,
ale 1 negativni efekt na pacienta. (Eagle, 2002) S dobou zapoceti noSeni souhlasi i Bushby et al.,
kteti tvrdi, Ze KAFO by mély byt pouzivany v zavérecném obdobi samostatné chiize a pocatecniho
obdobi ztraty schopnosti samostatné lokomoce pro prodlouzeni doby chiize s dopomoci a jako
prevence vzniku kontraktur a deformit DKK. Tito autofi vyhradné¢ doporucuji nosSeni
s uzamykatelnym kolennim kloubem umoziujici lepsi stabilitu béhem chtize, ale zdroven dodavaji,
ze sila oslabenych svali se ni¢im nahradit neda. (Baker et al., 2000 in Bushby et al., 2010, Bushby
et al., 2010) Nocni noSeni téchto ortéz je velmi nepohodIné, déti maji vyrazné problémy s usnutim,

proto se nedoporucuje.(Archibald et al., 1959 in Bushby et al., 2010)

2.3.1.1 Klasické KAFO

,Klasickd KAFO* je sestavena z kovovych dlah spojujicich kolenni a hlezenni kloub.
K upevnéni na koncetin€ slouzi koZené nebo na suchy zip se upinajici popruhy. Jeji vyhodou je
pevnost a odolnost, které je dosazeno za cenu vyssi hmotnosti. Mezi dal$i nevyhody KAFO patii
mensi rozsah kontaktni plochy neZ je tomu u AFO, naro¢nost na distalni ukonceni v obuvi a hor$i

kosmeticky efekt. (Krawczyk in Kolat, 2009, s. 523-524)
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Obrazek 12: Klasicka KAFO

(http:/iww.crispinorthotics.com/product/carbon-fibre-ankle-foot-orthosis/)

2.3.1.2 Plastové KAFO

,,Plastovd KAFO* je formovéana na sadrovy pozitiv pacientovy koncetiny. Je tak zarucen
tésny kontakt s velkou ¢asti povrchu koncetiny, snizujici bodové zatizeni a zvysuji kontrolu pohybu
celé koncetiny. Jednotlivé ¢asti této ortézy jsou spojeny klouby. Mezi vyhody nesporné patii nizka
hmotnost a lepSi kosmetické vlastnosti. Pouziti plastové KAFO je vSak limitovdno objemovou
stalosti koncetin, coz u DMD nemtizeme zarucit. Déle je nutny dobry stav kozniho krytu.

(Krawczyk in Kolat, 2009, s. 523-524)

4
‘g
Obrazek 13: Plastova KAFO

(http://cpo.biz/images/img-kafo.jpg)
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2.3.1.3 Uzamykatelné KAFO

U pacientii s DMD se dale vyuziva jednoosy kolenni kloub se zamkem, ktery uzamyka
kolenni kloub v extenzi a tim poskytuje rigidni stabilitu kolenniho kloubu ve vSech 3 rovinach
i vSech fazich krokového cyklu. Tento typ kloubu je vhodny pro pacienty se snizenou svalovou
silou, snizenou schopnosti kontroly kolenniho kloubu béhem stojné faze. Ortézy vyuzivajici
jednoosy kolenni kloub bez zamku nejsou témto pacientti doporucovany, z divodu nedostate¢ného
zajisténi stability béhem stojné faze. Mohlo by dojit k podklesnuti kolene a naslednému padu.

V poslednich letech se objevil na trhu nejnovéjsi model KAFO s automaticky
uzamykatelnym kolennim kloubem, ktery se nasledkem zatizeni uzamkne jiz s inicidlnim
kontaktem paty s podlozkou, zlstane uzamcen po celou stojnou fazi a k jeho odemceni dochazi
v momentu odlepeni paty na jejim konci. Pro indikaci tohoto typu ortéz je nutné zvazit také
kognitivni funkce pacienta, aby dokazal tuto ortézu pln¢ vyuzit.

(Krawczyk in Kolat, 2009, s. 523-524)

Obrazek 14: KAFO s uzamykatelnym kolennim kloubem

(http:/lwww.ottobockus.com/orthotics/solution-overview/)

2.3.1.4 Biomechanické zmény pf¥i chizi s KAFO

Vytvoteni individualni KAFO pomoci odebrani pfesnych parametrll je nesmirné dilezité.
Pokud je vytvotena ptili§ vysoka KAFO, dojde ke ztraté balance. Je-li naopak piili$ nizka, dochazi
ke kyfotickému drzeni patefe, které se muze nasledné fixovat. Uzamcenim kolenniho kloubu
v extenzi, substituuje KAFO slabost m. quadricepsu a nedochazi k bolestivému napinani Achillovy

Slachy. V oblasti hlezenniho kloubu by méla byt ponechéna urcita dorsiflexe, abychom podpofili
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schopnost rovnovahy horniho trupu. (Stevens, 2006) Pii chizi s KAFO dochazi
k fyziologickym lateralnim vychylkam trupu, které umoznuji krok vpied. Hyperlordéza bederni
oblasti a trupu pretrvava. Téznice prochdzi za kycCelnimi klouby, coz umoziuje pasivni drzeni
stability, uzam¢enim ve facetovych kloubech. (Stevens, 2006) Na tento zpisob kompenzace jsou

ostatné pacienti zvykli jiz pfed noSenim KAFO.

2.3.1.5 Psychika a KAFO

Doba, kdy déti za¢inaji pouzivat KAFO je velmi naro¢na i z psychického hlediska, nejen pro
pacienty samotné, ale i pro celou rodinu. Studie z roku 2006, kdy Garralda et al., monitorovali
adaptaci pacientl i rodinnych ptislusnik na noseni KAFO, zjistili, Ze tyto ortézy jsou pro rodice
znakem vyrazného zhorSeni klinického stavu a znovuproziti si tézkého obdobi diagnostiky, kdy
celili ohromnému stresu. Pfes tyto negativni aspekty vyjadiila vétSina rodici pozitivni postoj
k noSeni ortéz, a 2/3 rodi¢u byli spokojeni s efektem, ktery u svého syna pozorovali. Pravé zaveér
této faze je také n€kdy oznaCovan jako obdobi rodinné krize, kdy se rodina tvaii v tvar stietava
S neustupnosti této diagndzy. Pro pacienty samotné, je toto obdobi také velmi naro¢né, jsou
limitovani pohybovymi aktivitami, které mohou délat sami a také si uvédomuji vyrazné odliSeni od
svych vrstevniki. U nékterych pacientii je Vtomto obdobi nutné nasadit antidepresivni 1écbu,

nejCastéji trickyklicka antidepresiva. (Wagner et al., 2007)

2.3.2 Sadrovani u déti s DMD

Sériové sadrovani je metoda vSeobecné uzivand u oSetfovani kontraktur v détstvi
i dospélosti u pacienti s DMD. (Cusick, 1990 in Main et al., 2007) Tato metoda vyuziva
imobilizace svalu v jeho prodlouzené délce. Cilem je snaha o prodlouzeni doby samostatné
lokomoce, snaha o snizeni fixované kontraktury Achillovy §lachy a tim i sniZzeni naslapovani ptes
$picku a postupné zvyseni protazitelnost svalové tkané a piilehlych mekkych struktur. (Singer et al.,
2001 in Main et al., 2007)

Studie zroku 2007 se snaZi zjistit, zda tvorba lehkych sadrovych odlitki muize byt
alternativou ke klasické chirurgické intervenci pii kontraktufe Achillovy Slachy v obdobi ztraty
samostatné lokomoce. Castou indikaci k operaénimu feseni AS je neschopnost chiize z diivodu
velké equindzni deformity ¢i omezené noSeni KAFO, kdy diky equindzni deformité, noha nepasuje
do ortézy a je znemoZnéno jeji noSeni. VZdy po chirurgické intervenci ¢i vytvofeni sddrovych

odlitkth musi pfijit intenzivni rehabilitace a zaroven nasledné ortézovani pomoci KAFO, aby se

postaveni udrzelo po nejdelsi moznou dobu. (Main et al., 2007)
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Main et al. (2007) provedli vyzkum na 40 pacientech s DMD, u kterych byl ptitomen zkrat
Achillovy $lachy a zarovenn nebyl mozny stoj v KAFO. Prvni skupina byla tvofena 9 pacienty,
kterym alternativné k opera¢nimu fesSeni byly vytvoteny sadrové odlitky. Druhé skupina, tvofena 20
pacienty, podstoupila chirurgické uvolnéni AS. Treti skupina, ve které bylo 11 pacientd,
podstoupila uvolnéni AS i iliotibidlniho traktu. Z vysledkti vyplynulo, Ze v prvni skupiné bylo
dosazeno neutralniho postaveni v hlezennim kloubu u 8 pacientt z 9. U pacientii po resekci AS bylo
navic dosazeno lepsi korekce v hlezennim kloubu. Zavérem této pilotni studie je, ze tvorba
sadrovych odlitki mize byt soucasti péée o mirné kontraktury AS u pacienti s DMD, ale
Z dlouhodobého hlediska ma vétsi vliv chirurgické uvolnéni. Efekt sadrovani a dosazeni neutralniho
postaveni trval po dobu 6 mésicti u vSech pacientt, u 4 z 8 trval 12 mésicii. Efekt resekce a uvolnéni
i pfes neutralni postaveni u 2. a 3. skupiny trval 14 -20 mésict. Odlitky tedy mohou byt alternativou
vpiipadé mirnych kontraktur AS (>35°), dale u pacientl, kde je chirurgické feSeni
kontraindikovano z divodu medikace a u rodin, které odmitaji invazivni feSeni. (Main et al., 2007)

Autor zde uvadél jesté dalsi zajimavou skutecnost. V nékolikaletém odstupu se lisil vek
chlapci, ve kterém u nich doslo ke ztraté samostatné lokomoce. U 1. Skupiny byl tento vék v 10,3
letech, u skupiny ¢. 2 v 9,3 letech a u skupiny ¢. 3 v 9,5 letech. Studie byla provedena na piili§
malém mnoZstvi pacientti, aby bylo mozno jeji zavéry generalizovat. Je vS8ak zajimavé, ze u
pacientli, u kterych nedoSlo k invazivnimu feSeni, byl tento v€k nejvyssi, piestoze doslo

k ¢asn&j§imu navratu kontraktury AS. Autor tento poznatek dale nerozebira. (Main et al., 2007)

2.3.3 Vertikalizacni stojan

Zakladni soucasti ortotického vybaveni pacienti s DMD by mél byt vertikaliza¢ni stojan.
V Holandsku jsou AFO a vertikaliza¢ni stojany prvnimi ortotickymi pomiickami piedepisovanymi
pacientim s DMD pro prevenci ¢i zpomaleni vzniku kontraktur. (Baker et al., 1997 in Eagle, 2002)

Vertikaliza¢ni stojany vyuZzivame u pacientt, u kterych se objevuji obtize se samostatnou
chiizi a u pacientu jiz odkazanych na vozik. Vertikaliza¢ni ¢i elektrické stojany mohou zpomalit
rozvoj flekénich kontraktur kycelnich a kolennich kloubu, dale mohou zpomalit rozvoj
equinovardzni deformity nohy u jiz nechodicich pacientd. (Bushby et al., 2005, Bushby et al., 2011)

Sklon desky stolu volime mezi 10-15° od vertikdly, aby télo bylo alespoil lehce podepteno.
Pod plosky umistujeme polohovaci klin podporujici dorzalni flexi v hlezennich kloubech. Fixace se
obvykle provadi nad a pod koleny, abychom eliminovali zbyte¢nou aktivitu extenzorli pfi 1 mirné

flexi kolenniho kloubu. Dalsi popruh k fixaci je doporucovan v oblasti hornich ptednich spin.
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Néekteti autofi dale doporucuji podlozeni pod sedacimi hrboly, aby byla panev tlacena do
retroverzniho postaveni. Posledni popruh je umistovan do vyse prsou, aby byla zajisténa dostate¢na

stabilita trupu a zaroven dochazelo k minimalni aktivité vzpfimovact trupu. (Vacek, 2005)

Obrazek 15: Ukazka elektrického vertikalizacniho stojanu

(http://presentessempreco.com/Casos_Activos.html)

Pti uziti vertikaliza¢niho stojanu dochézi k vertikalni zatézi osového aparatu u pacientd,
ktefi toho jiz nejsou schopni sami. NejvétSimi piinosy jsou udrzeni kostni hustoty, snizeni rizika
vzniku kontraktur a skoliotickych deformit patere a navic udrzeni ¢i v nékterych piipadech dokonce
zlepSeni parametri dechovych funkci. (Eagle, 2002) Umoznéni vertikalniho stoje ma dalsi pozitivni
vlivy, zejména na kardiovaskularni systém a gastrointestinalni trakt. (Smith et al., 1993) Autofi se
shoduji, Ze po usednuti na vozik je dobré vyuzit vertikalizacnich stojanti jako rehabilita¢nich

pomiicek nékolikrat za den a podpofit tak, symetrické dosazeni vertikaly.

2.4 Faze mobility na voziku

Svalova slabost progreduje do bodu, kdy uZ neni mozna lokomoce s dopomoci a je nutné
vyuzivat vozik. Bez vertikdlnitho zatizeni dochéazi velmi rychle k rozvoji flekénich kontraktur
a rozvoji equinovardzni deformity, kterd se fesi operativné a nasledné se ptes den i NOC miize nosit
AFO. OvSem vétSina péCe je vtomto stddiu zaméfena na preventivni opatieni vzniku deformit
patefe, nejcastéji vzniku skolidzy. (Stevens, 2006)

Rodilo et al.(1988 in Eagle, 2002), poukazuje na studii 93 chlapct, ktefi byli v obdobi ztraty

samostatné chtize. Nalezli vyznamny rozdil v Cobbové uhlu méfeného u chlapcti, kteti usedli na
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vozik pred 13. rokem véku (62° +/-32°) a u chlapct, kteti usedli po 13. roce véku (32° +/- 22°). Byl

nalezen signifikantni vztah mezi Cobbovym tihlem a kazdym mésicem, ktery stravili na voziku.
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3 FYZIOTERAPIE

Fyzioterapeuticka intervence se u pacienti s DMD zaméfuje pfedevSsim na prevenci
kontraktur, podporu mobility, usnadnéni funkéniho vyuziti svalové sily a zlepSeni dechovych
funkci. (Heap et al., 1996) Fyzioterapie ma zcela zasadni efekt pro zpomaleni progrese funkéniho
deficitu a rozvoje sekundarnich zmén u pacientti s DMD. Dle Vacka (2005) :,,Fyzioterapie by méla
byt zahijena ihned po stanoveni diagnézy, probihat pravidelné, systematicky a soustavné®.
Neexistuje zadny exaktni manual, doporuena metoda jako u zadné jiné¢ diagnozy, zélezi na
konkrétnich obtizich pacienta a konkrétnim fyzioterapeutovi, jeho znalostech a moZznostech.
(Bushby et Guglieri, 2011) Znalost biomechanickych zmén u pacienta s DMD a jejich aplikace na
kinetiku jednotlivych segmenti a nésledné¢ i celého téla jako celku je predpokladem cileného
zaméteni protahovacich a posilovacich technik. Zaroven je to vychodisko pro ptedpis ortotickych
pomtcek (Vacek, 2005) Zakladni znalost téchto zmén je nutnou podminkou pro kvalitné vedenou
fyzioterapii.

Dle Bitnara a Lepsikové (in Kolaf, 2009, s. 328) jsou k zachovani svalové sily vhodna
analytickd cviceni proti malému odporu nebo metody na neurofyziologickém podkladé
(sensomotorickd stimulace, Vojtova reflexni lokomoce, proprioceptivni neuromuskularni facilitace
a jiné). Pro podporu dechovych funkci, které byvaji poruSené jednak samotnym oslabenim
dechovych svali, ale také moznymi deformitami patefe, se vyuZivaji fizena odporova dechova
cviceni a techniky respiracni fyzioterapie. (Bitnar et LepSikova in Kolar, 2009, s. 328) Pii
srovnavani analytickych technik, které se zamétuji cilené¢ na aktivitu jednotlivych svalii, oproti
syntetickym metodam, které vyuzivaji komplexni pohybové vzory Ci fetézeni facilitaci, Vacek
(2005) prokazal, ze komplexnimi metodami Ize facilitovat 1 extrémné oslabené svaly, které volni
kontrakei jiZ pacient neni schopen zapojit. Svalové oslabeni souvisi se snizenim objemu kontraktilni
tkané diky dysfunkci dystrofinu, ale také s itlumem daného svalu na riznych etazich CNS. Volbou
neurofyziologickych technik vyuZzivame reflexnich pohybovych vzori, které jsou ulozeny v CNS
vV nezménéné podobé. Davame tak moznost CNS, aby z nich vyuZilo co nejvice, kdyZ nadstavbovy

systém selhava. (Vacek 2005)
3.1 Fyzioterapeutické metody pro zvySeni rozsahu pohybu

3.1.1 Pasivni pohyby

Pasivni pohyby v kloubech provadime bez vlastni aktivity pacienta. Tento zpiisob cviceni

se indikuje u pacientd s kontrakturami v okoli kloubu, kdy pacient neni schopen piekonat
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vazivovou prekazku volni aktivitou (Kolaf, 2009, s. 230) a zaroven je u¢inné vyuzivan, omezuje-li
elasticita svalti celkovou pohyblivost a je-li agonista pfili§ slaby pro vykonani pohybu. (Alter,
1998, s. 13). Vysetieni pasivniho pohybu nam poukazuje na pohyblivost kloubu, elasticitu tkani
Vv jeho okoli a stupeni napéti okolnich svali pti provadéni pohybu. Vzdy je nutné porovnani se

kloubem druhé strany. (Lewitt, 2003, s. 99)

Pasivni pohyb v kloubu Vv plném rozsahu je provadén z divodu prevence dal§i progrese
kontraktury, nikoli pro zlepSeni stavajiciho stavu. (Dvotak, 2003, s. 56) U pacientt s DMD jsou
velmi Casté kontraktury, které limituji kloubni pohyblivost (Pandya et al., 1985)

3.1.2 Strec¢ink

Stre¢inkem oznacujeme protazeni mékkych struktur (svald, kloubnich pouzder a vazh)
pohybem do krajni polohy v Kloubu. V pfipadé zkraceni neodpovidd tato poloha normalnimu
rozmezi pohybu v kloubu. Je zakladnim prvkem a kazdodenni rutinou v 1é¢bé svalovych dystrofii.
(Vacek, 2005) Vétsinou vyuzivame staticky streéink, ktery je spojeny s vydrzi v krajni poloze, jeji
dosaZeni by se mélo n€kolikrat pomalu opakovat. Oproti dynamickému stre¢inku vyvoldva mensi
bolestivost a je snizeno riziko posSkozeni mékkych tkani. Po celou dobu stre¢inku vyuZzivame
mirného tahu s vydrzi v urcité poloze.

Dostatecné protahovani svalové - Slachové slozky DMD by mélo sestavat z kombinace
aktivniho protazeni, aktivniho protazeni s dopomoci, pasivniho protaZzeni, protazeni v prodlouzeni
pomoci ortéz a vyuziti vertikaliza¢niho stojanu. (Hyde et al., 2000)

Z hlediska ptisobici sily rozliSujeme:

Pasivni strecink — sval je protazen zevni silou, napi. fyzioterapeutem. Efekt pasivniho
protahovani byl zdokumentovan, zejména ve zpomaleni rozvoje kontraktury u pacient s DMD jiz
v 90. letech. (Scott et al., 1981)

Pasivné - aktivni streCink — sval je protaZzen zevni silou a v krajni poloze je segment po
kratkou chvili drzen pacientem aktivné

Aktivné - asistovany streCink — pacient provede aktivné protazeni svalu a do krajni polohy je
segment doveden zevni silou

Aktivni strecink — poloha je dosaZena vlastni silou pacienta
(Dvotak, 2003, s. 56- 57)

Protahovani by mélo byt zahdjeno v obdobi urceni diagndzy, jest¢ pied vznikem
kontraktury. (Skalsky et al., 2012) Nasim cilem neni jenom minimalizace jiz ptitomnych
kontraktur, ale také jejich prevence. Pravidelnym protahovanim udrzime tkan elastickou a
piedejdeme ¢i zpomalime progresi vzniku kontraktury. Pokud jsou jiz kontraktury rigidni, nereaguji
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na protahovani ani ortézovani, je na zvazeni oSetfujiciho lékatre zvolit chirurgickou intervenci.
(Skalsky et al., 2012)

Pasivni protahovani nejvice rizikovych mist ndAm umozni zlepsit rozsah pohybu. Vcasné
zahajeni pravidelného pasivniho protahovani by mélo byt souc¢asti ranniho i ve¢erniho programu.
M¢élo by byt provadéno pomalu, jemné, s miniméalnimi odpory a rozhodné bezbolestné. (Vignos et
al., 1960 in Skalsky, 2012) S timto tvrzenim souhlasi i Vacek (2005), ktery dodava, ze protahovani
by mélo probihat v korigované poloze.

(13

Dulezitou znalosti pfi protahovani je efekt ,,nedopruzovani “ v krajnich polohach, kdy

dochazi k mikrotraumatizaci svalovych vlaken, tak i uponové ¢asti §lachy. (Vacek 2005)

3.1.3 Techniky mékkych tkani

,,Jednd se o diagnostiku a 1écbu mechanické funkce mékkych tkéni, abychom normalizovali
jejich elasticitu a pohyblivost navzajem i proti jinym strukturam (Lewitt, 2003, s. 216).* Pro efekt
uvolnéni mékkych tkani u DMD lze vyuzit techniky mékkych tkéani, postizometrickou relaxaci,
dal$i manualni techniky a metody. (Vacek, 2005)

Pohyb vlastni pohybové soustavy by nebyl mozny, kdyby mezi klizi, podkozim, fasciemi a
svaly nedochazelo ke vzajemnym pohyblim, ve smyslu posunu ¢i protazeni. Vyuzivame techniku,
kterou aplikujeme na vSechny vySe uvedené mékké struktury. Pokud chceme tkan protahnout ¢i
posunovat, musime nejprve dosdhnout tzv. ptredpéti (prvni patologicka bariéra) a potom, aniz
bychom meénili tlak ¢i tah dosahujeme fenoménu uvolnéni. DosaZeni tohoto fenoménu muize trvat
od nékolika sekund po desitky sekund. Nejcastéji vyuzivame efektu z protazeni kuze, podkozi

a fascii a dale také z posunu fascii.

3.1.4 Mobilizace mékkych tkani

- Postfacilitacni svalové inhibice (PFI)

Metoda pouzivand k protaZeni celého svalu, vyuziva reflexnich mechanizm na urovni
segmentu. Po ukonceni maximalni volni kontrakce svalu dojde k utlumu jeho aktivity. Pacient ve
sttednim postaveni v kloubu vyvine maximalni silu proti odporu terapeuta (izometrickd kontrakce)
V opaném sméru nez je omezeni pohybu po dobu cca 7s. Dale pacient sval uvolni a terapeut jej
protahne v opacném sméru, nez byl tlak pacienta a vydrzi v protazeni po dobu cca 10-20 sekund.
Proces se opakuje 3-5 krat, nikdy ne pfi bolestivém vjemu. (Dvorak, 2003, s. 57)

U pacientti s DMD neni tato metoda vhodna z diivodu opakovanych maximalnich kontrakci,

béhem kterych dochézi k rychlej§imu poskozeni svalovych vlaken.
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- Postizometrickd relaxace (PIR), patfi do kategorie neuromuskularnich technik
zalozenych na neurofyziologickém podklad¢, kdy je velmi nutnd dobra spoluprace pacienta.

,Zkusenost ukazala, ze je tato metoda stejn¢ vhodna pro kloubni mobilizaci, tak i pro
dosazeni svalové relaxace (Lewitt, 2003, s. 231). Je zaméfena na svalové spazmy, zejména
spoustové body ve svalech tzv. trigger points (TrPs), ale i pro celkovou relaxaci svalu. V terapii
uzivame efekt postfacilitacniho utlumu. Uvadim zde doporuceny postup. Dosdhneme polohy, ve
které je sval ve své maximalni délce, aniz by dochazelo k jeho protazeni, tzv. predpéti. V této
poloze vyzveme pacienta, aby kladl odpor minimalni silou (izometricka kontrakce) a pomalu se
nadechoval. V této poloze vydrzime cca 10 sec. a nasledné davame pokyn:,,Uvolnéte a vydechuijte."
Béhem relaxace dochazi spontdnné k prodlouzeni svalu dekontrakcei, nikoli pasivnim protaZenim.
(Lewitt, 2003, s. 230 - 232)

- Agisticko — excentrické kontrakce (AEK), zaloZzeny na neurofyziologickém principu
segmentalniho fizeni. Vyuziva recipro¢niho utlumu po ptedchozi aktivité svalu, jedna se o princip
recipro¢ni inervace hypertonickych svalovych vlaken pfti aktivité vldken antagonistickych. Terapeut
uvede segment do mirného protazeni svalu, ktery chceme uvolnit. Pacient aktivuje antagonisty
svalu uvoliiovaného svalu za souc¢asného odporu terapeuta ve sméru opacném. Sila terapeuta je
veétsi nez pacientova a dochdzi tak k plynulému pohybu ve sméru aktivity oSetfované¢ho svalu. Jde
tedy o excentrickou kontrakci antagonistického svalu za soucasné recipro¢ni inhibice. Sila terapeuta

muze byt nahrazena therabandem.

Témto postupim bychom se meéli u pacienti s DMD vyhybat z divodu excentrické
kontrakce, pii které dochazi k urychleni degenerace svalovych vlaken. Stejné tak brzdnym cvi¢enim
s therabandem.

- Antigravitatni metoda dle Zbojana (AGR), béhem izometrického odporu, tak
v relaxaéni fazi vyuzivdme plisobeni gravitace, namisto davkovaného minimélniho odporu
fyzioterapeuta. Vyhodou této metody je od pocatku jeji moznost autoterapie, kterou miize pacient

provadét i doma. (Lewitt, 2003, s. 231)

- Recipro¢ni inhibice (RI), nasleduje zpravidla po PIR. Pacient napina antagonistu
svalu (s Trps ¢i s poruchou relaxace) proti minimalnimu odporu. Dobrych vysledkti dosahujeme
repetitivnim lehkym odporem proti antagonistovi svalu s poruchou funkce, nez s vyuzitim
maximalni sily. (Lewitt in Kola#, 2009, s. 247) ,,Rytmickym opakovanym odporem dosahujeme

stejnou inhibici jako jednorazovym maximalnim odporem* (Lewitt, 2003, s. 231).
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- Souhrnné pro pacienty s DMD nejsou vhodné metody vyuzivajici maximalnich
kontrakci, opakovanych maximalnich kontrakci a excentrickych kontrakci. Dochazi k urychleni
degenerativniho procesu a tim i k poskozeni pacienta. Z vySe uvedenych metod je tedy vhodna PIR,
Rl a AGR.

3.2 Analytické cviceni

Analytické cviceni, jak je feCeno vyse, se cilen¢ zaméiuje na aktivitu jednotlivych svald,
kdy nahliZime na konkrétni sval jako na samostatnou jednotku a pii cviceni vychazime pouze ze
sméru jeho kontrakce od zacatku k uponu. Mlizeme vyuzit odporova cviceni, kdy u diagnozy
DMD je striktné doporuceno vyuziti malych odporovych sil, a cvieni dle svalového testu.
(Dvorak, 2003, s. 51 — 52) Nedostatkem tohoto druhu cviceni je nizkd mezisvalova koordinace,
ale 1 béhem analytického cviceni dochazi nejen k aktivaci svalii, na které je cviCeni zaméieno,
ale 1 svalt, které zajiStuji jeho uponovou stabilizaci a svall, které zabezpeCuji celkovou
posturalni atitudu (Lep$ikova in Kolat, 2009, s. 230) Pti cviceni bychom se tedy méli soustiedit
nejen na konkrétni procviovany sval, ale 1 na stabilizacni a posturalni svaly, kde miZe dochazet

ke kompenzacnim unikim.
3.3 Metody na neurofyziologickém podkladu

3.3.1 Sensomotoricka stimulace (SMS)

Tato metodika vychazi ze vzajemné provazanosti aferentnich a eferentnich impulza pti
fizeni pohybu. Klade se duraz na facilitaci pohybu z chodidla. Aference se zvySuje skrze facilitaci
koZnich exteroceptorti a proprioceptor ze Slach, svali a kloubli. Snazime se facilitovat hluboké
svaly planty, pfedev§im pomoci vytvoreni tzv.: malé¢ nohy, diky kterym jde do CNS vice informaci
o aktudlnim nastaveni segmentu. Za¢indme cvicenim vsed¢, cilem je dovést pacienta do cviceni ve
stoji, aby mohlo dojit k provadzani cviceni s béznymi dennimi ¢innostmi.

Metoda vychazi z koncepce o dvou stupnich motorického uceni: Prvnim stupném je
budovani nového pohybového programu pomoci opakovani pravé nauceného prvku - korové tizeni.
Tato faze uceni je velmi ndro¢na a Unavnd. Mozek postupné ptendsi informace z korové do
podkorové oblasti, kde dochazi k automatizaci. Pohybové programy fizené subkortikdlné dovoluji
rychlejsi nastartovani pohybu. Nové nabity program se velmi Spatné pietvari, proto je nutné dbat v

prvni fazi na kvalitu provedeni.
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K celkovému nacviku se pouzivaji pomicky, jako jsou kulové a valcové usece, balan¢ni
sandaly, to¢na, fitter, minitrampolina a balan¢ni mice. (Veverkova, Vavrova et Kolat, 2009, s. 272-
275)

Pti srovnéani efektivity Vojtovy reflexni lokomoce a sensomotorické stimulace u pacientti
s DMD vysla dle Vacka (2005) jednoznac¢né efektivnéjsi metoda sensomotorické stimulace pii
facilitaci a aktivaci primarn¢ poskozenych svali. Vyuzivalo se raznych sensomotorickych
pomucek, napt.: fyziobald, dale se velmi osvéd¢ilo cviceni ve ,,space curls, zafizeni umoziujici
pohyb pacienta ve vSech 3 rovinach. Odpovéd’ na nestabilni polohu byla velmi vyrazna i ve svalech,

které pacient delSi dobu nevyuzival. (Vacek, 2005)

3.3.2 Periferni neuromuskuldarni facilitace (PNF)

Dr. Kabat vypracoval zaklady této metody v letech 1946-1951 v Institutu pro nervosvalovou
rehabilitaci ve Washingtonu. Zékladni mechanizmus této metody spociva v cileném ovliviiovani
aktivity motoneuronti pfednich rohi miSnich prostifednictvim aferentnich impulzi ze svalovych,
Slachovych a kloubnich proprioceptorti. MiSni motorické neurony jsou taktéz ovliviiovany
eferentnimi impulsy z mozkovych center, ktera zaroven reaguji na aferentni impulsy ptichazejici
z taktilnich, zrakovych a sluchovych exteroceptorii. K aktivaci proprioceptori dochdzi pomoci
riznych hmati, aktivnich i pasivnich pohybti, ¢i pohybii proti odporu. Tato metoda pracuje v ramci
tzv. pohybovych vzorcli. Jedna se o zakladni pohyby bézného zivota a sportu, vzdy obsahuji
3 komponenty a to: flekéni ¢i extencni, abdukéni ¢i addukéni a zevné ¢i vnitfné rotacni, tak, ze
pohyby maji diagondlni, spirdlovity prabéh. Centralni tilohu hraje manualni vedeni pohybu, které
terapeut neustale ptizpisobuje momentalni situaci a reakcim pacienta. Jedna se o pasivni pohyby,
pohyby s ¢astetnou dopomoci a aktivni pohyby. Dale vyuzivame davkovani odporu, fenoménu
iradiace a sukcesivni indukce.

(Pavlu et al., 2003, s. 27-29)

3.3.3 Vojtova reflexni lokomoce
Jde o diagnosticko — terapeuticky princip zalozeny na neurofyziologickém a vyvojovém
podkladu. Cilem je znovuobnoveni vrozenych fyziologickych motorickych vzord, které byly
diky postizeni mozku v détstvi blokovany nebo diky traumatu ¢i onemocnéni ztraceny. Zakladni
fyziologické hybné vzory jsou podle Viaclava Vojty naprogramovany geneticky v centralnim
nervovém systému kazdého jedince. Pravé diky reflexni lokomoci je mozné aktivovat CNS,
vyvést ho z jeho poruSené situace s cilem navozeni vrozenych fyziologickych pohybovych

vzoru.
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Vojtova metoda pracuje s tzv. reflexnimi vzory, které jsou typické pro Casny vek ditéte.
Technikou dle Voijty lze zasdhnout do geneticky kddovaného programu cloveéka a tim i do jeho
fizeni. Pfesnou stimulaci z periferie, pomoci tzv. spoustovych zon, se vyvola jasné definovana
motoricka odpovéd’. Tyto spoustové zoény slouzi k vyvolani automatickych lokomocnich
pohybtl, sam autor je oznacil jako reflexni otaceni a reflexni plazeni. Diky pfesnému nastaveni
téla do urcité polohy a ptesné aplikaci tlaku vyvolame opét uréitou motorickou reakci, kterd neni
nahodild, ale zédkonita a pravidelna
(Zounkova et al. in Kolaf et al., 2009, s. 265 — 272)

Samotnou reflexni lokomoci aktivujeme ve tiech presné definovanych polohach, a to
vleZe na bfiSe, na zadech, v kleku s maximalni flexi v kolenou i ky¢lich.

Celkove cile reflexni lokomoce:

Nastoleni fyziologickych prabéhid pohybti, diive nez tomu bude zabranéno rozvojem
vzori patologickych, vzort nahradnich ¢i vznikem nevratnych deformit

- Aktivace svald ve spravnych pohybovych vzorech, které dosud nebyly fyziologicky
zapojovany, nebo nepracovaly viibec

- Globalni zmény v dosavadnim drzeni téla, zlepSeni v pfesunu tézisté, kvalitnéjsi
napiimeni a vzpfimovani patefe, koordinované¢j$i drzeni téla a zlepSeni celkové stability a
rovnovahy

- Ovlivnéni vegetativnich funkci a dychani

3.3.4 Dermo- neuro- muskularni terapie

Terapie dle sestry Kenny, byla pivodné indikovana k terapii poliomyelitidy, zejména
V obdobi epidemie tohoto onemocnéni béhem 30. — 40. let 20. stoleti. Tato metoda byla vytvoiena
Cist¢ na empirickych zakladech, jelikoz sestra Kenny nevychdzela ze znalosti patologie ani
mechanizmu vzniku tohoto onemocnéni. Mezi vybrané prvky aplikovatelné u Duchennovy
muskularni dystrofie fadime:
- Aplikaci dlah s cilem ovlivnit kontraktury, dnes jiz ve formé ortéz.

- Horké zédbaly, které ptedstavuji aplikaci vlhkého tepla. Tyto zédbaly slouzili k odstranéni
myalgii, ale také zaroven k uvolnéni svalovych spazmt ¢i kontraktur. Aplikuji se na mista
dle potteby uvolnéni mekkych tkani.

- Manualni protahovéani, provadi se za ucelem navriceni normalni délky kiZzi, fasciim

a svalum.
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- Polohovani, které slouzi k zajisténi fyziologické polohy jednotlivych segmentii téla

a k prevenci zkracovani svald.

- Stimulace, kdy se jedna o pfipravu nervosvalového systému na nacvik pohybu ve funkcéné
oslabeném svalu v nésledujicim postupu: stimulacni pasivni natazeni svalu (zvySeni
drazdivosti motoneuronti), rychlé chvéjivé zkraceni svalu (drdzdéni motoneuron
antagonistické svalové skupiny, dochazi k facilitaci a k recipro¢nimu Gtlumu motoneuront
stimulovaného svalu), opétovné pasivni natazeni svalu (jde o maximalni facilitaéni Cinek
motoneuront inervujicich stimulovany sval)

- Nedilnou soucasti je slovni vedeni, edukace a reedukace provadéni pohybu

(Pavlu et al., 2003, s. 140-142)

Vacek (2005) obzvlasté doporucuje aplikace horkych zabalt dle Kenny pro pacienty s DMD.

Do terapie Duchennovy muskularni dystrofie zatfazujeme dal$i metody na neurofyziologickém

podkladu jako dynamickou neuromuskularni stabilizaci, metodu dle Capové a dalsi.

3.3.5 Kontraindikace cviceni

Bitnar et LepSikova doporucuji minimalizovat cviceni s excentrickou kontrakei svalu, pfi
kterych pro nedostatek reparacnich schopnosti postizeného svalstva dochazi k vyraznému poskozeni
svalovych vlaken. Téchto kontrakci by se mél pacient vyvarovat i béhem béznych dennich aktivit,
nejCastéji jde o chizi ze schodl, posazovani ze stoje a ¢innosti v dlouhodobém piedklonu trupu.
Mezi nejvice zatézované svalstvo excentrickou kontrakci patfi m. quadriceps femoris a

paravertebralni svaly. (Bitnar et LepSikova in Kolat, 2009, s. 328)

3.3.6 Respiracni fyzioterapie

Nedilnou soucasti péfe o tyto pacienty je respiracni fyzioterapie. Dechové svaly jsou
postizeny patologickym procesem, bohuzel bez vyjimky. Na celkovém oslabeni dechovych funkci
se podili samotné oslabeni hlavnich i pomocnych nddechovych i vydechovych svall, celkova
zména postury, postizeni trupového svalstva, rozvoj kyfoskolidzy, pokles celkové fyzické zdatnosti
a postupné se snizujici naroky na ventilaci pti ubyvajicich narocich na pohybovou aktivitu. (Vacek,
2005) V pocatku oslabeni dechovych svalli jsou pacienti schopni zvysit svou dechovou frekvenci a
kompenzovat tyto zmény. Jak slabost postupuje, je pro organismus charakteristickd celkova

wrwe

(Marikova et al., 2004, s. 151) V dusledku, dochazi ke snizeni dechového objemu a neschopnosti
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silového kasle, nutného k ,,vy€isténi* dychacich cest. Pacienti jsou tak ohrozeni i zvySenym rizikem
recidivujicich infektt dychacich cest a trpi problémy s odkaslavanim. V souvislosti s dechovymi
komplikacemi dochézi i k potizim s artikulaci, pfevazné v pozdnich stadiich nemoci. Ve spanku se
mohou objevovat apnoické pauzy (Marikova et al., 2004), které jsou nejcastéji rozpoznany diky
rannim bolestem hlavy ¢i pierusovanému spanku. (Garralda et al., 2007) Vyuzivani ventilatoru je
nutné zpocatku jen béhem noci, postupné i béhem dne. Nejcastéjsi pri¢inou tmrti je pravé dechova
nedostate¢nost zapficinéna slabosti dechovych svali (Finder et al., 2004 in Wagner et al., 2007),
pro chronickou hypoventilaci ¢i dlouhotrvajici plicni infekei.

Z technik respiracni fyzioterapie vyuzivame u téchto pacientli nejcastéji:

- ACTB (aktivni cyklus dechovych technik), kam muizeme zafadit meckké

a mobiliza¢ni techniky pro uvolnéni hrudniho kosSe a kontrolované dychani

- Techniky hygieny dychacich cest pro prevenci cCastych infekth a nacvik
kontrolovaného kasle

- AD (autogenni drenaz) — nacvik klidové dechové viny s moznym zakon¢enim
pomoci huffingu. AD mize také probihat s dopomoci terapeuta, stzv. manualnim
kontaktem, kdy mtize byt vydech zakoncen lehkou vibraci

- PEP systém dychani - PEP je pozitivni vydechovy pfetlak, kdy pacient dycha
proti uré¢enému odporu a dochazi ke zvySeni intrabronchidlniho tlaku. U pacientii vyuzivame
jak expiracnich, tak inspiracnich trenazérti. Inspiracni trenazéry se pouzivaji k zlepSeni
ventilacnich parametrii a inhalace a expira¢ni k snazSimu odstranéni sekretu s dychacich
cest. Cilem je ekonomictéjsi zapojeni respiracnich svali.

V pozdéjsich stadiich onemocnéni je velmi Casta respiracni insuficience, kterou Ize zmirnit
pomoci invazivni podpory BiPAP/CPAP. Jedna se o druhy mechanické ventilace, kdy dochazi ke
kontinualnimu pusobeni tlaku pifenaseného do plic (CPAP) eventudlné dochazi k pasobeni tlaku ve
dvou hladinach — vyssi pii nddechu a nizsi pti vydechu (BiPAP)

Pro vice informaci odkazuji na prace zaméefené pfimo na tuto problematiku.
3.3.7 Fyzikalni terapie

3.3.7.1 Termoterapie
Pozitivni termoterapie je dulezitou soucasti v pé€i o kontraktury. Dlouhodobé prohiati je

vynikajicim prostfedkem jak sniZit tuhost vaziva. Doporucuje se aplikace termoterapie a nasledné

protazeni, kdy by mé¢lo dojit k rychlejSimu nastupu fenoménu tani.
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Mezi dalSi uvadéné prostfedky patfi nafukovaci dlahy, které zabraiiuji poceni
a vedou k pomalému a velmi Setrnému prohiati koncetin.

(Vacek 2005)

3.3.7.2 Elektrostimulace

Vyuziva se efekt nizkofrekvenéni elektrostimulace, kdy podle nékterych autori dochazi
k signifikantnimu zvysSeni svalové sily stimulovanych svalii, odolnost proti unavé vsak zlstava
stejna. Scott et al. (1981) provadéli elektrostimulaci m. quadriceps u pacientd s Duchennovou
muskularni dystrofii s velmi nizkou intenzitou. Izolovand sila QF se zvySila, ale nedosSlo

k funkénimu zlepseni. Vysokofrekvenéni stimulace je zcela zasadné nevhodna.

3.3.7.3 Balneoterapie

Lazenisky pobyt je doporufovan pacientim s DMD. Je zndm pozitivni efekt na pribéh
onemocnéni, zlepSeni hybnosti a zvysSeni fyzické zdatnosti. Mezi lazné zaméfujici se na tuto
diagnézu patii Janské Lazné, Vraz, Klimkovice a Velké Losiny. Procedury jako LTV v bazénu,
vyuziti termoterapeutickych procedur, dlouhodobd protahovaci cvi¢eni, vyuziti metod na
neurofyziologickém podkladu a programy na zvysSeni fyzické zdatnosti ve zménéném prostiedi
a lécebném klimatu dostupna ve vSech téchto laznich jsou velmi prospésné. Idealni by byla hrazena
navstéva téchto zatfizeni 1X /rocné, to bohuzel soucasna legislativa nedovoluje.

(\Vacek 2005)

3.4 Dopliikové pohybové aktivity pacienti s DMD

Soucasti 1é¢ebného procesu by mélo byt zdravotni cvi¢eni v bazénu, tzv. aquaterapii, kdy
dochazi ke snizenym silovym narokum k vykonani pohybu, ke zvySeni rozsahu pohybu, zleps$eni
kloubni pohyblivosti a také jde o aerobni formu tréninku. (Vacek, 2003) Pravidelné cviceni by mélo
zahrnovat submaximalni aerobni aktivity jako je napiiklad plavani a rekreacné zaméfena cviceni.
(Bushby et Guglieri, 2011) Pacienti by méli byt povzbuzovani do jakékoli volnocasové aktivity,
kterou jim omezeni z nemoci dovoli s ohledem na ¢innosti, po kterych ptichdzi svalova bolest,
vyraznd unava ¢i myoglobinurie. Témto ptiznaki bychom se méli béhem i1 po pohybové aktivité
vyvarovat, svéd¢i o poskozeni svalové tkané. Jsou jedinci s DMD, kteti ve svych 7 letech zvladaji
lyzovat bez vétSiho problému, u nékterych pacientli miize byt samotnd chiize v tomto obdobi
extrémné ndroCnd. Je proto nutné vzdy piihlizet k individudlnim moZnostem pacienta 1 fazi

onemocnéeni.
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3.5 Role fyzioterapeuta u pacienti s DMD

Role fyzioterapeuta je zasadni nejen z hlediska rehabilitace, ale i z hlediska hodnoceni
progrese onemocnéni a doporuceni dal$i mozné péce stran ortopedtl a ortotikti. Programy ohledné
prevence vzniku ¢i dalsi progrese jsou nejéastéji indikovany fyzioterapeutem, ktery nasledné dohlizi
na dodrzovani a potfebné¢ zmény. Dle Bushby et al., 2011 by mélo dochéazet ke kontrolni navstéve
fyzioterapeuta kazdé 4 mésice, kdy by mély probéhnout kvantitativni i kvalitativni testy
k posouzeni stavu jedince, jejich monitorace v ¢ase a zaroven doporuceni k vytvofeni potiebnych
kompenzacnich pomicek ¢i zajisténi jinych potieb. (Bushby et al., 2011)

Role fyzioterapeuta dale nespoc¢ivd pouze v samotné fyzioterapii ¢i edukaci rodiny, ale
I v psychické podpoie rodiny pacienta. Mezi pacientem, rodi¢i a fyzioterapeuty dochazi vétSinou
k velmi silnému poutu, protoze ze zdravotnického personalu travi s pacientem a jeho rodinou
nejvice Casu. Toto pouto s sebou muze nést vysoké naroky na psychologickou a emocionalni
podporu rodiny. (Heap et al., 1996) Kazdy terapeut si musi sam zvolit, kam az ve svych
pravomocech zajde a jaky vztah si s rodinou a pacientem vytofi. Zminovana dotaznikova studie
z Anglie dale zkoumala psychologické vztahy mezi jednotlivymi zdravotnickymi profesemi
arodinou pacienta. Nejcastéjsi hledaji rodiny psychologickou podporu u fyzioterapeutd,
odpovédélo jich tak 91%, pak u praktickych lekait 69,5% a 68% rodic¢i hleda podporu u uciteli.
Pochyby o svych schopnostech v této oblasti mélo 43% fyzioterapeutl, 26% praktiki a 61%
uciteli. (Heap et al., 1996)
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4 KONTRAKTURY A DEFORMITY

Kontraktury koncetin jsou ¢astou souc¢asti nervosvalovych onemocnéni. Snizuji vykonnost
a pohyblivost pacienta, omezuji ho v samostatnosti béhem ADL (aktivit denniho zivota), snizuji
funk¢éni moznosti organizmu a zpusobuji strukturalni zmény. V pozdnich stadiich onemocnéni jsou
divodem vzniku deformity napf. na kloubech dolnich koncetin, které mohou byt velmi bolestivé.
Ve svalu dochazi k vazivové prestavbé kontraktilni slozky svalu a tim se snizuje protazitelnost a
elasticita svalové tkané. (Skalsky et al., 2012)

Hlavnim cilem v péci o kontraktury je minimalizace nepfiznivého efektu na samostatnou
chiizi. Prestoze hlavnim diivodem usednuti na vozik nejsou kontraktury, ale svalova slabost, maji
vyznamny vliv na vznik deformit, bolesti a omezeni funk¢nosti hornich i dolnich konéetin. (Skalsky

et al., 2012)

4.1 Definice kontraktury

Jiz Véle uvadi, ze jde o pojem velmi nespecificky, pouzivany pro oznaceni raznych stavi,
jimz je spole¢né trvalé zkraceni délky. Dodava, ze termin kontraktura se pouziva pro stav, kdy je
sval zkraceny, ale nejsou pii tom zjistitelné zadné akéni potencialy na EMG. Kontraktura je vzdy
spojena se zménou struktury svalu. (Véle, 2006, s. 49) Cech oznaduje kontrakturou viechny stavy
fixovaného svalového zkraceni. Jednd se o zménu ve vazivové sloZzce svalu, piesnéji jde o jeji
fibrozni prestavbu. (Cech in Kolat, 2009, s. 58; Bednatik et kol., 2001; Ambler et al., 2008) VSichni
se tedy shoduji, ze kontrakturou Ize oznacit stav, kdy doslo ke zkraceni svalu a zaroven k vazivové
piestavbé jeho kontraktilni slozky.

Mumenthaler et Mattle (2004, s. 534), dale uvadéji, ze kontraktury odpovidaji svalovému
zkréaceni a vedou k omezeni pasivniho rozsahu pohybu v kloubu.

U dystrofinopatii se nejCastéji setkdvame s témito kontrakturami: plantarni flexe v kotniku,

flexe v koleni, flexe v ky¢li, abdukce v ky¢li, flexe v lokti a flexe v zapésti. (McDonald et al., 1995)

4.2 Teorie vznik kontraktur

U pacienti s DMD mulZeme s postupem c¢asu pozorovat sniZzenou svalovou elasticitu
a rozvoj kontraktur. Bylo nalezeno né€kolik faktorti, diky kterym tyto negativni projevy vznikaji.
Mezi ty nejdiskutovanéjsi patii snizeni schopnosti plného rozsahu aktivniho pohybu diky snizené

svalové sile; statické drzeni koncetin, nejcastéji ve flekénim postaveni; svalova dysbalance mezi
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agonistou a antagonistou v okoli kloubu a fibrotické zmény ve svalové tkani.(Johnson et al.,
1992 in Bushby et al., 2010)

o Omezeni aktivni hybnosti

Asymetricka sila agonistti a antagonistti pfispiva K rozvoji kontraktur, zejména pokud je
aktivni pohyb mozny jen v urcitém pohybu a pohyb opacny je z diivodu svalové slabosti nemozny.
Velmi cCasto se kontraktury objevi s obdobim, kdy se svalova sila snizi pod hodnotu sily
antigravita¢ni. (Dubowitz, 1964 in Skalsky et al., 2012)

° Statické drzeni kondéetin

V ptipad€ oslabeni a omezeni rozsahu pohybu nedochézi k aktivni kloubni mobilizaci, ktera
je bézna po celou dobu fyziologického rozsahu kloubu. Statické drzeni koncetiny zpusobuje
segmentu. Toto je nejéastéjsi ptri¢inou vzniku kontraktur.(Spector et al., 1981 in Skalsky et al.,
2012)

o Dysbalance mezi agonistou a antagonistou

Vazivové obaly a septa jsou hlavni ochranou slozkou svalu, chrani jej pfed poSkozenim
a nadmérnym protazenim svalu. Slouzi k pienosu sily vytvofené kontraktilni slozkou a ve
vazivovych septech mezi jednotlivymi svalovymi snopci prochazi nervové cévni svazky. Pokud
nedochazi k pravidelnému protahovani, nejlépe silou antagonisty do fyziologické délky svalu zacne
se sval adaptovat na délku, ve které je ponechavan. Méni se fyziologicka délka svalu, dochazi
k ptestavbé kontraktilnich vlaken na vlakna nekontraktilni a také k retrakci vaziva. Primarni
pricinou vzniku kontraktury je tedy dysbalance mezi agonistou a antagonistou. (Eagle, 2002)

° Pfestavba svalové tkané

V dystrofickém svalu dochazi k typické piestavbé svalové tkan€. Mezi hlavni histologické
zmény ve svalu patii ztrata svalovych vldken, lokéalni nekr6za svalovych vlaken, zvySené mnozstvi
tukové, vazivové a pojivové tkdné ve svalu. V kolagennich vldknech dochazi k pteskupeni
a proliferaci, postupné dochazi k fibroze a nasledné k rezistenci svalu na pasivni protazeni. Nahrada
funkéni tkané tkani tukovou ¢i vazivovou a postupné zkraceni fyziologické délky svalu vede
k vytvoteni kontraktury. (Johnson et al., 1992 in Skalsky et al., 2012)

o Ubytek pohybové aktivity

Vznik kontraktur a tendence Kk jejich tvorbé doprovazi onemocnéni umérné s pribyvajicim
ubytkem pohybovych aktivit. (Vacek, 2005)
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4.3 Vertikala jako prevence kontraktur

Rizni autofi se shoduji, Ze nejvyznamnéjsi prevenci vzniku kontraktur, zejména na DKK u
DMD je prodlouzeni vertikalizace, po co nejdel$i moznou dobu. Doba vertikalizace se doporucuje
2-3 hod/den. (McDonald, et al., 1995; Skalsky et al., 2012; Vacek, 2005)

Jiz z roku 1959 pochazi prvni dostate¢né velka srovnavaci studie, kde Archibald a Vignos
potvrdili vyznam ortézovani dolnich koncetin jako prevenci vzniku kontraktur a tim prodlouzeni
doby nezavislé chiize. Oba soucasné tvrdi: ,,Po dobu samostatného stoje a chiize je proces
imobilizace mnohem pomalejsi, proto je nasim cilem podpofit tuto dobu, jak je to jen mozné.*“ Po
usednuti na vozik se poc€et kontraktur vyrazné zvysuje, zhorSuji se kardiorespiracni funkce a takeé
Casto dochazi ke vzniku skolidéz. (Archibald et al., 1959)

Nejvyznamnéjsi prevenci vzniku kontraktur dolnich koncetin je prodlouzeni doby, kdy je
pacient schopen samostatného stoje a chiize. (Vacek, 2005) S tim souhlasi i McDonald, kdy tvrdi,
ze: ,,Kontraktury na proximalnich ¢astech dolnich koncetin jsou vzacné u chodicich pacientl
s DMD, ale rozviji se ztratou schopnosti samostatné chtize, s usednuti na vozik a S omezenim

vertikalni zatéze* (Mc Donald et al.; 2012; Skalsky et al., 2012).

4.4 Equinovarozni deformita nohy

Equinovar6zni deformita nohy je jednim ze zavaznych ortopedickych problémi u DMD
a neexistuje jasna metodika feSeni v postupu u equinovarézni deformity nohy u pacientt
S Duchennovou muskuldrni dystrofii. Vznik deformity se objevuje jiz 5 let véku a vrcholi po 15.
roce zivota. (Williams et al., 1984) Dochéazi k oslabeni dorsalnich flexori nohy a svala
umoziujicich everzi. Tato svalova nerovnovaha s piestavbou uvniti svalu, ¢asto vede ke vzniku

equinovaro6zni deformity nohy u pacientti s DMD. (Dubowitz, 1964 in Skalsky et al., 2012)
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Obrazek 16: Equinovarézni deformita nohy u pacienta s DMD
(http://pedsinreview.aappublications.org/content/21/7/233/F2.large.jpg)

Ze studie z roku 1984, kde prob¢hlo monitorovani 69 pacientii s DMD po dobu 2 az 6 let se
ukazalo, Ze konzervativni terapie jasn¢ zpomaluje progresi vyvoje deformity, zabranit ji vSak zcela
nedokaze. Nékolik déti z této skupiny bylo indikovano k operaci a v dotazniku s odstupem nékolika
let od operace se ukazalo, ze efekt operacni 1écby byl pouze doCasny, ale benefit z téchto nékolika
let byl vyznamny. Hodnoceni equindzni deformity se posuzovalo podle thlu mezi ploskou nohy
a horizontalni osou pomoci goniometru.

Je zajimavé, Ze jiz od 3 let véku pozorovali u déti zvySenou tuhost v provedeni dorsiflexe,
piestoze krokovy cyklus byl zcela fyziologicky. Zkracovani Achillovy Slachy se progresivné
zvyraziiovalo do 6 az 7 let véku, kdy jiz nebylo mozné pasivné nastavit stfedni postaveni nohy,
oznacili toto drzeni jako fixované equindzni postaveni. V tomto obdobi se indikovaly no¢ni ortézy
arodi¢e byli edukovani ke kazdodennimu protahovéani. Postupné piesto dochdzelo ke zméné
stereotypu chtize a to po Spickach. Béhem dalSiho progresu deformity dochdzi soucasné ke vzniku
vardzni deformity hlezna a nohy, coz miize vést k subluxaci Chopartova skloubeni a soucasnému
vzniku bolesti. Potom je nutné dbat zvySené pozornosti na vznik otlakii na plosce nohy.(Williams et
al., 1984)

Indika¢nim kritériem pro operacni intervenci byla fixovana deformita nohy, ktera naruSovala
rovnovahu téla. DoSlo k operaénimu prodlouzeni Achillovy $lachy tak, aby bylo moZné dosaZeni

stiedniho postaveni v hlezennim kloubu. Pokud by se AS (Achillova $lacha) prodlouzila vice,
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mohlo by dojit ke ztraté stability hlezenniho kloubu a tim i ke ztraté schopnosti bipedalni lokomoce.

Dal$im kritériem pro
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operacni feSeni u pacientll na voziku se fadi bolesti nohou pfi vyrazné deformité, otlaky
nohou a také neschopnost noseni bézné obuvi. V této studii se operacni intervence tykali zejména
prodlouzeni Achillovy Slachy Z linii, u imobilnich pacientd tato korekce nestacila a pfistoupilo se
k zadni capsulotomii hlezna a rozdvojeni §lach m. flexoru hallucis longus, m. flexor digitorum
longus a tibialis posterior u kterého navic dochazelo k prodlouzeni Slachy. Pooperacni péce se
skladala z ortézovani operovanych koncetin do neutralniho postaveni a péce fyzioterapeuta. Velmi
zajimavé je, Ze pacienti byli schopni chlize s dopomoci fyzioterapeuta 12 hodin po operaci. Rizika
z imobilizace jsou velmi zavaznou komplikaci jakékoli operace a je nutné pfistoupit k cO
nejvcasnéjsi vertikalizaci. Primérny vek ztraty schopnosti samostatné chlize byl 8,8 rokul, uzivani
ortéz prodlouzilo tuto schopnost samostatné lokomoce o 20 mésicti a kolem 10,5 roku se déti

V pruméru staly zavislé na voziku. (Williams et al., 1984)

4.4.1 Operacni ieSeni zkratu AS

Z téchto uvah a 1 z dalSich studii (Khodadadeh et al., 1986; Williams et al., 1984; Spencer et
al., 1962 in Stevens, 2006) odvozuji nékteii autofi negativni disledky operacniho feSeni zkratu
Achillovy Slachy v samostatné mobilnim obdobi. V né€kterych ptipadech nastava az fatalni selhani
operace, kdy chodici pacient usedd okamzité na vozik. V ptipad¢ snahy fesit prodlouzeni Achillovy
Slachy u dystrofika operativné, miize velmi Casto dojit k neadekvatni zatézi na stabilizacni systém
kolena a tim 1 urychleni progrese svalové slabosti. Naproti tomu kvalitné provedena operacni 1écba
equindzniho postaveni hlezna mize prodlouzit dobu mobility az o dva roky. (Williams et al., 1984)
Jeji indikace se vSak pohybuje na okraji obdobi, kdy pacient ztraci schopnost samostatné lokomoce.
Pii spojeni uvolnéni AS operativné ve spojeni nasledného uziti KAFO a intenzivni rehabilitace se

miuze prodluzit vék samostatné chiize az o dva roky. (Stevens, 2006)

Authors Year of Pub. Muscles'Tendons Addressed Mean Additional Ambulation
Spencer and Vignos'™ 1062 ITE, Achilles 24 months
Siegel et al3? 1968 Proacimmal rectus fernoris and TFL, distal ITB, Unreported
hamstring, Achilles
Roy and Gibsor™ 1970 TFL, Achilles, post tibial transfer 25 months
Bowker and Halpin 1978 ITE. Achilles, post tibial sectioning 24-36 months
Ziter and Allsop®® 1979 Achilles 31 months®
Siegel*® 1980 Hip flexors, TFL (bipolar), Achilles, post tibial 24 months
transfer
Miller and Dunn® 1952 Achilles 24.8 months
Miller et al.>* 1082 Achilles, post tibial transfer 38.5 months
Vignos et al®! 1983 ITE, Achilles, post tibial transfer 19 months (22 months assisted
arnbulation)
Williams et al'® 1984 Achilles 20 months
Heckmatt et al.?* 1985 Achilles 22 months
Smith et al.'® 1903 Sartorius, Fectus femoris, post tibial a0 months
Hsu and Furumasu® 1903 Achilles, post-tibial transfer A0 rnonths
Vignos et al?” 1906 Achillies, post tibial transfer Until 136 vears
Scher and Mubarak* 2002 TFL (bipolar), Achilles, post-tibial transfer 11 months

ITE = llictblal band; TFL = tersor Bscla laba.
+Among those boys classified as “effective ambulstors™ three months after surgery.

Obrazek 17: Studie shrnujici efekt jednotlivych pfistupl chirurgického uvoliiovani kontraktur a jejich dopad na
prodlouZeni obdobi samostatné chlze

(Stevens, 2006)
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45 Kontraktury hornich kon¢etin

Kontraktury dolnich koncetin jsou mnohem castéjs$i nez na hornich koncetinach (Skalsky et
al., 2012), ale pro uplnost je nutné zminit i problematiku kontraktur hornich koncetin. Flek¢éni
kontraktury lokte nejsou pfili§ casté v obdobi samostatné chlize, obvykle se rozviji az po letech
sezeni na voziku, kde jsou klouby drzeny v jedné statické poloze - flekéni. (Eagle, 2002) S tim
souhlasi i McDonald, ktery potvrzuje, ze: ,,Flek¢éni kontraktury lokte se rozviji s usednutim na
vozik, z divodu pievazujici statické polohy koncetiny.* (Mc Donald et al., 1995) Dalsi kontraktury
hornich koncetin se rozviji v pozdéjSich obdobich DMD.

Flekéni kontraktury lokte sthlem vyS$im nez je 60° vedou k funkénimu omezeni horni
konletiny, snizuje se manipulacni prostor a samostatnost béhem ADL, zejména pak schopnost
oblékani. (Do, 2002 et Skalsky, 2012) Adduk¢ni kontraktury v rameni v kombinaci s flekéni
kontrakturou lokte muize vést k problémim se samostatnosti pifi piijmu potravy, obtiZemi
S hygienou, zejména pti koupani v oblasti podpazi.

Mezi doporucené postupy v péci o kontraktury HKK patii rovnéz no¢ni ortézovani, pasivni
protahovani, a aktivni cvieni zaméfené na zlepSeni ¢i uchovani stavajicich dovednosti z oblasti

ADL. (Skalsky et al., 2012)
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5 POHYBAZATEZ

5.1 Zatéza DMD

Zakaz pohybové aktivity je u této diagnozy jiz davno piekonan (Vacek, 1992), avsak
parametry adekvatni intenzity u pacient s Duchennovou muskularni dystrofii jsou stale velmi
diskutované. Cilem indikace pohybové zatéze u pacienti s DMD je ziskat vSechny mozné benefity
zvykonu pohybovych aktivit a soucasné¢ snizit rizika potenciondlniho  zhorSeni
onemocnéni.(Ansved, 2003)

Svalova slabost, tinava, nizkd vytrvalost a dal$i funkéni deficity, které jsou velmi Castym
klinickym obrazem u pacienti s DMD jsou dasledkem nejen primarni svalové degenerace, ale
I sekundarné vznikajici atrofie ze sedavéjsiho zivotniho stylu. (Abresch et al., 2009)

U zdravych pacientli v dekondici dochézi k snizeni svalové sily, vytrvalosti, zvySené inave,
kardiovaskularnim dysfunkcim (nizs§i SV (srde¢ni vydej), zvySena SF (srdecni frekvence), nizsi
dechovy objem), hormondlni dysregulaci, zvySenému podilu tukové tkané v téle a snizeni kostni
hustoty, to vSe bez primarniho neuromuskularniho onemocnéni. V ptipadé DMD dochazi navic ke
zvySené degeneraci svalové tkané. VSechny tyto negativni aspekty lze aerobnim ¢i odporovym
tréninkem u zdravého jedince ovlivnit, otazkou zlstava, do jaké miry je to mozné u pacientd
s DMD. (Abresch et al., 2009)

Aitkens et al., 2005 uvadi, ze se zvySuje vyskyt metabolického syndromu u pacientii
s nervosvalovymi onemocnénimi. Ve své studii potvrzuje vy$$i procentualni vyskyt obezity mezi
a sedavému zputisobu zivota. (Aitkens et al., 2005)

Pohybové aktivity s nizkou intenzitou u zdravych jedinct nejsou Skodlivé, ale zcela zasadné
chybi data pro ustanoveni principl zatézovani u pacienti S DMD. Neni ani zcela jasné, jak ovlivni
pohybovy program vyvoj tohoto onemocnéni do budoucna. (Ansved, 2003) Nevhodné zvolena
intenzita cvieni mize sama o sobé urychlit svalové poskozeni. Hranice intenzity pro zlepSeni

svalové funkce a minimalizaci traumatizaci svalové tkané jsou velmi blizké. (Grange et al., 2007)

5.2 Aerobni cviceni u pacientii s DMD

Jedna se o pohybovou aktivitu, kdy prace svalli a metabolické procesy uvniti probihaji za
ptitomnosti kysliku. Za aerobni cviceni se oznacuje jakékoli cviceni provadéné stfedni intenzitou

zatéze po deldi Cas. NejcastéjSimi zastupci je jizda na kole, plavani a rychla chiize.
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Zajimavé vysledky pfinesla post mortem pitva pacienta s DMD, pii které se ukazalo, ze
k nejvétsi svalové degeneraci doslo ve svalech nejvice vyuzivanych pro vytrvalostni zatéz. (Johnson
et al., 1971 in Abresch et al., 2009) Ptesto je aerobni zatéz nejvice doporu¢ovanou pohybovou
aktivitou u pacient s DMD. Vacek (2005) uvadi, Ze pravidelnou aerobni zatézi byl zjistén efekt ve
smyslu sniZzeni unavy a zlepSeni kardiorespiracni vykonnosti u pacientdi s DMD. Submaximalni
intenzita aerobniho cviceni je doporuCovana zejména v pocatcich onemocnéni, kdy je sila nejvyssi,
ale nektefi odbornici varuji pted pietizenim v tak brzkém obdobi, kdy by mohlo dojit k vyraznému
poskozeni svalovych vldken z nadmérné unavy. (Bushby et al., 2010) Déle Lauter et Giaconi ve
sveé studii uvedli, Ze dosSlo ke zlepSeni svalové sily pomoci sub- maximalniho aerobniho tréninku.

(1979, in Eagle et al., 2002)

5.3 Odporové cviceni u pacientii s DMD

,,Pfedstavuje vice fyziologickou formu byvalych silovych cviceni, ve varianté s klasickym
aerobnim tréninkem (AT) zaméfenym na rozvijeni kardiopulmonalni vykonnosti“ (Macek et
Radvansky, 2011, s. 53). Jednd se o druh cviceni, pfi kterém dochdzi k pomalé koncentrické
kontrakce (sval se zkracuje) ¢i pomalé excentrické kontrakci (sval se prodluzuje). Obé tyto formy
maji podobné nasledky pro krevni obeh a vyménu latek v kontrahovaném svalu. U pacienti s DMD
se zasadn¢ nedoporucuji tzv. ,,brzdné* kontrakce, tedy ty excentrické.(Vacek, 2005)

Pravidelnym odporovym tréninkem dochéazi ve zdravém svalu k zvyseni svalové hmoty,
pozitivnim metabolickym zménam, zvySeni svalové sily a k pozvolnéjSimu nastupu tinavy béhem
dalSich pohybovych aktivit. Pokud bychom byly schopni vyvolat tyto zmény i u pacientic s DMD
0 mnoho bychom zlepsili kvalitu jejich zivota. (Ansved, 2003) Odporové cviceni je u téchto
pacientti doporu¢ovano ke zvysSeni svalové sily natolik, aby byli schopni zvladnout potfebné
aktivity denniho zivota. (Abresch et al., 2009)

Jedna skupina studii nezaznamenala béhem cviceni pomoci OT z&ddné vyrazné zmény
svalové sily. (Erwin et al., 1991) Je vSak nutné zminit, Ze tito autofi hodnotili pouze zmény ve
velikosti svalové sily, nezkoumali vliv OT na organizmus jako celek.

Dale se objevuje kategorie studii s pravdépodobnymi G¢inky OT na dystroficky sval, které
byly vyvozeny zu¢inki OT na sval fyziologicky, zejména zpomaleni Ubytku svalové sily
a vytrvalosti. (Grange et al., 2007)

A samoziejm¢ studie, které nedoporucuji OT u téchto pacientli z divodu urychleni

poskozeni svalovych vldken. (Bushby et al., 2010, Bushby et al., 2005)
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Vyjimkou je pouziti OT S minimdlni intenzitou k cvieni hornich koncetin, u kterych
dochazi k posSkozeni mnohem pozdé¢ji, ale autofi bohuzel neuvadi diivod této vyjimky. (Bushby et

al., 2010)
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Pro uceleni poznatkil je zde uvedena tabulka fyziologickych reakci na aerobni a odporovy

trénink u zdravého jedince.

AEROBNI ODPOROVY
TRENINK TRENINK
Kostni hustota 0 ”m
Mnozstvi tuku 1 !
Mnozstvi svalové
o 1
hmoty
Svalova sila — "
Insulinova
) )
odpoveéd
Zakladni hladina
. ! !
insulinu
Insulinova
citlivost " 1
HDL 1 T
LDL } l
Tlak systolicky ) !
Tlak diastolicky W l
Klidova  srdeéni
) «
frekvence
Psychicka - -
odolnost
Bazalni
) T "
metabolismus

Obrazek 18: vlivu aerobniho a odporového tréninku na urcité fyziologické parametry
(Macek et Radvansky, 2011, s. 54)

5.4 Zatéz respiracniho aparatu

Stejné¢ rozporuplné néazory panuji 1 v oblasti dechového zatézovani u pacientd
s dystrofinopatiemi. N¢&ktefi autofi zaznamenali zlepSeni dechovych funkei, zejména zvySeni
dechové sily a vytrvalosti po vyuZiti nadechovych ¢i vydechovych trenazérti, tedy pii vyuZiti

odporu. (Vilozni et al., 1994, Koessler et al., 2001, Wanke et al., 1994 in Abresch et al., 2009)
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Zatimco jini zddné zmény pii odporovém tréninku nezaznamenali. (Rodillo et al., 1989,

Stern et al., 1989 in Abresch et al., 2009)

5.5 Znamky poSkozeni svalu

Nedostatek dystrofinu zplisobuje nestabilitu sarkolemy a svalova vldkna jsou nasledné
kieh¢i a méné odolnd k mechanickym narokiim b&hem kontrakce a relaxace. Mnohem castéji
dochazi k nekroze svalovych vlaken, K jejich ztrat¢ a nahrazeni tkani tukovou. (Abresch et al.,
2009)

Cviceni, které vyvolava ve svalovych vlaknech velké mnoZzstvi stresu, jako odporovy trénink
a excentrické cviceni, mize snadno zpusobit poSkozeni svalovych vldken.(Abresch et al., 2009)
Zaroven vSak pohybova aktivita jako fyziologicky stresor zvySuje rizné signdlni drahy a podporuje
tak zvySenou expresi genl a urcitych proteind, které jsou soucasti dlouhodobého adaptacniho
mechanizmu na stres, a tim umoziiuje pozitivni zmény ve fyziologické funkci svalu. Tyto zmény
nejsou u vSak u diagnozy DMD zcela ujasnény. (Spangenburg et al., 2003)

Svalova bolest ¢i myoglobinurie pfitomna 24 hodin po zatézi je negativni zndmkou pietiZzeni
organizmu. Nasledn¢ by mélo dojit ke zméné cvicebnich prvki a snizeni intenzity. Limity zatéze
u téchto pacientti volime zcela individudln€, dle znamek unavy, nasledné pozatézové regenerace
a aktualnich reakci na danou zatéz. (Bushby et al., 2010)

Ze studii provadénych na svalovych vlaknech laboratornich mysi byly potvrzeny zmény
VvV membranach sarkolemy svalu a struktufe kalciovych kandli pfi nadmérné zatézi. Zména struktury
ma za nasledek zvysSenou koncentraci vapniku uvniti buniky a tim dochazi k vapniku dependentni
proteolyze svalu a tim i rychlej$i degeneraci svalovych vlaken. (Grange et al., 2007) Z této studie
vyplyva, Zze bychom se mé¢li vyhybat nadmérné zatézi, jinak mizeme podpofit urychleni poSkozeni

svalovych vlaken.

5.6 Zavéry pro indikaci pohybové aktivity u pacientii s DMD

Neexistuji dostate¢né validni studie pro urceni jednoznaénych limitii zatéze pro pacienty
s neuromuskuldrnim onemocnénim, o to vice pro pacienty s relativné rychle progredujici
Duchennovou muskularni dystrofii. VétSina studii nema kontrolni skupiny, testované skupiny
pacientl jsou velmi variabilni, tim padem jediné validni studie vychéazi z testovani na laboratornich
mysich. (Eagle, 2002) Dnes jsou sice zndmy benefity jednotlivych PA na zdravy organizmus, ale
efekt na organizmus s dystrofinopatii neexistuji zatim odpovédi. Jednotlivé pohybové aktivity je

zcela nutné ptizpusobit fazi onemocnéni, moznostem pacienta a v souc¢asné dob¢ i medikaci. Je
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zcela na indikujicim lékati zvolit typ pohybové aktivity, jeji intenzitu, trvani a frekvenci. (Abresch
et al., 2009)

Bushby et al. (2010) v souhrnném ¢lanku uvadi toto doporuceni ohledné zatéze u pacientd
s DMD: Z dtivodu prevence svalové atrofie a sekundarnich komplikaci z inaktivity je vhodné, aby
chlapci v ambulantni i v pozdni ambulantni fazi onemocnéni pravidelné¢ podstupovali mirné
submaximalni funkéné - silové cviceni, jako je napiiklad plavani nebo jizda na kole. S timto
tvrzenim souhlasi i Topin et al. (2002), ktery doporucuje u pomalu progredujicich myopatii
kombinaci aerobniho tréninku s izometrickym cvi¢enim proti malému odporu.

Pozdni stadia onemocnéni jsou charakterizovan velkou slabosti nejen hornich koncetin, ale 1
kardiorespira¢niho aparatu. Jakakoli neadekvatni zatéz by mohlo vést az k fatalnim dusledktim,

A4

DMD by neméla byt z4téZ zcela kontraindikovana.
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CILE AHYPOTEZY

Cile:

1. Poukézat na moznosti nékterych ortotickych pomticek béhem ambulantni faze

Duchennovy muskularni dystrofie

2. Popsat jednotlivé faze onemocnéni vzhledem k ortotické intervenci
3. Popsat biomechanické zmény stoje a chiize u pacienti s DMD
4. Posoudit a zhodnotit zmény sledovanych parametrti dolnich koncéetin béhem

Sesti mésicni terapie (no¢niho noseni AFO a pravidelného cviceni a protahovani)

5. Zjistit, zda jsou predpokladané zmény NSAA, BI, svalové sily a pasivnich
rozsaht signifikantni

6. Vyhodnotit dotazniky od 10 rodici, kteti byli souc¢asti studie

1. Vyhodnotit 19 dotaznikii od rodi¢ti chlapcti s DMD z Ceské a Slovenské
republiky

Hypotézy:

H1o: Po Sestimé&sicni terapii cilené na prevenci vzniku a zhorSeni kontraktur zejména dolnich
koncetin nebudou pfitomné zmény v hodnoceni Skaly NSAA u sledované skupiny pacient s DMD.

H1A: Po Sestimésicni terapii cilené na prevenci vzniku a zhorSeni kontraktur zejména

dolnich koncetin budou ptfitomné zmény pii hodnoceni Skaly NSAA u sledované skupiny pacient

s DMD.

H20: Po Sestimé&sicni terapii cilené na prevenci vzniku a zhorSeni kontraktur zejména dolnich
koncetin nebudou pfitomné zmény u sledovanych parametri pti vySetfeni svalové sily u skupiny
pacientti s DMD.

H2A: Po Sestimésicni terapii cilené na prevenci vzniku a zhorSeni kontraktur zejména
dolnich koncetin budou pfitomné zmény u sledovanych parametri pii vySetfeni svalové sily

u skupiny pacientti s DMD.
H3o0: Po Sestimésicni terapii cilené na prevenci vzniku a zhorSeni kontraktur zejména dolnich

koncetin nebudou pifitomné zmény u sledovanych parametrii pii vySetieni pasivniho rozsahu

pohybu v Kloubech u skupiny pacientti s DMD.
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H3A: Po Sestimésicni terapii cilené na prevenci vzniku a zhorSeni kontraktur zejména
dolnich koncetin budou pfitomné zmény u sledovanych parametrt pti vySetfeni pasivniho rozsahu

pohybu v kloubech u skupiny pacientti s DMD.

H4A: Po SestimésiCni terapii cilené na prevenci vzniku a zhorSeni kontraktur zejména
dolnich koncetin budou pfitomné zmény pii vyhodnoceni dotazniku dle Barthelové u sledované
skupiny pacientd s DMD.

H40: Po Sestim&sicni terapii cilené na prevenci vzniku a zhorSeni kontraktur zejména dolnich
koncetin nebudou pfitomné zmény pii vyhodnoceni dotazniku dle Barthelové u sledované skupiny

pacientli s DMD.
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6 METODIKA PRACE

6.1 Charakteristika vyzkumného souboru

Vyzkumny soubor byl tvoien 10 pacienty s Duchennovou svalovou dystrofii v riznych
stadiich. Diagnéza DMD byla u vSech pacientl potvrzena genetickym testem. VSichni probandi byli
muzského pohlavi. Primérny vék celé skupiny pii prvni navstévé dosahoval 9,1 + 2,7 let, median

byl 9,3 let. Nejmladsi pacient dosahoval véku 3,9 a nejstarsi 12,4 let.
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Graf 1: Vékové rozloZeni skupiny probandi (n = 10)

Priimérna hodnota vahy byla 29,7 + 9,2kg, hodnota medidnu se rovnala 29 kg. Primérna

hodnota BMI indexu byla 17,8 £ 3,2 kg s hodnotou medianu 18,2. Nominalni data shrnuta

v Tabulce 1.
hmotnost vysSka
Diagnoéza (kg) (cm)
128,2
10 9,1£2,7 muzi DMD 29,7 9,2 +16,5 17,813,1

Tabulka 1: Charakteristika vyzkumného souboru

Devét z 10 pacientl bylo v pribéhu méfeni na konstantni terapii kortikosteroidy (prednison,
deflacozort), pouze u nejmlad$iho pacienta si volbu medikace rodie zatim rozmysleli. Jeden
pacient uzival kratkodobé ortézy jiz pfed pocatkem méteni, ostatni probandi Zadné ortézy neuzivali.
UZzivani jinych kompenza¢nich pomticek je shrnuto v grafu nize. U Zadného z pacienti nebyla

pfitomna vazna skolidza, vyrazné dechové komplikace ¢i srde¢ni obtize.
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Graf 2: Uzivani ortotickych pomiicek (n = 10)

Kromé souboru 10 chlapct byl i dotaznikovou formou vysetfen soubor dal$ich 19 chlapct
s diagnézou DMD. Tento pruzkum byl proveden v bieznu 2013. Praimérny vek téchto probanda byl
12, 02 + 4,84 let. Dotaznik byl zodpovézen rodi¢i chlapcl, otazky se tykaly zejména oblasti
pouzivanych kompenza¢nich pomicek, intenzity a frekvence cvi¢eni. Rodice zde také vyplnili
dotaznik dle Barthelové. Pouze pro piehledn€jsi vyhodnoceni dotazniku jsme skupinu 19 probandi
rozdélili na dvé Casti. Prvni skupina, n = 10, v€kova kategorie od 4 do 9 let s vékovym primérem
6,72 £ 1,62 let a druha skupina n = 10, vékova kategorie 15 — 18 let s v€kovym primérem 15,71 +
1,16 let.

6.2 Kritéria vybéru probandi

Mezi hlavni kritéria vybéru pacientli patiila geneticky prokazana diagnéza DMD, dobré
komunikaéni schopnosti na Grovni vzajemného pochopeni, ochota se ucastnit studie a schopnost
samostatné chiize na vzdalenost minimaln¢ 100m. Jako minimalni vék byla stanovena hranice 3 let,
hranice pro maximalni vék byla 13 let. VyluCujicim kriteriem zafazeni studie byla piedchozi
korek¢ni operace dolnich koncetin, predeslé zkuSenosti s no¢nimi ortézami (vyjimkou byl jeden
pacient, ktery mél negativni zkuSenost s uzivanim ortéz) a skoliéza pateie. Zakonni zastupci vSech
probandi podepsali informovany souhlas k i¢asti na této studii. Rodice 1 probandi byli doptfedu
seznameni s prubéhem testovani, dobou trvani, s vytvofenim ortéz a nutnou odpovédnou spolupraci
po celou dobu studie. Rodice i probandi dali zaroven souhlas k pouziti fotografii do této diplomové

prace. Z 10 probandii, vSichni studii dokon¢ili.
6.3 Metody a prostiedky vySetieni

6.3.1 Metodika vySetiovani

Studie probihala po dobu Sesti mésict a sestavala z vstupniho vySetfeni, kontrolniho setkéni

V odstupu tfi mé&sict a zavérecného vysetieni v odstupu cca 6 mésicii od prvniho setkani.

59



Diplomova prace Vliv fyzioterapie a AFO na prodlouzeni
vertikalizace u pacientti s DMD

Primérnd délka studie byla 219,9 + 43,3 dni, medidn 202 dni. Primér byl navySen, diky
onemocnéni 2 probandd, prave v dobé konec¢ného vysetfeni. Studie probihala od dubna 2013 do
kvétna 2014. Vsechna vySetfeni a terapie probihali na détské ¢asti rehabilitace ve FNM v jedné
neménné mistnosti a provadéla je autorka prace. V praci byly hodnoceny vysledky téchto tyto
parametri: North Star Ambulatory Assesment, testovani svalové sily pomoci ru¢niho myometru,

méteni pasivniho kloubniho rozsahu a Barthel index vyplnény rodi¢i.

6.3.1.1 Vstupni vysetieni

Vstupni vySetfeni se skladalo z kineziologického a neurologického vySetfeni, vySetfeni
funk¢nich dovednosti pomoci NSAA, vySetieni svalové sily pomoci myometru a také z vySetieni

pasivnich rozsahi kloubti pomoci goniometru.

Pti prvnim setkdni kromé vySetfeni doSlo 1 k edukaci rodi€ti ohledné rizikovych mist vzniku
kontraktur, k protaZzeni rizikovych mist a zvoleni 2-3 cvikd volenych individualné autorkou, dle
potieb konkrétniho pacienta. Dale byli vSichni rodice edukovani k protahovani DKK, zejména
Achillovy $lachy, extenzorti kolen, flexorti ky€elnich kloubil, Zaroven byli vyzvani ke spolupraci,
aby protahovali tyto partic minimalné 5/tyden po dobu studie. V Zadném piipadé neslo o nahrazeni
plnohodnotné fyzioterapie, kterou kazdy pacient dale navstévoval, spiSe o doplnéni mozZnosti
cviceni a rozsireni obzori ohledné mozné intervence. Soucasti prvniho setkani bylo také vytvoieni
AFO ortéz pro nocni noSeni ve spolupraci s ortotikou ve FN Motol. Byli jsme domluveni
s ortotikou, Ze ortézy budou vzdy hotové do tydne, maximdln€¢ 14 dni po vytvofeni sddrovych
odlitkti, aby ortézy co nejlépe sedély. Rodice byli dale edukovani ke kazdodennimu noseni no¢nich
AFO. V zavéru prvniho setkani bylo vSem rodinam poskytnuté CD s nami vytvofenou prezentaci
s nazorn¢ ukazanymi cvi¢enimi, moznostmi protahovani a teorii ohledné¢ pohybovych aktivit,
V zavéru prezentace jsou kratce uvedeny moznosti autoterapie protahovani. Soucasné pii prvnim
a poslednim setkani obdrzeli rodice dotaznik tykajici se zhodnoceni samostatnosti jejich syna -

Barthel index a dotaznik s dopliiujicimi otazkami.

6.3.1.2 Druhé setkani

Prob¢hlo v odstupu tfi mésicii a bylo spiSe ur¢eno pro ujasnéni cvikli a protahovacich

cviceni. DoSlo ke kontrole stavu ohrozenych mist vzniku kontraktur a ke konzultaci ortézovani,

rrrrr

k revizi ortotikem, nejéastéji z divodu nadmérného poceni ¢i uvolnéni lepicich pasek ptes nart.
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6.3.1.3 Zavérecné setkani

Béhem zavérecného setkani doslo k otestovani vSech komponent, které byly hodnoceny
béhem vstupniho vysetieni, k doporuceni cvikli a protahovani do budoucna a edukaci ohledn¢
dalsich moznych kompenzacnich pomucek. V zavéru byli rodice povzbuzeni i k naslednému

uzivani AFO na noc.

6.3.2 PouZité metody ke zhodnoceni

6.3.2.1 Barthel index
V této praci byl Barthel dotaznik vyplnén jednim z rodici béhem prvniho i zavérecného

méfeni. Stejny dotaznik byl dan i rodicim 19 probandi na konferenci v Mikulové v bfeznu 2013.
Barthel index (Bl) je mezinarodné nejrozsifenéjsi skorovany test uzivany ke stanoveni
funkéni zdatnosti a miry sobéstacnosti jedincii se zdravotnimi problémy. Vznikl v roce 1955
Mahoneyovou a Barthelovou, puvodné pro hodnoceni funk¢ni zdatnosti a miry sobéstacnosti
u chronickych neuromuskularnich a muskuloskeletalnich onemocnéni. Hodnoti deset aktivit
denniho zivota: pfijimani potravy, koupani, osobni hygiena, oblékani, kontinence mocového
méchyie a kone¢niku, uzivani WC, ptfesuny, lokomoce a chiize po schodech. Maximalni mozny
pocet je 100 bodi, které vSak neznamend nutné plnou sobéstacnost v aktivitich denniho Zivota
(ADL), protoze mnoho okruhi denniho zivota neni v BI obsazeno (napt. vareni, nakupovani,
komunikace aj.). Vyhodou BI je, ze obsahuje testovani zakladnich funkci denniho Zivota, je lehce
pochopitelny, rychle proveditelny a vysledky lze vyuzit pro srovnani z dalSich mezindrodnich
studii. Testovani mize provadét terapeut, rodinni pfislusnici i pacient sdm, ale pro srovnani musi
byt dotazniky hodnoceny stejnou osobou. Nevyhodou BI je, ze neméti psychické funkce a socialni
adaptabilitu a také neni citlivé odliSena potieba minimalni od maximalni asistence. (Lippertova-

Grilinerova, 2005 in Svécena, 2013; Vanaskova, 2005)

Vysledné bodové hodnoceni dle Barthelové

0-40 bodu vysoce zavisly

45-60 bodu zavislost stiedniho stupné
60-95 bodi lehka zavislost

100 boda nezavisly
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6.3.2.2 NSAA (North Star Ambulatory Assessment)

K testovani byla pouzita skala, specialn¢ upravena pro chlapce s DMD, obsahujici 17 polozek a 2
Gasové testy. Casové testy byly provadény v zavéru testovani, vzdy ve stejném postupu. Chlapci
byli vysvleceni do spodniho pradla, bez ponozek. Podminkou testovani je, aby byli chlapci schopni
samostatného stoje. (Mazzone et al., 2011 in McDonald et Fowler, 2012) Hodnoti se zejména
aspekty, které maji pro chlapce vyznam v oblasti sebeobsluhy. Kazdé polozce (ze 17) se ptidéluje
bodova hodnota od 0 do 2. Stupent 2 znamena normdlni provedeni bez potfeby asistence a stupei 0,
pohyb nelze provést. Cim vysiiho souétu je na konci méfeni dosazeno, tim se predpokladaji
mirnéj$i projevy onemocnéni u daného pacienta. Mezi hlavni polozky hodnotici sob&stacnost patti
zvednuti hlavy, schopnost chlize, stoj na 1 noze, vystup na schod, sestup ze schodu, zvednuti ze
zemé a jiné. Soucasti Skaly jsou také schopnosti jako poskok snozmo, poskok na pravé a levé noze.
Téchto pohybtd nejsou obvykle pacienti s DMD schopni. Ve vétsing piipadu skore postupné klesa,
existuje vSak vyjimka, kdy po zahajeni 1é¢by kortikosteroidy muze dojit i k pfechodnému zlepseni
(Mazzone et al., 2012; Lerario et al., 2012) Diky vyhodnoceni NSAA miiZzeme tedy monitorovat
nejen progresi onemocnéni, ale také reakci na danou medikaci. Celkové skore je 34 bodi, pii
splnéni vSech ukoli bez asistence ¢i modifikace. NSAA dale zahrnuje 2 ¢asové testy, béh na 10
metrll a vstavani ze zemé. U obou téchto Casovych testli se hodnoti hlavné provedeni ukonu
a hodnoty cast slouzi spiSe pro porovnani v testovani s odstupem casu. Standardizované vySetfeni
probiha bez jakychkoli protetickych pomtcek (korzeti ¢i ortéz). (Mazzone et al, 2011 in
McDonald et Fowler., 2012; Mazzone et al., 2013)

Urcity bodovy limit ziskany v NSAA se vyuziva jako hranice pro vstup do nékterych
mezinarodnich klinickych studii pro pacienty s DMD. (Cirak et al., 2011 in McDonald et Fowler,
2012)

6.3.2.3 Myometrie — vlastni méreni

Vysetieni svalové sily bylo hodnoceno pomoci pfistroje Microfet 2, ktery byl autorce prace
pujcovan détskou klinikou rehabilitace ve FNM. K méfeni jsme pouzivali vyhradné malou kulatou
plosku, ktera se nasazovala na samotny Microfet 2. Pfistroj byl pravidelné kalibrovan klinikou,

ktera jej uZivala pro testovani déti s DMD.
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Obrazek 19: Manualni dynamometr Microfet 2

Pfi prvnim méfeni byl pacient srozumén s pribéhem testovani, uveden do vychozi polohy,
vzpiimeného sedu ¢i lehu na zadech. Zadany pokyn pro testovani znél :,,Zatla¢ do mé¢ co nejveétsi
silou, tak abys to vydrZzel po dobu 5 sekund®. Terapeut drzel myometr na misté, tedy jednalo se
0 méfeni maximalni sily izometrické kontrakce. Podminkou bylo, Ze terapeut musel byt schopen
vyvinout stejnou silu jako pacient, ne vyssi, ne nizsi. Tato kontrakce trvala 5 sekund a byly méteny
2 pokusy. Bohuzel z ¢asovych divodu jsme neméfili 3. pokus, coZ zpétné autorka prace povazuje za
nedostatek méfeni. Poté nasledovalo méfeni druhé strany s 3-5 sekundovou pauzou mezi
jednotlivymi méfenimi. Hodnoty byly méfeny v librach, nasledné jsme je ptevedli na kilogramy.

Meéieni bylo doprovazeno slovni motivaci.

Poradi testovanych pohybti probihalo nasledovné: flexe kycle, extenze kolene, flexe kolene,
dorsdlni flexe hlezna, plantarni flexe hlezna. Extenze kycelniho kloubu byla méfena jen u 3
pacientii z 10 z diivodu neschopnosti udrzet konstantni silu po dobu 5s pii opakovanych métenich.

Vsechny polohy byly méfeny vsed¢€, az na extenzi kycle, kde méteni probihalo vleZe na zadech.

Obrazek 20: Méreni svalové sily extenze kolena
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6.3.2.3.1 Myometrie — obecné

Kvantitativni zhodnoceni svalové sily je zakladni metodou pro vcasnou diagnostiku
a hodnoceni progrese onemocnéni u neuromuskularnich pacientti. (Madsent et al., 1986 in Brussock
et al.,, 1992) Zaroven je hodnoceni svalové sily soucasti metod, kterymi mizeme zhodnotit efekt
farmakoterapie ¢i klinickych studii. Schopnost terapeutti v€asné detekovat pocinajici svalovou
slabost je velmi dulezité. Stuberg et al. (1988) uvadi, ze v dobé urcitych klinicky pozorovatelnych
deficiti behem ADL, je 50% svalové sily jiz ,,ztraceno®. (in Brussock et al., 1992) Velikost
izometrické sily ve svalu poukazuje na mnoZstvi kontraktilni tkan€ v daném svalu (Edwards et al.,
1977 in Brussock et al., 1992), proto se béhem myometrie zaméfujeme pravé na méteni velikosti
této sily. Izometricka sila probiha pti konstantni délce svalu a v neménicim se postaveni segmentt,
zatimco hodnoceni sily izotonické je ovlivnéné biomechanickymi zménami mezi segmenty za

konstantniho napéti svalu. (Brussock et al., 1992)

Nevyhodou kvantifikace svalové sily pomoci myometru ¢i ruéniho dynamometru spociva
Vv subjektivnim vnimani terapeuta, ktery vySetfeni provadi. Terapeut by mél byt schopen davat
stejny odpor, jako vytvaii pacient, pokud bude terapeutova sila mensi, dochazi ke koncentrické
izotonické kontrakei, pokud vétsi, jde o excentrickou izotonickou kontrakci (Burnett et al., 1990 in

Brussock et al., 1992).

6.3.2.4 Goniometrie - vlastni méreni

K hodnoceni rozsahu v kloubech jsme pouzili kovovy goniometr. M¢feni probihalo
bilateraln¢ v piesn¢ definovanych polohach, specifickych pro kazdy pohyb v kloubu, viz nize.
Postaveni jednotlivych kloubli ve stfedni poloze jsme oznacili jako nulu a od této ,,nuly* pocitali
stupné uhli. Stiedni poloha vychazi ze vzpfimeného stoje, horni koncetiny volné podél téla a palec
sméfuje vpred, paty a Spicky u sebe. (Haladova et Nechvétalova, 2005, s. 45) Normy rozsaht byly
Cerpany z knihy: VySetfovaci metody hybného systému od autorek Haladova a Nechvatalova (2005,
S. 44 -72)

Mgéfeni bylo provadénou jednim terapeutem, nedochazelo tedy K fixaci, coz je nedostatkem
tohoto méfeni. Korekce polohy a provadéni pohybu bylo slovné doprovazeno. V této studii jsme se
zamé&fili na rozsahy dorsalni a plantarni flexe, flexe a extenze v Kolenim kloubu, flexe, extenze

a abdukce v kycelnim kloubu.

Dorsélni a plantarni flexe - plny rozsah pohybu dorsalni flexe je 20°, plantarni flexe 30°.

Meéteni obou pohybll probihalo vleZze na zddech s DKK volné nataZenymi. Osa Uhloméru se
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ptiklada pod zevni kotnik, jedno rameno rovnobézné s bércem, druhé sleduje pohyb nohy podle 5.

metatarsu.

Obrazek 21: Méfeni plantarni a dorsalni flexe hlezna

(Haladova et Nechvatalova, 2005, s. 70)

Flexe a extenze kolenniho kloubu — dle Haladové et Nechvatalové (2005, s. 66) se rozsah
flexe v koleni pohybuje mezi 130 - 150°, dle rozvoje svalstva. V této studii jsme pokladali 130° za
plny rozsah, zejména diky hypertrofickym Iytklim. Méfeni probihalo vleze na bfiSe, osa thloméru

je v ose pohybu kolenniho kloubu. Jedno rameno jde rovnobézné sttedem stehna a druhé sleduje

pohyb bérce. Extenze kolene byla méfena vleze na zadech, pfilozeni goniometru se shoduje
s ptiloZzenim u flexe. Za fyziologicky rozsah se pocita vychozi nulova poloha. Pohyb se do 10° fadi
jesté mezi fyziologicky.

Flexe kycelniho kloubu — méfeni bylo provedeno s flektovanym kolenem, maximalni rozsah

byl tedy 130°. Vychozi poloha — vleze na zadech, thlomér piiloZzen na velky trochanter, jedno

rameno jde rovnobézné s trupem a druhé sleduje pohyb stfedni ¢ary lateralni strany stehna.

Extenze kycelniho kloubu — rozsah je 15°, vychozi poloha - vleZze na biiSe, ptilozeni

uhloméru je shodné s flexi.

Abdukce kycelniho kloubu — rozsah pohybu je 45°. Vychozi poloha — vleze na zadech,
neméefend koncetina v lehké addukci. Osa tthloméru je v ose pohybu, mirné pod spinou méfené
koncetiny. Jedno rameno uhloméru prochazi spojnici pfednich spin, druhé sleduje pohyb stiedni

cary stehna.

(Haladova et Nechvatalova, 2005, s. 44 — 72)

6.3.2.4.1 Goniometrie - obecné
Jde o méfeni rozsahu pohybu v kloubu. My jsme méfili pasivni rozsah pohybu v kloubu

(PROM). Ve studii byla vyuzita planimetrickd metoda, ktera zaznamenava pohyb pouze v jedné

roving. Patfi mezi nejvyuZzivanéjsi goniometrické metody, zejména diky své snadné proveditelnosti.
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(Haladova et Nechvatalova, 2005, s. 44-72) Mezi nejcastéj$i omezeni pasivniho rozsahu patii
ptitomnost deformit a kontraktur v okoli kloubu a nedostatecna elasticitu svald, Slach a ligament.
(McDonald et Fowler, 2012) Testovanim AROM (aktivni rozsah pohybu) bychom hodnotili
svalovou slozku, kterd je u téchto pacientdl jiz snizena, proto bychom nedosahli plného mozného

rozsahu.

Goniometrie je povazovana za objektivni metodu, ktera umoznuje sledovani postupného
omezeni rozsahu pohybu, zhodnoceni efektivity protahovani, ortézovani ¢i chirurgického zakroku.
Jde o metodu hojn€ vyuzivanou, ale pfesto malo spolehlivou. Je velmi podstatné, aby méteni bylo
provadeéno jednim terapeutem i1 v odstupu Casu, jinak dochdzi k Sirokému rozptylu namétenych dat.
Pravé Pandya et al. (1985) diky Sirokému rozptylu namétenych dat doporucuje vytvofeni presnych
kritérii k mefeni jednotlivych pohybt, ale i u jednotlivych diagnéz. Zaroven v zavéru své studie
z roku 1985 uvadi, ze goniometrie je jednim ze zakladnich vySetfovacich metod u pacienta s DMD

a vérohodnost u hodnoceni jednim terapeutem je vysoka.(Pandya et al., 1985)

6.3.3 Fyzioterapie

Cilem nebylo ustanovit novou cvi¢ebni jednotku s novymi protahovacimi a posilovacimi
cvicenimi a zménit tak rezim jejich dosavadniho cviceni. Nasim cilem bylo doplnit tyto moznosti,
poukézat na aktudlni nejvétsi problém a navrhnout moznosti terapie tohoto problému. VSem
rodi¢tim bylo doporuceno déle setrvavat v aktudlnim cviceni, které jim zadal jejich fyzioterapeut,
pouze jej doplnit o prvky, které jim byli doporuceny nami. Rady byly vzdy individualni, dle potfeb
pacienta. Béhem prvniho setkédni byli vSichni rodi¢e instruovani ohledné protahovani svali
S CastéjSim vyskytem kontraktur, zejména na dolnich koncetinach (Achillovy Slachy, hamstringa,
flexorti a abduktorti kycelniho kloubu). Nasledn¢ jim byly doporuceny riizné kombinace cvikd,
nejCastéji prvky sensomotorické stimulace - balan¢ni cviceni, prvky dynamické neuromuskularni
stabilizace, prvky Bobath konceptu, prvky klasického kondi¢niho a protahovaciho cviceni, které
autorka zvolila diky vysledkiim piedeslého testovani. U né&kterych rodici béhem sezeni doslo
k manualni korekci, vysvétleni podstaty protahovani, u nékterych k motivaci prodlouzeni cvic¢ebni
jednotky ¢i k Cast€jSim navstévam fyzioterapeuta. Soucasti fyzioterapeutické intervence byla
zaroven edukace nocniho ortézovani AFO u téchto pacientli. VEétSing pacientli byly dale doporuceny

dechové pomticky (Acapella choice, flutter, magic ball).
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6.4 Statistické zpracovani dat

Ke statistickému zpracovani ziskanych dat jsme pouzili software Gretl a Microsoft Excel
verze 2007. Vysledky jsou prezentovany jako primér, smérodatna odchylka (SD) a median (med).
K testovani rozloZzeni dat jsme pouzili F- test (test rozptylu) v programu Excel a test normalnosti
dat, ktery jsme provadéli v systému Gretl pomoci Shapiro - Wilkova testu normality. Znalost obou
hodnot je nutnd pro vybér t-testu, ktery predpokladd normalni rozd¢€leni dat. Data krom¢ bodového
skére NSAA a BI maji normalni rozdéleni a mohli jsme tedy vyuzit studentsky t-test. Vysledek
testu jsme posuzovali na hranici vyznamnosti 5% (p = 0,05). Zbyvajici dvé polozky jsme
statisticky zpracovali pomoci sign testu (test znamének diferenci). Diky malému vzorku jsme

vyloudili testovani vzajemnych vztahi a zavislosti, tedy korelaci.
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7  VYSLEDKY PRACE

Vysledky porovnavaji zmény primérnych hodnot jednotlivych sledovanych parametra

V odstupu Sesti mésicti. Pro ptrehlednost jsou data uvedena v tabulkovém piehledu a zndzornéna

pomoci grafl.

7.1 Vysledky hodnoceni NSAA

Vysledné hodnoty pied terapii a po ni jsou uvedeny v souhrnné Tabulce 1.

Vyhodnoceni §kaly NSAA pred a po terapii

méfené parametry prumér |SD median | t- test/ sign test (p)
Bodované skore pre 22,9| 6,92026 23,5

Bodované skore post 21,2| 7,74338 23| Sign test, p = 0,004
Béh na 10m pre 9,31| 5,77433 8,4

Béh na 10m post 10,433 3,4818 8,32

Test vstavani pre 8,00778| 6,08036 49| ttest, p=0,54

Test vstavani post 9,85375]| 8,71708 6,2

Test vstavani post 9,85375( 8,71708 6,2| ttest, p=0,17

Tabulka 2: Primérné hodnoty vysledki NSAA pi‘ed a po terapii, n=10

(p- hladina vyznamnosti, SD — smérodatna odchylka, n — pocet proband)

Vysledky vyhodnoceni bodovanych hodnot NSAA

Priimérné vyhodnocené skore NSAA pied terapii bylo 22,9 + 6,92 a po terapii 21,2 + 7,74.

Pomoci sign testu byla stanovena statisticka hladina vyznamnosti porovnani parametrti p = 0,004.

Vysledny rozdil skore NSAA po terapii je povazovan za signifikantni.

35

Priumeérné bodové skdre NSAA

30

25

20
15
10

Primérné hodnoty testu £ SD

pred terapii

NSAA

po terapii

Graf 3: Zobrazeni primérnych hodnot a SD NSAA skore pi‘ed a po terapii
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Vysledky vyhodnoceni ¢asovych testit NSAA - Béh na 10m

Primérné hodnoty Behu na 10 metra pted terapii byly 9,31 + 5,77 a po terapii 10,43 + 3,48.
Pomoci parového t-testu byla stanovena statistickd hladina vyznamnosti parametrit p = 0,54.

Vysledné hodnoty nejsou povazovany za statisticky signifikantni.

Priimérné hodnoty testu: Béh na 10m

(sec.)

o

v

+l

g 20

]

= 15
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° 10
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e s

eE 0

o pred terapii po terapii

NSAA

Graf 4: Zobrazeni primérnych hodnot a SD testu: Béh na 10m pi‘ed a po terapii

Vysledky vyhodnoceni casovych testit NSAA — Vstavani ze zemé

Pted terapii byly u probandii naméfeny primérné hodnoty 8,00 + 6,08 a po terapii 9,85 +
8,71. Zména byla statisticky nevyznamna (p = 0,17).

Priimérné hodnoty testu: Vstavani ze

zemeé (sec.)
20

15

10

Primérné hodnoty testu £ SD

pred terapii po terapii
NSAA

Graf 5: Zobrazeni primérnych hodnot a SD testu: Vstavani ze zemé pied a po terapii
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7.2 Vyhodnoceni dat z dotazniku dle Barthelové

Vysledné hodnoty pted terapii a po ni jsou uvedeny v souhrnné Tabulce 2.

Vyhodnoceni dotazniku BI pred a po terapii

méfené parametry pramér |SD median | Sign test (p)
BI skore pre 85,5 7,89 85

BI skore post 85,5| 10,59 85 0,66

Tabulka 3: Primérné hodnoty Barthel index pi‘ed a po terapii, n=10

(p- hladina vyznamnosti, SD — smérodatna odchylka, n — pocet probandit)

Priimérné hodnoty pied terapii 85,5 £ 7,88 bodl se témet nelisi s hodnotou po terapii 85,5 +
10,59 bodii. Pomoci sign testu byla stanovena statisticka hladiny vyznamnosti porovnani parametra

p = 0,66. Vysledky hodnot po terapii nejsou povazovany za statisticky signifikantni.
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o pred terapii po terapii

Barthelindex

Graf 6: Zobrazeni primérnych hodnot a SD Barthel indexu pfed a po terapii

7.3 Vyhodnoceni testovani svalové sily

Vysledné hodnoty pted terapii a po ni jsou uvedeny v souhrnné Tabulce 3.
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Hodnoty svalové sily namérené pred a po terapii

méi'ené parametry prumér SD Median t- test (p)
prava/ leva koncetina PDK |LDK |PDK [LDK [PDK |LDK |PDK |LDK
Flexe kycle pre 291 3,12| 0,64| 0,71| 2,98| 3,13

Flexe kycle post 293| 2,82| 0,66] 0,52 2,9 3,1] 0,91 0,12
Extenze ky¢€le pre 2,13 2,18| 0,59| 0,59 2,2 2,2

Extenze ky¢le post 1,9 1,8 0,59 0,54 2| 1,86] 0,38| 0,48
Extenze kolena pre 2,35 2,3 0,68 0,62] 243] 25

Extenze kolena post 2,32| 2,24 1| 0,82 2,58 2,36] 09| 0,9
Dorsalni flexe pre 2,09 1,97| 0,48| 0,62 2,13 2,1

Dorsalni flexe post 1,81| 2,07| 0,57| 0,89 1,7 1,85 0,07 0,78
Plantarni flexe pre 2,41 2,66| 056| 0,49| 2,28| 2,46

Plantarni flexe post 252 3,24| 0,64| 1,96| 2,53| 2,83| 0,62| 0,37

Tabulka 4: Primérné hodnoty vySeti‘eni svalové sily a jejich zmény po terapii, n = 10

(p - hladina vyznamnosti, SD - smérodatna odchylka, n - pocet probandii)

Flexe pravého kycelniho kloubu

U tohoto vyhodnoceni nedoslo po terapii k zadnému signifikantnimu zlepSeni ani zhorSeni

(p = 0,91). Namétena hodnota pied terapii byla 2,91 + 0,64 a po terapii 2,93 £ 0,66.

Flexe levého kycelniho kloubu

Primérna hodnota se po terapii snizila z puvodnich 3,12 + 0,71 na 2,82 + 0,52. Dle t-testu je

zmeéna statisticky nesignifikantni (p = 0,12).

Priamérné hodnoty svalové sily pohybu:
Flexe kycle

M pied terapii M po terapii

3,12

Priimérné hodnoty méfeni(kg)

PDK LDK

myometrie

Graf 7: Zobrazeni primérnych hodnot svalové sily pohybu flexe ky¢le pied a po terapii
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Extenze pravého kycelniho kloubu

Zde doslo k poklesu hodnot z ptvodnich 2,13 + 0,59 na 1,9 £ 0,59, ale zména neni

statisticky vyznamna (p = 0,38).

Extenze levého kycelniho kloubu

Hodnoty extenze levého kycelniho kloubu se po terapii z ptivodnich 2,18 + 0,59 snizila na

1,8 £0,54. Tato zména neni statisticky signifikantni (p = 0,48).

Priamérné hodnoty svalové sily pohybu:
Extenze kycle
M pied terapii M po terapii
g
< 2,13 2,18
0
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©
j =
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]
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PDK LDK
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Graf 8:Zobrazeni pramérnych hodnot svalové sily pohybu extenze kyc¢le pi‘ed a po terapii

Extenze pravého kolenniho kloubu
Priimérna hodnota se po terapii zvysila z ptivodnich 2,35 + 0,68 na 2,43 = 1. Zména neni

statisticky signifikantni (p = 0,9).

Extenze levého kolenniho kloubu

Pti vyhodnoceni extenze levého kolenniho kloubu nedoSlo po terapii k Zadné signifikantni

zméné (p = 0,9). Pivodni namétena hodnota se zménila z 2,3 + 0,62 na 2,24 + 0,82.
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Primérné hodnoty svalové sily pohybu:
Extenze kolena

M pied terapii ™ po terapii

(kg)

2,35

—
p=
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—
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PDK LDK
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Graf 9: Zobrazeni primérnych hodnot svalové sily pohybu extenze kolena pied a po terapii
Dorsdlni flexe pravého hlezna

V primérné hodnoté doslo po terapii ke snizeni z piivodnich 2,09 + 0,48 na 1,81 £+ 0,57.
Zména neni statisticky signifikantni (p = 0,07).

Dorsalni flexe levého hlezna

U namétenych hodnot dorsalni flexe levého hlezna doslo po terapii ke zlepSeni, ale zmény

nebyly statisticky vyznamné (p = 0,78). Hodnota pied terapii 1,97 + 0,62 se zvysila na 2,07 + 0,89.

Primérné hodnoty svalové sily
pohybu: Dorsalni flexe

M pred terapii ™ po terapii

{kg)

éfeni

2,09

2,07

PDK LDK

myometrie

Graf 10: Zobrazeni primérnych hodnot svalové sily pohybu dorsalni flexe pied a po terapii
Plantarni flexe pravého hlezna

U této hodnoty doslo po terapii ke zlepSeni z pivodnich 2,41 + 0,56 na 2,52 + 0,64. Zména
neni statisticky signifikantni (p = 0,62).
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Plantarni flexe levého hlezna

Po terapii doSlo u namétenych praimérnych hodnot ke zlepSeni z ptivodnich 2,66 + 0,49 na 3,24 +

1,96. Ani tato zména neni bohuzel statisticky signifikantni (p = 0,37).

Pramérné hodnoty svalové sily pohybu:
Plantarni flexe

M pred terapii ™ po terapii

2,66
2,41 2,52

Primérné hodnoty méfeni(kg)

PDK LDK

myometrie

3,24

Graf 11: Zobrazeni primérnych hodnot svalové sily pohybu plantarni flexe pied a po terapii

7.4 Vyhodnoceni méreni rozsahi pasivnich pohybi v kloubu

Vysledné hodnoty pied terapii a po ni jsou uvedeny v souhrnné Tabulce 4.

Hodnoty pasivnich rozsahii namérenych pred a po terapii
mérené parametry primér SD median {- test
prava/ leva kondetina PDK |LDK |PDK |LDK |PDK |LDK |PDK | LDK
Flexe kycle pre 124,5| 125,11 7,68| 7,21 130 129

Flexe ky¢le post 125,4| 126,7| 7,37| 5,44| 130| 130| 0,61| 0,25
Extenze kycle pre 22,8 254 7,5 5 25 27

Extenze kyc¢le post 22,5 22,9| 525| 537 235| 22,5 0,89| 0,22
Abdukce ky¢le pre 41,3] 43,6] 4,07 2,94| 435 45

Abdukce ky¢le post 38,3 39 6| 6,28 39,5 411 0,23| 0,07
Flexe kolena pre 146,4| 146,7| 13,41| 15,05| 1455| 151

Flexe kolena post 157,9| 157,5| 4,65| 6,02| 160| 160| 0,02| 0,04
Extenze kolena pre 23| -21| 74| 6,85 0 0

Extenze kolena post -3 -2,2] 3,57| 4,53 -1 0| 08| 0,97
Dorsalni flexe pre -0,8 -2| 6,95 7,4 ol -25

Dorsalni flexe post -1,2] -14 6,8| 6,07 -1 0 0,24 0,41
Plantarni flexe pre 22,7 22,9| 11,08] 12,33 27 30

Plantarni flexe post 30 30 0 0 30 30| 0,08 0,12

Tabulka 5: Primérné hodnoty vySetieni pasivnich rozsahi a jejich zmény po terapii, n = 10

(p= hladina vyznamnosti, SD- smérodatna odchylka, n- pocet probandl)
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Flexe pravého kycelniho kloubu
U hodnot flexe pravého kycelniho kloubu doslo po terapii ke zlepseni z 124,5 + 7,68 na

125,4 + 7,38, ale tato minimalni zména je statisticky nevyznamna (p = 0,61).

Flexe levého kycelniho kloubu

V primérnych hodnotach nedoslo k vyrazné zméné po terapii. Hodnoty pted terapii 125,1 +

7,22 se zvysily na 126,7 £ 5,44. Zména neni statisticky signifikantni (p = 0,25).

Pramérné hodnoty pasivniho rozsahu pohybu:
Flexe kycle
M pied terapii po terapii
: 126,7
=
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3 PDK LDK
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Graf 12: Zobrazeni primérnych hodnot pasivniho rozsahu pohybu flexe ky¢le pied a po terapii

Extenze pravého kycelniho kloubu

Priimérné hodnoty po terapii 22,8 + 7,5 jsou témét identické s hodnotami pied terapii 22,5 +

5,26. Hodnoty nejsou povazovany za statisticky vyznamné (p = 0,89).

Extenze levého kycelniho kloubu

V primérnych hodnotach extenze levého kyc¢elniho kloubu doslo k poklesu z 25,4 + 5,37 na
22,9 +3,99. Signifikance nebyla potvrzena (p = 0,22).
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Pramérné hodnoty pasivniho rozsahu
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Graf 13: Zobrazeni primérnych hodnot pasivniho rozsahu pohybu extenze ky¢le pi‘ed a po terapii

Abdukce pravého kycelniho kloubu

U hodnot doslo po terapii k mirnému zhorSeni, ale zmény nebyly statisticky vyznamné (p =

0,23). Pavodni hodnota 41,3 + 4,08 se snizila na 38,3 + 6.

Abdukce levého kycelniho kloubu

Po terapii doSlo ke sniZzeni hodnot abdukce levého kycelniho kloubu z ptivodnich 43,6 +

2,94 na 39 + 6,28. Statisticka signifikance nebyla prokazana (p = 0,07).

39

Pramérné hodnoty pasivniho rozsahu
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Graf: 14 Zobrazeni primérnych hodnot pasivniho rozsahu pohybu abdukce ky¢le pied a po terapii

Flexe pravého kolenniho kloubu

Hodnota flexe pravého kolenniho kloubu se po terapii zvySily z plivodnich 146,4 + 13,42 na

157,9 + 4,66. Tato zména je statisticky signifikantni (p = 0,02). Po terapii doslo ke zvySeni rozsahu

0 9%.
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Flexe levéeho kolenniho kloubu

Statisticky signifikantni zména (p = 0,04) nastala pti porovnani vstupnich dat 146,7 = 15,05

S témi vystupnimi 157,5 + 6,02. Po terapii doslo ke zlepseni rozsahu o 8%.

Primeérné hodnoty pasivniho rozsahu
_ pohybu: Flexe kolena
E W pied terapii po terapii
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Graf 15: Zobrazeni primérnych hodnot pasivniho rozsahu pohybu flexe kolena pi¥ed a po terapii

Extenze pravého kolenniho kloubu
Statisticky nesignifikantni zména (p = 0,8) nastala pti hodnoceni dat pied terapii -2,3 + 7,4 a

po terapii -3 + 3,58.

Extenze levého kolenniho kloubu
Témeét identickd jsou vstupni -2,1 £ 6,85 a vystupni primérna data -2,2 + 3,58. Nedoslo

k statisticky signifikantni zmén¢ (p = 0,97).

Pramérné hodnoty pasivniho rozsahu
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Graf 16: Zobrazeni primérnych hodnot pasivniho rozsahu pohybu extenze kolena pied a po terapii
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Dorsalni flexe pravého hlezna

Primérna hodnota pied terapii byla -0,8 + 6,95 a po terapii -1,2 + 6,81. T-test nepotvrdil
statistickou vyznamnost dat (p = 0,24).

Dorsalni flexe levého hlezna

Po terapii doslo k statisticky nevyznamné zméné (p = 0,41). V prumérnych hodnotach
dorsalni flexe levého hlezna doslo k mirnému poklesu z -2 + 7,14 pred terapii na -1,4 + 6,07 po

terapii.

Pramérné hodnoty pasivniho rozsahu pohybu:

Dorsalni flexe
N

-0,8

W pred terapii po terapii

Primérné hodnoty méreni(°)

1,2
-1,4

Gonimetrie

Graf 17: Zobrazeni primérnych hodnot pasivniho rozsahu pohybu dorsalni flexe pi‘ed a po terapii

Plantarni flexe pravého hlezna

Tésna pod hranici statistické vyznamnosti (p = 0,08) vysli hodnoty plantarni flexe pravého

hlezna pied terapii 22,7 £ 11,08 a po terapii 30 £ 0. Daty tedy nejsou statisticky vyznamna.

Plantarni flexe levého hlezna

Primérnd data se po terapii zvysila z plivodnich 22,9 + 12,33 na 30 + 0, ale zména neni

statisticky vyznamna (p =0,12).
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Graf 18: Zobrazeni pramérnych hodnot pasivniho rozsahu pohybu plantarni flexe pied a po terapii

7.5 Vyhodnoceni dotaznikii

Vysledky dotaznikii od probanda diplomové prace

Vyhodnoceni odpovédi na otazku: S jakymi druhy terapii jste se dosud setkali?

Vysledné odpovédi jsou znazornény v Grafu 21.
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cvicenina labilnich plochach
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Graf 19: Vyhodnoceni odpovédi z dotazniku, s jakymi terapiemi jste se dosud setkali?

Vysledné vyhodnoceni odpovédi na otazku: Jak dlouhou dobu stravite doma dennim
cvicenim?
Vysledné odpovédi jsou znazornény v Grafu 22.
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Doba cviceni doma

H10-15min MW15-30min

Graf 20: Vyhodnoceni odpovédi z dotazniku, jak dlouhou dobu stravite domacim denné cviceni?

Vysledné vyhodnoceni odpovédi na otazku: Jak Casto dochazite na fyzioterapii?

Vysledné odpovédi jsou znazornény v Grafu 23.
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Graf 21: Vyhodnoceni odpovédi z dotazniku, jak ¢asto dochazite na fyzioterapii?

Vysledné vyhodnoceni odpovédi na otazku: Co Vam délalo nejvétsi obtize pii noSeni
AFO?

Vysledné odpovédi jsou znazornény v Grafu 24.

Nejcastéjsi komplikace pfri
noseni AFO
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m vyrazka/poceni
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Graf 22: Vyhodnoceni odpovédi z dotazniku, co Vam délalo nejvétsi problém p¥i noSeni AFO?
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Vysledné vyhodnoceni odpovédi na otazku: Co Vam déla nejvétsi obtize?

Vysledné odpovédi jsou znazornény v Grafu 25.
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Graf 23: Vyhodnoceni odpovédi z dotazniku, co Vam déla nejvétsi obtize?

Vysledné vyhodnoceni odpovédi na otazku: Jaké pomiicky doma pouZivdte?

Vysledné odpovédi jsou znazornény v Grafu 26.

uzivani ortotickych pomucek

W Zadné
“ Wortézy na noc
10% mechanicky vozik

1% mkotirek

H parapodium

Graf 24: Vyhodnoceni odpovédi z dotazniku, jaké pomiicky doma pouZivate?

Vyhodnoceni dat z Mikulova z dotazniku dle Barthelové

Vysledné hodnoty pied terapii a po ni jsou uvedeny v souhrnné Tabulce 4.

hodnocené primérny

parametry primér|SD median | vék SD |median
Skupina 1 83,89|10,19 85 6,72 1,62 6,5
Skupina 2 15| 5,98 15 15,71 1,16 15

Tabulka 6: Primérné hodnoty Barthel index pied a po terapii, n = 19
(SD — smérodatna odchylka, n — pocet probandi)

Primérné hodnoty prvni skupiny jsou 83,89 £10,19 bodi.
Primérné hodnoty druhé skupiny jsou 15 £ 5,98 bodd.
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Graf 25: Zobrazeni priimérnych hodnot a SD Barthel indexu pied a po terapii

Dotazniky od probandi z konference: O dystrofiich — Mikulov 3/2013

Vysledné vyhodnoceni odpovédi na otazku: Jak Casto dochazite na fyzioterapii?

Vysledné odpoveédi jsou znazornény v Grafu 28.
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Graf 26: Vyhodnoceni odpovédi z dotazniku, jak ¢asto dochazite na fyzioterapii?
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Vysledné vyhodnoceni odpovédi na otazku: Jaky je Vas aktudlni nejvétsi problém?

Vysledné odpovédi jsou znazornény v Grafu 29.

Jaky Vas aktualni nejvétsi problém?
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Graf 27: Vyhodnoceni odpovédi z dotazniku, jaky je Vas aktualni nejvétsi problém?
Vysledné vyhodnoceni odpovédi na otazku: Jak dlouhou dobu stravite doma dennim
cvicenim?

Vysledné odpoveédi jsou znazornény v Grafu 30.
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Graf 28: Vyhodnoceni odpovédi z dotazniku, jak dlouhou dobu stravite doma dennim cvi¢enim?

Vysledné vyhodnoceni odpovédi na otazku: Jaké pomiicky doma pouZivite?

Vysledné odpovédi jsou znazornény v Grafu 31.
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Graf 29: Vyhodnoceni odpovédi z dotazniku, jaké pomiicky doma pouZivate?
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SOUHRN VYSLEDKU

Po ukonceni Sestimési¢ni terapie, kterd sestdvala z nocniho ortézovani pomoci AFO
a pravideIného domaciho protahovani a cviceni na deseti pacientech s Duchennovou muskularni
dystrofii, kde primérny veék byl 9,11 + 2,71, doslo ke statisticky vyznamné zmén¢ pouze v piipadé
pasivniho rozsahu flexe kolenniho kloubu na pravé i levé dolni koncetiné. Hodnota rozsahu pohybu
flexe pravého kolenniho kloubu se zvysila z 146,4 + 13,41 na 157,9 + 4,65, rozsah se pram&rné
zvysil 0 8% (p = 0,02). Rozsah pohybu flexe levého kolene se z pivodnich 146,7 + 15,05 zvysil na
157,5 £ 6,02, doslo ke zvétSeni rozsahu o 9%. Statisticka signifikance byla p= 0,04. Déle doslo ke
statisticky signifikantni zméné v bodovém skore NSAA. V priméru doslo ke zhorseni vysledkli po
terapii 0 10%.

Ptijimame alternativni hypotézu H1A. Doslo ke zménam hodnot NSAA, jak v primérném
vysledku bodového skore, tak i casovych testech. V primérném bodovém skore doslo ke zhorSeni —
k niz§imu poctu ziskanych bodli a v ¢asovych testech k navySeni primérného potiebného Casu
k vykonani téchto testi.

Déle potvrzujeme alternativni hypotézu H2A, ktera tvrdi, ze doSlo ke zménam hodnot
svalové sily pied terapii a po ni. Stejné tak doslo ke zménam hodnot pasivnich rozsaht v kloubech,
potvrzujeme tedy 1 alternativni hypotézu H3A.

U vyhodnoceni dat BI se hodnoty po terapii neliSi od hodnot pted terapii, potvrdila se tedy
nulova hypotéza H4o.

Vyhodnoceni dotazniki od probandi (n = 10), ktefi byli soucasti diplomové prace.

Vysledné skore odpovédi na otazku: ,,S jakymi metodami jste se setkali?* je nasledovné. Az
90% rodicu se setkalo s protahovanim a masazemi, 60% s kondi¢nim cvi¢enim, 50% s Vojtovou
reflexni lokomoci, 40% se senzomotorickou stimulaci, 30% s Bobath konceptem, 20%
se synergickou reflexni terapii ¢i kraniosakralni terapii a pouze 10%, tedy jeden pacient se setkal
S respiracni fyzioterapii.

Na otazku: ,,Jak dlouhou dobu stravite doma denné cvi¢enim?“ Rodi¢e odpovédéli takto,
60% cvici denné po dobu 10 — 15 minut a 40% po dobu 15 — 30 minut.

Vysledné odpovédi na otdzku: ,,Jak Casto navstévujete fyzioterapeuta? jsou nasledovné:
20% navstévuje fyzioterapeuta 2x/ tyden, 10% 1x/tyden, 30% 1x/2 tydny a dale po 10% Ix/mésic,
1x/2 mésice, 4x/rok a 10% probandl navstévuje fyzioterapeuta 1x za rok.

Na otazku: ,,Jaké komplikace jste vnimali ptfi noSeni AFO?* 50% probandl uvedlo, Ze ma
potize s usindnim, 40% nevnimali Zadné komplikace a pouze 10% pacientii mélo potize s vyrazkou

¢1 pocenim.
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Vysledné odpovédi na otazku: ,,Jaky je vas aktualni nejvétsi problém?* jsou nasledovné: pro
60% probandii je problémem obtiznd chize do schodl i ze schodi a rovnéz chlize na delsi
vzdalenosti. 20% probandi uvedlo, ze zadné obtize nevnimaji. Odpovedi jako inava nebo omezeni
sobéstacnosti uvedlo po 10% probandd.

Vysledné odpoveédi na otazku: ,,Jaké kompenzaéni pomicky doma vyuzivate? jsou
nasledujici: 60% probandi uvedlo, ze zadné. Po 10% odpovédélo nasledovné: ortézy na noc,
mechanicky vozik, ko¢arek a parapodium.

Vyhodnoceni BI od probandi (n = 19) z konference Mikulov 2013.

Vyhodnoceni skore dle Barthelové - primérné hodnoty prvni skupiny jsou 83,89 +10,19
bodt a druhé skupiny jsou 15 + 5,98 bodi. Cilem je pouhé srovnani vysledku indexu dle Barthelové
u tak odliSnych v€kovych skupin.

Vyhodnoceni dotaznikl od probandi (n = 19) z konference Mikulov 2013.

Vysledné odpovédi na otazku,: ,,Jak Casto navstévujete fyzioterapeuta™? jsou takové: 28%
pacientll dochéazi na fyzioterapii 1x/tyden, 22% dochazi 1x/ mésic, dalSich 22% nedochazi viibec,
17% navstévuje fyzioterapeuta 2x/tyden, 6% dochazi 2x do meésice a zbylych 5% dochazi na
rehabilitaci 1x / 2tydny.

Vysledné odpovédi na otazku: ,,Jaky je vas aktualni nejvétsi problém?* Osm probandii
uvedlo, ze jim V soucasnosti nic starosti ned¢la, vzdy 2 probandi odpovédéli, ze hlavnimi problémy
jsou skolibza pateie, psychické obtize a vstdvani ze zemé. Po jednom hlasu je u nasledujicich
odpovédi: dechové obtize, opakujici se zlomeniny, shanéni dobrého terapeuta a neujasnéna péce
0 starsi chlapce s DMD.

Na otazku: ,,Jak dlouhou dobu stravite doma denné cvicenim?“, rodice odpovédéli takto,
53% cvi¢i po dobu 10-15 minut, 37% po dobu 15- 30 minut a 10% necvi¢i vibec.

Vyhodnoceni dotazniku na otazku: ,,Jaké kompenza¢ni pomicky doma vyuzivate?“ je
nasledujici: elektricky vozik, polohovatelna postel a Zddné odpovédélo shodné Sest probandl. Pét
probandi uzivd mechanicky vozik, tfi probandi z 19 uzivaji ortézy na noc a dva probandi uzivaji

ventildtor. Parapodium a vytah vyuzivaji shodn€ po jednom probandovi.
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DISKUZE

Diplomova prace vznikla za ucelem zlepsit informovanost odbornikd pecujicich o rodiny
s détmi s DMD ohledn¢ moznosti ortotickych pomticek béhem ambulantni faze. Diivodem prace
byla osobni zkuSenost détského neurologa o nedostatecné informovanosti jak odborné tak laické
vefejnosti. Bohuzel neni vyjimkou situace, kdy si pacienti sami vyhledaji nékterou z pomicek
standardni péce a nasledné Zadaji 1ékare o jeji pfedepsani.

DMD jak jiz bylo opakované uvedeno je zdvazné progresivni onemocnéni. JelikoZ do dneSni
doby neni mozZnd kauzalni 1écba, je zde velky diraz na 1é€bu symptomatickou, ktera pokud je
spravné vedena muizZe prodluzit vék doziti aZ o 10 let (Rashbek et al. 2005). Jednim ze zaklada
symptomatické 1€Cby je praveé fyzioterapie (Bushby et al. 2007) a da se tedy predpokladat, ze bude
hrat stale dilezit¢jsi roli v 1é€bé DMD pacientli. Zmirnéni deformit a kontraktur je jednim z faktort
prodlouzeni vertikalizace (aktivni 1 pasivni) a tim 1 prodlouzeni délky Zivota a zvySeni jeho kvality.
(Stevens, 2006) Spravny vyber a naasovani ortéz je zakladem efektivnosti dané pomicky.

Urc¢itou nadéji na vyznamné prodlouzeni véku doZiti jsou 1 stovky probihajicich klinickych
studii 1éCby, nékteré z nich jsou jiz ve III. fazi. Nejperspektivnéjsi se prozatim jevi tzv. exon
skipping, 1écba pomoci syntetickych oligonukleotidii. Diky celorepublikovému registru pacientii se
svalovou dystrofii (pacienti se SMA, DMD, BMD) jsou do mezinarodnich studii zafazovani
i pacienti z Ceské Republiky. Nasbirané udaje jsou kompatibilni s mezinarodni strukturou registrii.
Podil na vzniku tohoto registru je vysledkem spoluprace FN Brno, FN Motol a organizace Parent
Project. Tato organizace zde funguje od roku 2001 a je sdruzenim rodin s détmi s DMD, BMD,
jejich pratel a dalsich odbornikti a podporovateli. Snazi se rtiznymi prostiedky zkvalitnit péci
0 pacienty s dystrofiemi a také podpofit vyzkum ohledn¢ této choroby.

JelikoZ se jedna o velmi vzacné onemocnéni, bylo by s vyhodou, aby tito pacienti byli
centralizovani a sledovani v tzv. multioborovych centrech kde by se na péci podileli odbornici vice

profesi (neurolog, kardiolog, fyzioterapeut, ortoped, protetik, psycholog, specialni pedagog,....).

Diskuze k teoretické ¢asti prace — fyzioterapie

Fyzioterapeut je rovnocennym partnerem vsech ¢lentt multidisciplinarniho tymu. Zafazovani
fyzioterapie do denniho rytmu pacienta s DMD by mélo probihat jiz od diagnostiky choroby, ne az
vV obdobi, kdy jsou patrné klinické projevy onemocnéni. Celkové existuje velmi malo studii

zamétujicich se na vyuziti a efektivitu jednotlivych fyzioterapeutickych metod u pacientti s DMD.
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U pacientd s neuromuskularnim onemocnénim davaji odbornici pfednost neurofyziologickym
metodam pred témi analytickymi.(Bushby et al., 2010)

Vacek et al., (1996) piedpokladaji, ze: ,,V oslabeném svalu primarnim degenerativnim
procesem svalovych vldken, dochazi k vyfazeni svalu ztady pohybovych aktivit. Nasledné
I k funkénimu Gtlumu ¢asti motoneuront a tim k dal§imu svalovému oslabeni. Pokud je tato teorie
pravdiva, bylo by mozné pomoci neurofyziologickych metod rozbit tento funkéni utlum
motoneuront a tim by u myopatti bylo mozné dosdhnout zvyseni svalové sily a zadroven i oddaleni
procesu zaniku inaktivnich motoneuront. Zaroven svou studii potvrdili, ze efekt cviceni svalové
sily pomoci svalového testu u DMD ma smysl jediné u takovych svald, které jsou v dobrém
funk¢énim stavu, tedy st. 4 a 4+. (Vacek et al., 1996) Otazkou je, jak dlouho tento efekt pietrvaval
a mé¢l-1i ptfinos 1 do oblasti funkce. Vacek et al., (1996) ve studii dale uvadi, ze doslo k zapojeni
i v jinak nezapojovanych svalech, ale ve vyslednych hodnotach ¢asovych testii ke zméné nedoslo.
Zavérem dodava: ,, Je mozné, ze utlum motoneuront je soucdsti ochranného mechanizmu, ktery
brani nadmérnému pietizeni jiz poSkozeného svalu.* Tato teorie je velmi zajimava a je nutné ji jeste
dale prozkoumat.

Dle Vacka (2005) pouzité fyzioterapeutick¢é metody zavisi na moznostech a znalostech
fyzioterapeuta. Autorka prace se domniva, ze by mél byt kazdy fyzioterapeut schopen zhodnotit
efekt jim pouzivanych metod a v pfipadé nedostatenosti tyto pristupy obohatit ¢i modifikovat,
jedingymi podminkami jsou uréité znalosti ohledné diagnézy DMD a motivace terapeuta. Jako
U zadné jiné diagndzy neexistuje manual na fyzioterapii, kazdy Cloveék je odlisSny od druhého,
projevy onemocnéni se mohou lisit a kombinovat, proto musi byt terapeut schopen vnimat drobné
rozdily pfi progresi této choroby a byt schopen pracovat s aktualnimi obtizemi.

Prvkem, ktery by v zaddném piipadé nemél byt opomenut, je rozhodné protahovani.
V idealnim ptipad¢ by mélo probihat denné€, Casové rozlozeni zalezi na stavu pacienta a poctu
zkracenych svalii. Cas potfebny k protaZeni je u pacientii schopnych chiize a stoje mensi nez
U pacientll zavislych na voziku. Nepochybuji o znalostech fyzioterapeutl tykajicich se principli
protahovani, ale zasadni roli zde maji rodice déti, ktefi s nimi travi nejvice asu a denni protahovani
fyzioterapeuta odnést.

Velmi mé zarazila skutecnost, Ze ze skupiny probandi této diplomové prace uzival pouze
jediny dechovou pomiicku, piestoze existuje mnoho studii, které¢ dokladaji dilezitost preventivni
respiracni fyzioterapie. VSeobecné je zndma skuteCnost, Ze tito pacienti maji v pozdnim véku
vyznamné obtize s dychanim (Bushby et al., 2010), proto si myslim, Ze je nutné zah4jit preventivni
cviceni jiz od pocatku zjisténi tohoto onemocnéni. Probandi v této praci méli primérny veék 9,1
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+ 2,7 let. Dechovou pomuicku vlastnil jeden proband. Je otazkou, zda oSetfujici 1ékafi a
fyzioterapeuti neznaji tyto konsekvence onemocnéni nebo to povazuji to za zbyte¢né. Vydechové
trenazéry vyznamné pomahaji v prevenci Gnavy dychacich svalti a G¢inné predchazeji vzniku
deformit hrudniku, nadechové trenazéry naopak zlepSuji ventilaci, diky spravnému provedeni
dechového cyklu i ve ztizenych podminkdch z divodu napf. omezenych dechovych pohybu

z diivodu nepruzného hrudniku. (Smolikova, 2012)

Diskuze k teoretické ¢asti prace — ortotika

Prvni studie popisujici pozitivni efekt ortézovani pochazi jiz z roku 1981, kdy Scott et al.
poukézali na vys$i efekt pfi zpomaleni vzniku equindzni kontraktury pifi kombinaci no¢niho
ortézovani nez pii pouhém protahovani. Studie probihala na 59 pacientech s DMD. V soucasné
dobé jde o diskutované téma, kdy nckteti autofi tvrdi, Ze no¢ni ortézy nemaji Zadny efekt (Fowler et
al., 1982; Vignos et al., 1988), naopak nékteti podepiraji efekt z roku 1981. (Seeger et al., 1985;
Brooke t al., 1989; Hyde et al., 2000)

Jak jiz bylo uvedeno vyse, pouze jeden pacient z 10 uzival ortézy pted touto studii a to jeste
po velmi kratkou dobu. Dalsim dvéma to bylo nabidnuto jejich fyzioterapeuty, ale u jednoho se
vyroba nakonec vibec neuskutecnila z divodu nepiedepsani téchto ortéz Iékafem. U druhého
chlapce se AFO vytvofily, ale pfi vyzvednuti (po jednom mésici od doby vytvofeni sadrovych
odlitkt), jiz viibec nepasovali a tudiz byli nefunkéni. Rozhodné je kvalitni vytvoifeni ortéz velmi
narony proces, od predpisu oSetfujicim Ilékafem ptes kvalitné vytvofené AFO samotnym
protetikem. Zasadni podminkou je, aby i ortotik mél zékladni povédomi o této diagnoze. Cekaci
lhiita jeden mésic je nevhodnad pii progresi této choroby. Béhem jednoho mésice mize dojit ke
zvétSeni objemu lytkového svalstva ¢i zvétSeni thlu kontraktury. Proto by méla byt dodaci lhita
maximalné 14 dnti. Pti konzultaci v ortotice ve FN Motol méli zédkladni povédomi o této chorobg.
Byli velmi ochotni ptistoupit na dobu dodani do 14 dnid. A byli sezndmeni S pozadavkem dosazeni
maximalni mozné dorsalni flexe pfi tvarovani ortéz. Bohuzel u vSech pacienti nebyl tento postup
dodrzen, u nékterych byly ortézy vytvofeny s mensim zathlenim a nedochdzelo tak k plnému
protazeni AS. Zpétné to vidime, jako prioritni véc, kterou je nutné ohlidat pfi vyrobé ortéz. Z tohoto
podle mého nazoru vyplyva, ze je nutné, aby se fyzioterapeuti vice vzdélavali v odvétvi ortotiky,
dokazali si spojit biomechanické principy pii vytvofeni ortéz s danou diagndzou a stanovit cil,
kterého by mélo byt s pomoci ortézy dosazeno. To vSe ve spolupraci s ortotikem, ktery je
specialistou na ortézy samotné. Soucasné by také mélo byt ve schopnostech fyzioterapeuta

rozpoznat nekvalitn€ provedenou ortézy a zdiivodnit, co by mélo byt jinak a proc.
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Pfiklanim se k nadzoru Skalského et al. (2012), ktefi doporucuji vytvotfeni ortéz s CO
nejveétsim moznym, ale zaroven komfortnim tthlem mezi holenni kosti a plantou. Pokud nedojde pii
vyrobé ortézy k nalezitému protazeni pfi malém zathleni, nemize dle Gajdosika et al. (2001 in
Main et al., 2007) v pasivné protahovanych svalech dojit k prodlouzeni, a tim padem ani k navySeni
poctu sarkomer v protahovaném svalovém vlaknu. Nasim cilem pifi vyuzivani ortéz je omezit
progresivni zkracovani AS, a pokud je to mozné a dle Gajdosik et al. (2001) ano, dosahnout i jejiho
mirného protazeni. Stevens (2006) tvrdi, ze vytvofeni ortéz v maximalnim mozném uhlu je u téchto
pacientl zbyte¢né a dostacuje stiedni postaveni. Zajimavé vysledky uvadi dalsi studie z roku 2011,
ktery hodnotila efekt sadrovani u pacientt s DMD po dobu 2-5 tydnt. Vyména sadrovych odlitkd
probihala kazdy tyden a vzdy do maximalniho mozného, ale zaroven komfortniho rozsahu dorsalni
flexe. Vysledky byli vyznamné, u pacientli doSlo ke zvétSeni rozsahu DF pifi emendovaném
kolennim kloubu v priiméru o 12° na PDK a o 11,6° na LDK. Zna¢nou vyhodu vidim v obménach
odlitkd, které probihalo kazdy tyden, (Glanzman et al., 2011), otdzkou je, zdali by nemélo dochazet
I Kk Castéj$im vyménam nocnich ortéz, kdy tato studie poukazala na takovy vyznamny efekt.
Zpomalenim rozvoje equinovardézni kontraktury nohy, at uz s pomoci ortéz (AFO, KAFO),
sadrovych odlitkd, chirurgického uvolnéni AS & s pomoci fyzioterapie jsme v soudasné dobd
schopni prodlouzit dobu samostatné chiize o nékolik mésici mozna 1 let viz studie Main et al.
(2007; Nair et al., 2001). Uvadim zde vyhodnoceni dotazniku na otazku: ,Jaké kompenzaéni
pomtcky doma vyuzivate? Az 60% probandl uvedlo, Ze zddné. Po 10% odpovéd€lo nasledovné:
ortézy na noc, mechanicky vozik, kocarek a parapodium. VEasny ptedpis ortotickych pomicek je
zékladem kvalitni péce o pacienty s Duchennovou svalovou dystrofii (Stevens, 2006). Pouze jeden
uzival ortézy na noc a opé€t zde uvadim prumérny veék celé skupiny 9,7 + 2,1 let. Jak uvadi Stevens
(2006); Bushby et al., (2010) i Hyde et al. (2000), AFO k no¢nimu uziti by méli byt uzivany
K prevenci vzniku nebo ke sniZzeni progrese equindzni kontraktury. Tyto kontraktury vznikaji
v obdobi skolniho véku, mezi 8. — 15. rokem dochazi k usednuti na vozik. (Mumenthaler et Mattle,
2001, s. 538) Zustava tedy otazkou, jak je mozné, ze je vlastnil pouze jeden z probandl, kdyz se
prumérny vék pohyboval na hranici obdobi, kdy dochazi ke ztraté schopnosti samostatné chiize?

Vyhodnoceni dotazniku na tutéz otdazku u druhé skupiny (19 probandli, Mikulov 2013)
ptineslo nésledujici odpovédi: Elektricky vozik a polohovatelnd postel, Zadné odpovédelo shodné
Sest probandii. Pét probandli uZiva mechanicky vozik, tfi probandi uzivaji ortézy na noc a dva

ventilator. Parapodium a vytah vyuZiva shodné€ po jednom probandovi.
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Diskuze k teoretické ¢asti — pohybova aktivita

Kromé svalové slabosti mezi prvni zndmky onemocnéni patfi zvySend tinava, neschopnost
chiize na delsi vzdalenosti (Bushby et al 2009) a jistd nemotornost. Obdobi, ve kterém dochazi ke
vzniku kontraktur, je velice Siroké a zavisi na mnoha faktorech. Naptiklad na zahajeni a druhu
medikace, tizi postizeni tvorby dystrofinu a urcité i pohybové aktivit¢ béhem dne. Pokud si chlapce
v DMD jiz v ptedskolnim véku zvoli spiSe sedavy zpusob traveni volného ¢asu, dovoluji si tvrdit,
plavani, hippoterapii, jizdu na kole ¢i jakékoli dalsi rekreacni sporty, které jim jejich stav dovoli.
Pod slovy ,,zavaznéjsi stav si ptredstavuji snizenou svalovou trofiku, az atrofii svali, sniZenou
fyzickou kondici, az dekondici a nepochybné u takového chlapce bude 1 vyssi riziko Casné€jSiho
vzniku kontraktur dolnich koncetin diky omezené vertikdlni zatézi a také hornich koncetin. Piestoze
McDonald et al. (1995) uvadi, ze ke kontrakturam na hornich koncetindch dochazi az po né¢kolika
letech sezeni na voziku, kdy jsou drzeny ve statické poloze, coz u prace na PC jsou. Kontraktury
snizuji vykonnost a pohyblivost pacienta, omezuji ho v samostatnosti béhem ADL, snizuji funk¢ni
moznosti organizmu a zpusobuji strukturdlni zmény, které mohou byt bolestivé. (Skalsky et al.,
2012)

Jednou z velmi zavaznych kontraktur je equinovar6zni kontraktura nohy, ktera omezuje
schopnost samostatné chiize, miize byt komplikaci pfi vybéru obuvi a Casto je zdrojem bolesti.
Témito slovy bych rada zdiraznila dulezitost pohybovych aktivit u pacienti s Duchennovou
muskularni dystrofii. Bushby et al., (2009) doporucuji piedevsim pravidelnou aquaterapii
a hippoterapii. Dopliikovymi sporty predskolniho i brzkého Skolniho véku mohou byt i aktivity, kde
se musi chlapci soustiedit na svoji obratnost, rovnovahu a koordinaci, coz jim ¢ini jiz od utlého
détstvi obtize. Dle Vacka (2005) je idedlnim tréninkem téchto prvki cviceni na labilnich plochéach,
které je 1 pro samotné chlapce velmi zdbavné (cviceni na velkém mici, nestabilni plochy - usec,
ayrex). Z ustniho rozhovoru s rodi¢i vyplynulo, Ze vétSina déti dochazi na vyse zminéné pohybové
aktivity jako plavani, hippoterapie, jezdi na kole a dale vétSina z chlapci dochéazi na pravidelné
masaze.

Dle mého nazoru, cilem fyzioterapeuta u ptedskolnich chlapci s DMD je motivace
k pohybové aktivité, pfestoze pro né¢ bude vyrazné omezena oproti jejich vrstevnikiim. Nejedna se
jenom o pohybové aktivity, ale i o cilené cviéeni. Cim diiv si chlapci zvyknou, Ze je nutné kazdy
vecer cviCit 1 bez pfitomnosti rodicl, tim diive jim to pfijde jako béZnad soucast dne. Stejné tak je
tomu i snoSenim ortéz. Postupem Casu je aktivni asistence rodici pii cviceni nutna, jak

béhem protahovani, tak béhem cvieni samotného, aby nedoslo k tirazu, protoZe nemotornost se
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bude se snizujici se silou zvySovat. Dulezitym faktorem je zde unava, kterou je nutné respektovat,
aby nedoslo k pretizeni a ndslednému zhorseni stavu pacienta.
Diskuze k teoretické ¢asti prace — Skaly hodnoceni u DMD

Progresivni svalova slabost je dominantnim symptomem, ktery je pfiinou ztraty funkce
a nasledn¢ i samostatnosti, u pacienti s DMD. (Lu et Lue., 2012) Abychom mohli kvantifikovat
progresi onemocnéni u pacienta s DMD je nutné zhodnotit 2 parametry, svalovou silu a funkéni
schopnosti. Proménlivost vysledki svalové sily ¢i funkénich testli zavisi na fidzi onemocnéni.
V pocatcich onemocnéni jsou schopnosti v ADL normalni, ale v dynamometrickych testech jsou jiz
znamky oslabeni. Naopak v pozdnich stadiich je sobéstacnost téméf nulova, prestoze urcita svalova
sila zGistdva zachovana. (Beenakker et al., 2005) Proto je vzdy nutné zhodnotit obé modality. Lu et
Lue (2012) k nim navic ptidava oblast specifickych §kal zamétenych na problematiku daného typu
dystrofie, pfestoze jsou velmi podobné funkénim Skalam, jde o specifické testy modifikované nebo
pfimo vytvofené pro pacienty s Duchennovou muskularni dystrofii.

K méteni svalové sily obvykle dochdzi za pouziti ruéniho manometru a hodnoti pouze
kvantitativni funkci vySetfovaného svalu. Pokud bude mit pacient vysoké hodnoty u urcité svalové
skupiny (napf. hamstringi) nemusi to znamenat, ze je pacient schopen chlize. Vyhodou tohoto
testovani je, ze je mozné zaznamenat progresi ¢i regresi v ¢ase a tak i procentualni ubytek/ ptibytek
za dané Casové obdobi. Mezi nejznaméjsi funk¢ni Skdly hodnotici stav u pacienti s DMD patii
Skaly dle Brookese a Vignose a také Casové testy. Ob¢ skaly byly vytvofeny primarn€ pro pacienty
sDMD, ale vsoucasnosti se vyuzivaji i u jinych neuromuskularnich onemocnéni. Skala dle
Brookese je zaméfena na hodnoceni funkce hornich koncetin, stupni 1- 6 se hodnoti schopnost
pacienta zvednout HKK nad hlavu. Stupen 1 znamena moZnost plného rozsahu bez obtizi a stupen
6 neschopnost dat ruce k ustiim, sou¢asné tento stupeni zna¢i velmi snizenou sobdstacnost. Skala dle
Vignose se naopak zamétfuje na zhodnoceni funkce dolnich koncetin bodovym skore od 1 do 10.
Oznaceni 1 znamend, Ze chlapec je schopen chiize, chiize do schodi bez jakékoli asistence a
oznaceni 10 znaci plnou upoutanost pacienta na lizko. Nevyhoda obou $kal je, ze viibec nehodnoti
pfitomnost kontraktur, coz je v nasledné péci o pacienta z mého pohledu velmi dilezité. Mezi
nejzndméjsi casové testy patii vstavani ze zemé&, béh na 10m, vstavani ze zidle, vystup na step a
6 minutovy test chiize. Ze specifickych skal je NSAA popsano v metodice této prace a dalsi Skalou
je MDFRS (The Muscular Dystrophy Functional Rating Scale), vytvoiena v roce 2006 a cilovou
skupinou jsou pacienti s dystrofiemi. Skala hodnoti 4 hlavni oblasti a to: pohyblivost, zakladni
aktivity denniho Zivota, funkce hornich koncetin a zhorSeni onemocnéni. Kazda oblast obsahuje

nékolik ukoni, které se hodnoti body od 1 do 4, kdy 4 body znamenaji, Ze pacient nema s vykonani
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ukonu zadny problém a 1 bod znali, Ze pacient neni tohoto tikonu schopen a je plné zavisly na
druhé osobé.(Lu et al., 2012)

Doplnénim vsech predeslych vySetrovacich skal je i index dle Barthelové, ktery se zamétuje
na sféru sebeobsluhy. Rozhodné by cilem fyzioterapeutli neméla byt jen ¢isla samotna ¢i zména
Vv odstupu doby, ale hlavné ptesah do bézného zivota. Jist¢ ma kazda skala z téchto vyjmenovanych
své vyhody, ale nasi volbou bylo pouziti vySetfeni pomoci NSAA z diivodu velmi jednoduchého
pouziti, ¢asové nendrocnosti, komplexity vysetfovanych polozek a zaroven je v mnou dostupnych
studiich nejvice vyuzivanym testem stavu pacienta. Pokud bychom méli vice probandd, bylo by
mozné porovnani vysledki s vysledky z mezinarodnich studii, které povétSinou vyuzivaji této Skaly
ke zhodnoceni uc¢inku medikace ¢1 nové intervence v oblasti Iékafské péce, v nasem piipadé
efektivity nocnich AFO. Mazzone et al. (2012) uvadi zajimavé zavéry ze studie, ve které hodnotili
funkéni zmény u 113 chlapcti s DMD po dobu 24 mésicti. V nervosvalovych centrech v Itélii
vyhodnotili faktory, které podle jejich vysledkii poukazuji na zvySené riziko ztraty schopnosti
samostatné chiize béhem nasledujicich 2 let. Mezi tyto faktory autofi studie fadi vysledky NSAA
V hodnoté 18 bodt, v 6 minutovém testu vzdalenost 330 a méné metrd, v béhu na 10m ¢as 7 sekund
a vice, v testovani Gowersova manévru (vstavani ze zem¢ do stoje ze supinacni polohy) v Case
vys$Sim nez 10 sekund. Rovnéz poukazuji, Ze toto mohou byt vstupni kritériem do mezinarodnich
studii, aby béhem testovani nedoslo u probanda k nahlé ztraté schopnosti samostatné chtize.

Dalsim zajimavym bodem je, Ze v zddném z vySe uvedenych testovacich Skal neni zahrnuté
alespon urcité zhodnoceni plicnich funkci. Nemusi jit samoziejmé o podrobné spirometrické
vySetieni, ale naptiklad pomoci inspiracnich (CliniFlo, Coach 250 ptimo pro déti ¢i Treshold IMT)
a expiracnich trenazérii (Thera PEP a Treshold PEP), kdy je mozné porovnavat dosazené vysledky
V Case a tak 1 monitorovat zlepSeni ¢i zhorSeni dechovych parametrii. DalSim velmi jednoduse
pouzitelnym hodnocenim by mohlo byt naptiklad méfeni obvodia hrudniku béhem maximalniho
nadechu a vydechu. Tato ¢isla by vypovidala dynamice hrudniku, kter4 je u téchto pacientii vyrazné

postizena diky oslabeni hlavnich i pomocnych nddechovych i vydechovych svali.

Diskuze k praktické ¢asti

Nizky pocet probandi (n = 10), Siroké vékové rozpéti skupiny, kdy nejmlad$imu probandovi
bylo 3,9 let a nejstarSimu 12,4 let, Siroky rozptyl doby, mezi vstupnim a vystupnim vySetfenim
(219,9 £ 43,3 dni) a nepfitomnost kontrolni skupiny jsou limity této studie. Dale bychom do této
problematiky mohli zafadit uréitou subjektivnost béhem goniometrického vySetieni, ktera je
vSeobecn¢ znama a také, ze méfeni svalové sily probihalo pouze ve dvou métenich, misto tfi, coz

zpétné povazujeme za nedostatek prace. Vysledky prace byly podminény spolupraci s rodi¢i, ve
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smyslu dodrzovani kazdodenniho no¢niho ortézovani a protahovani minimalné 4x/tyden (tento nizsi
pocet byl indikovan z diivodu, ze rodi¢iim byly doporuceny dalsi pohybové aktivity, které¢ mohou
v dany den suplovat potiebu protahovani u chodicich pacientil) a piesnosti ortotikl pti vyrobé ortéz.
Jak jiz je vySe zminéné ruSivym faktorem bylo u dvou probandii nachlazeni a pozdéj$i nemoc, diky
které doslo k prodlouzeni monitorované¢ho obdobi. Samoziejmé jsme si védomi, ze vysledky mohou
byt zkresleny motivaci a spolupraci chlapcti v dany den méteni, ale také pfitomnou tinavou nebo
nevyspanim. Vzdy byli slovné¢ povzbuzovani k co nejlepsimu vykonu. Soucasné si uvédomujeme i
urcitou miru subjektivity terapeuta pfi méfeni a hodnoceni vybranych §kél, zejména pii méteni
svalové sily ruénim myometrem, kdy terapeut musi byt schopen davkovat stejny odpor, jako vyviji
sam pacient. Autorka prace se toto vSe snazila dodrZet.

Po ukonceni Sestimésicni terapie, kterd sestdvala z nocniho ortézovani pomoci AFO
a pravidelného domaciho protahovani a cvi¢eni na deseti pacientech s Duchennovou muskularni
dystrofii, kde pramérny vék byl 9,11 + 2,71, doslo ke statisticky vyznamné zméné pouze v piipadé
pasivniho rozsahu flexe kolenniho kloubu na pravé i levé dolni koncetiné. Hodnota flexe PDK se
zvysila o 8% a u LDK o 9%. Dale doslo ke statisticky signifikantni zméné v bodovém skore NSAA.
V priiméru doslo ke zhorSeni vysledkl po terapii o 10%.

Priimérna hodnota NSAA — bodované skore, zde doslo po terapii ke zhorSeni z primérnych
22,9 £ 9,92 bodti na 21,2 £+ 7,74 bodu. V Casovych testech se zvysi potiebny ¢as k vykonani testu.
V testu Béh na 10m doslo k navySeni z ptivodnich 9,31 £+ 5,77 na 10,43 + 3,48 sekund a v testu
Vstavani ze zemé doslo k navySeni z ptivodnich 8 + 6,08 na 9,85 + 8,71 sekund.

Tato Skala vypovida o funk¢nich dovednostech pacienta, je pochopitelné, ze béhem tak
dlouhého obdobi doslo u pacientti, kteti dosahuji primérného véku 9,11 + 2,7 let ke zhorSeni ve
vSech 3 hodnocenych modalitach (bodové skore, Casové testy). Je zajimavé, ze opravdu néktefi
chlapci, ktefi jsou na 1é¢bé kortikoidy, byli schopni poskoku snozmo ¢i na jedné/ druhé noze pred i
po terapii. Potvrdil se, medikament6zni efekt u téchto pacientii. (Mazzone et al., 2012) Neékteti
chlapci spliovali faktory zvySeného rizika usednuti na vozik do 2 let, které vytvotila Mazzone et al.
(2012). Mezi tyto faktory autofi studie fadi vysledky NSAA v hodnoté 18 bodu, v béhu na 10m cas
7 sekund a vice, v testovani Gowersova manévru (vstavani ze zem¢ do stoje ze supinacni polohy)
v ¢ase vys$Sim nez 10 sekund. Cela skupina se vV priméru do téchto kritérii vejde pouze v ¢asovych
testech, ne v samotném bodovém skore. Av§ak musime pfiznat, Ze u pacientl, ktefi odpovidaji
témto kritériim v nasi studii, maji opravdu vyznamné obtiZe s chiizi na vzdalenosti 50m.

Primérna hodnota BI u skupiny s 10 probandy zlstala identick4 (hodnota pted terapii 85,5 +
7,88 bodl a po terapii 85,5 £ 10,59). Z vysledku dotazniku vyplyva, Ze u chlapct v priméru

nedoslo ke zhorSeni v oblasti sebeobsluhy a celkovée skupina odpovida lehké zavislosti béhem ADL.
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Vékovy rozptyl skupiny odpovida i tvrzeni dle Beenaker et al., ktery poukazuje na vyrazné obtize
béhem ADL az v pozdnich stadiich onemocnéni, zatimco v jeho pocatcich nejsou obtize témét
znatelné. BohuZzel se ndm nepodatila najit studie, kterd by zahrnovala skoére BI v urCitych fazich
nemoci.

Vysledky dotaznikd (n = 19) z Mikulova, kde rodi¢e hodnotili sebeobsluhy svych syni,
potvrzuji predesla tvrzeni. Skupina 1 (v€kovy primér 6,72 + 1,62) a skupina 2 (15,71 £ 1,16)
vykazuji toto prumérné skore: skupina 1 dosahla 83, 89 + 10,19 bodt a skupiny starSich chlapct
dosahla 15 + 5,98 bodi. U starSich chlapci jsou jiz vyrazné naruSené schopnosti béhem ADL,
spadaji do skupiny vysoce zavislych na pomoci druhych.

Vysledné hodnoty méteni svalové sily — myometrie se velmi 1i§i v jednotlivych métenych
pohybech. V celé skupiné nedoslo k signifikantni zméné na hladiné vyznamnosti, piesto v celé
skupin€ doslo k primérnému poklesu svalové sily o 2%. Tento vysledek odpovida vysledkim Lue
et al. (2012), ktery uvadii, Ze svalova sila ma u pacienti s DMD linearni prab¢h s piimou timérou
k v€ku, primérné ro¢ni snizeni svalové sily ¢ini 3,9% z normalni svalové sily. Tyto parametry
odpovidaji 1 nasi studii, kde doslo ke snizeni svalové sily o 2% béhem 219,9 + 43,3 dnt.

Déle Lu et Lue (2012) uvadi, ze ve 12 letech véku byva svalova sila pacienti s DMD
V pruméru snizena o 50% primérné svalové sily zdravych jedincti tohoto véku a Abresch et al.
(2009) dale uvadi, ze obdobi kolem 13. roku zivota je charakteristické snizenim svalové sily pod
uroven velikosti sily gravita¢ni, coz ma za nasledek ztratu schopnosti samostatné chlize. Bohuzel se
nam tedy nepodafilo zpomalit progresi postupné¢ho ubyvani svalové sily u pacientt s DMD.
Otazkou do budoucna je, jaky efekt by pfinesla kombinace cvic¢eni na zvySeni ¢i udrzeni svalové
sily, protahovanim a no¢nim AFO.

Vysledné hodnoty méieni PROM — goniometrie. Prestoze néktefi autofi oznacuji tuto
metodu za velmi subjektivni, Pandya et al. (1985) uvadi, ze vérohodnost u hodnoceni jednim
terapeutem je vysokd. Zde doslo ke statisticky vyznamné zméné pouze v ptipad€ pasivniho rozsahu
flexe kolenniho kloubu na pravé i levé dolni koncetin€é. Hodnota rozsahu pohybu pravého kolenniho
kloubu se zvysila z 146,4 + 13,41 na 157,9 + 4,65, rozsah se primérné zvysil o 8% (p = 0,02).
Rozsah pohybu extenze levého kolene se z pavodnich 146,7 + 15,05 zvysil na 157,5 + 6,02, doslo
ke zvétSeni rozsahu o 9%. Statisticka signifikance byla p= 0,04.

Pozitivnim vysledkem je, ze nedoslo k statisticky vyznamné zmén€ omezeni pohybu DF, ale
na druhou stranu ani ke zvétSeni tohoto rozsahu. Se zvySujicim se v€kem dochéazi k omezeni

hybnosti kloubli dolnich koncetin, zejména v oblasti hlezennich kloubi a kyc¢elnich kloub.
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Diskuze k vyhodnoceni dotazniki

Pro lepsi uspotadani, skupinou 1 myslim skupinu 10 proband z DP a ozna¢enim skupina 2
myslim 19 probandii z konference Mikulov. Dotaznik vzdy vyplioval jeden z rodict.

Zajimavé vysledky uvedli rodi¢e (skupina 1) do dotaznikt, kde byli dotazani na metody, se
kterymi se dosud setkali. Dokonce 90% rodi¢t se setkalo s protahovanim a masazemi, 60%
s kondi¢nim cvicenim, 50% s Vojtovou reflexni lokomoci, 40% se senzomotorickou stimulaci, 30%
s Bobath konceptem, 20% se synergickou reflexni terapii ¢i kraniosakralni terapii a pouze 10%,
tedy jeden pacient se setkal s respiracni fyzioterapii. Tyto vysledky pftili§ neodpovidaji tomu, co
bychom od téchto rodict chtéli slySet z pohledu fyzioterapeuta a zaroven neodpovidaji ani obecné
znamym principim péce o tyto pacienty (Bushby et al, 2009, 2010). Fyzioterapie u pacientl
s DMD by méla sestavat z prevence vzniku kontraktur pomoci aktivniho i1 pasivniho protazeni
(Stevens, 2006), metod na neurofyziologickém podkladu (Bitnar et LepSikova in Kolat, 2009,
S. 328), respiracni fyzioterapie (Bushby et al., 2010) a dale z metod na udrZeni svalové sily —
cviceni dle svalového testu (Vacek, 2005).

Vysledné odpovédi skupiny 1 na otazku: ,,Jak Casto navStévujete fyzioterapeuta? byly
mirné piekvapivé: 20% navstévuje fyzioterapeuta 2x/ tyden, 10% 1x/tyden, 30% 1x/2 tydny a dale
po 10% 1x/mésic, 1x/2 mésice, 4x/rok a 10% probandil navstévuje fyzioterapeuta 1x za rok. Na
tutéz otazku odpovédéla skupina 2 nasledovné: 28% pacientli dochazi na fyzioterapii 1x/tyden, 22%
dochazi 1x/mésic, dalSich 22% nedochazi vibec, 17% navstévuje fyzioterapeuta 2x/tyden, 6%
dochazi 2x do mésice a zbylych 5% dochazi na rehabilitaci 1x / 2tydny.

Dle mého nazoru frekvence navstév u fyzioterapeuta je zavisla na aktudlnim stavu pacienta.
V nékterych obdobich jsou adekvatnéjsi intenzivnéjSi navstévy — pocatek onemocnéni, obdobi
obtizi se samostatnou chlizi, obdobi na voziku z divodu prevence skolidozy. V jinych, méné
naro¢n¢jSich obdobich nejsou nutnad kazdotydenni setkani. V takovych ,,udrzovacich* obdobich jde
spiSe o kontrolu progrese stavu pacienta (zejména rizikovych oblasti), obcasnou obménu cviki,
zatazeni nového prvku z divodu urcité kompenzace nebo ujisténi rodicl, ze provadi terapii spravne.
Znovu zdiraznuji, Ze zalezi na potfebach pacienta a jeho rodiny, ale navstéva fyzioterapeuta 1x/rok
nebo nedochazet na fyzioterapii vitbec je u tak progresivniho neuromuskularniho onemocnéni na
zvéazeni. Bushby et al. (2010) uvadi, Ze ke kontrole u fyzioterapeuta takovychto pacientti by mélo
dochazet minimalné 1x/4 mésice a to z divodu otestovani funkénich zmén a zhodnoceni stavu, ne
samotné fyzioterapie. Slovné rodi¢e uvedli, Ze problém spatifuji v nedostatecné vzdélanosti
fyzioterapeuti ohledné tohoto onemocnéni, kromé¢ Prahy a Brna méli rodi¢e obtize sehnat
kvalitniho fyzioterapeuta, ktery je schopen (manualné€ i znalostmi) se postarat o jejich syna po

motorické strance.
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Na otéazku: ,,Jak dlouhou dobu stravite doma denné cvi¢enim?* odpovédéla skupina 1 takto:
60% cvi¢i denné po dobu 10 — 15 minut a 40% po dobu 15 — 30 minut. Tyto udaje odpovidaji
doporucované dob¢ cviceni. Bushby et al., (2010) uvadi, ze K pravidelnému protahovani u téchto
pacientti by mélo dochdzet minimaln¢ 4 — 6x/ tyden, v ambulantni fazi se zaméfenim na dolni
koncetiny a v dob¢, kdy je pacient zavisly na voziku i se zaméfenim na horni koncetiny. Na tutéz
otazku odpovédéla skupina 2, takto: 53% cvic¢i po dobu 10-15 minut, 37% po dobu 15- 30 minut
a 10% necvic¢i vitbec. Tyto vysledky jsou viceméné shodné se skupinou 1, az na 10%, které doma
necvici. Jedna se o nejstar$i probandy, kde ma fyzioterapie ohromnou roli, ale jednim z divodu
muze byt, Ze rodi¢e doma pravidelnou terapii nezvladaji.

Priimérny v&k probandl této diplomové prace byl 9,1 £ 2,7. V tomto obdobi dochazi
K postupné ztraté¢ samostatné chiize. Tomuto faktu odpovidaji i odpovédi 1. skupiny na otazku:
,,Jaky je vas aktudlni nejvétsi problém?* Pro 60% probandt je problémem obtizna chize do schodii
1 ze schodii a rovnéz chiize na delsi vzdalenosti. 20% probandii uvedlo, Ze Zadné obtize nevnimaji.
Odpoveédi jako unava nebo omezeni sobéstanosti uvedlo vzdy 10% probandi. Vysledné odpovédi
skupiny 2 na tutéz otazku se velmi li$i, podstatné $irSi ¢ast odpovédéla, ze je Zadné obtize netrapi,
az 42%. Problémy jako jsou skolidza patefe a psychické obtize (charakteristické pro chlapce jiz
zavislé na voziku) a vstavani ze zemé uvedlo vzdy 11% probandl a 5% probandl odpovédélo, Ze
hlavnim problémem pro n¢ jsou dechové obtize, opakujici se zlomeniny, shanéni dobrého terapeuta
a neujasnéna péce o starsi chlapce s DMD.

Jako odpovéd’ na otazku: ,,Jaké komplikace jste vnimali pfi noSeni AFO?*“ u 1. skupiny 50%
probandi uvedlo, Ze mélo potiZze s usinanim, 40% nevnimalo zaddné komplikace a pouze 10%
pacienti mélo potize s vyrdzkou ¢i pocenim. RodiCe dale slovné sdélili, ze si mysli, ze
komplikace s plastovymi ortézami jsou vSeobecné znamé. Po Upravach v ortotice FNM doslo ke
zlepSeni subjektivniho vnimani u 3 z 5 probandi. Moznost uprav je dulezitou moznosti ve
spolupraci s ortotikem, at’ uz se jednd o zmékceni vnittku ortézy, vyménu Sroubti ¢i lepicich pasek.

Zavérem tedy, po Sesti mésicni terapii se nam nepodafil prokédzat efekt nocniho ortézovani
a pravidelného protahovani a cviceni na sledované skupin€¢ 10 pacienti s DMD. Po terapii doslo
k signifikantni zméné pouze v parametru PROM flexe kolenniho kloubu bilateralné, doslo ke
zvetSeni rozsahu na PDK o 8% a na LDK o0 9%. A také v NSAA, kde doslo ke zhorSeni udaji po
terapii 0 10%. Nepodafilo se nam prokazat pozitivni pfinos no¢niho ortézovani jako napf. Hyde et
al., (2000); Scott et al., (1981) ¢i Brooke et al., (1989).

AvsSak zpohledu fyzioterapeuta, autorka prace se zcela zasadné piiklani k noc¢nimu

ortézovani u pacientii s DMD, i pfes tento negativni vysledek. MoZnymi diivody, pro¢ se nepodatilo

97



Diplomova prace Vliv fyzioterapie a AFO na prodlouzeni
vertikalizace u pacientti s DMD

prokazat ocekdvany efekt, mize byt nedostatecna edukace rodicli ze strany terapeuta ohledné
spravnosti provadéni protahovani, nepravidelné protahovéani, nedodrZzovani no¢niho ortézovani
v doméacim prostiedi a také nevhodné vyrobené ortézy, kdy nedochazelo k protazeni AS. Zarovei
jsme si védomi, ze vétSina metfeni a hodnoceni az na BI mohou byt zkresleny, protoze jsou zavislé
na spolupraci ditéte, jeho motivaci a schopnosti spolupracovat. (Nair et al., 2001) Nepracovali jsme
s kontrolni skupinou, takze nelze objektivizovat vliv terapie na dvou na sob&é nezavislych
skupinach. Vzdy je otdzkou, k jakym zméndm, popfiipadé s jakou rychlosti by k témto zménam

dochazelo, kdyby u téchto pacientii neprobihala zZadna terapie.
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ZAVER

Cilem této diplomové prace bylo uceleni informaci o ortotickych moznostech v jednotlivych
fazich onemocnéni a také popis zmén stoje a chiize u pacientti s DMD. Soucasti prace je rovnéz ¢ast
zabyvajici se fyzioterapeutickymi pfistupy k tomuto onemocnéni. Dal$im cilem prace bylo
poukézani na dulezitost v€asné indikace ortotickych pomucek a fyzioterapie, diky kterym je mozné
prodlouzit obdobi samostatného stoje a chiize u téchto pacientli az o n¢kolik let.

Po ukonceni Sestimésicni terapie, kterd sestdvala z nocniho ortézovani pomoci AFO
a pravideIného domaciho protahovani a cviceni na deseti pacientech s Duchennovou muskularni
dystrofii, kde primérny vék byl 9,11 £ 2,71, doslo ke statisticky vyznamné zméné¢ PROM a NSAA.
Piijimame alternativni hypotézu HI1A, doSlo k signifikantnim zméndm hodnot NSAA, jak
v prumérném vysledku bodového skore, tak i casovych testech. V primérném bodovém skore doslo
ke zhorSeni — k niz§imu poctu ziskanych bodii a v asovych testech k navySeni primérného
potiebného Casu k vykonani téchto testii. Dale potvrzujeme alternativni hypotézu H2A, ktera tvrdi,
ze doslo ke zménam hodnot svalové sily pred terapii a po ni, ale jiz bez statistické signifikance.
Stejné tak doSlo ke zménam hodnot pasivnich rozsahti v kloubech, potvrzujeme tedy 1 alternativni
hypotézu H3A, kde doslo k signifikantni zméné pouze v PROM flexe kyCle na pravé i levé
koncetin€. Hodnoty PROM se u PDK zvysily o 8% a u LDK o 9%. U vyhodnoceni dat BI se
hodnoty po terapii nelisi od hodnot pted terapii, potvrdila se tedy nulova hypotéza H40.

Dalsim cilem prace bylo zhodnoceni dotaznikii (od probandi DP a také od 19 probandii
z konference - Mikulov 2013), které byly vyplnény rodi¢i. Vysledky dotaznikli jsou rozebrany
Vv kapitole Vysledky prace.

Zaveérem, po Sesti mésicni terapii se nam nepodafilo prokazat pozitivni efekt nocniho
ortézovani a pravidelného protahovani a cvi¢eni na sledované skupiné 10 pacienti s DMD. Mezi
mozné duvody fadime nedostatecnou edukaci rodi€l ze strany terapeuta ohledné spravnosti
provadéni protahovani, nepravidelné protahovani, nedodrzovani no¢niho ortézovani v domacim

prostiedi a také nevhodné vyrobené ortézy, kdy nedochézi k protazeni AS.
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PRILOHY

Priloha €. 1: Dotaznik dle Barthelové

INDEX SOBESTACNOSTI DLE BARTHELOVE

PACIENT,

ROCNIK

DATUM

HODNOCENY ASPEKT

POPIS

BODOVACI SKORE

1. NAJEDENI, NAPITI

SAMOSTATNE BEZ POMOCI

10

S POMOCI

NEPROVEDE

2. OBLEKANI

SAMOSTATNE BEZ POMOCI

10

s POMOCI

NEPROVEDE

3. KOUPANI

SAMOSTATNE BEZ POMOCI

10

s POMOCI

NEPROVEDE

4. OSOBNIi HYGIENA

SAMOSTATNE NEBO S POMOCI

NEPROVEDE

5. KONTINENCE MOCI

PLNE KONTINENTNI

10

OBCAS INKONTINENTN{

INKONTINENTNI

6. KONTINENCE STOLICE

PLNE KONTINENTNI

10

OBCAS INKONTINENTNI

INKONTINENTNI

7.POUZITIWC

SAMOSTATNE BEZ POMOCI

10

S POMOCI

NEPROVEDE

8. PRESUN LUZKO - ZIDLE

SAMOSTATNE BEZ POMOCI

15

S MALOU POMOCI

10

VYDRZI SEDET

NEPROVEDE

9. CHUZE PO ROVINE

SAMOSTATNE NAD 50 M

15

SPOMOCI 50 M

10

NA VOZiKU 50 M

NEPROVEDE

10. CHUZE PO SCHODECH

SAMOSTATNE BEZ POMOCI

10

S POMOCI

NEPROVEDE

HODNOCENi SOBESTACNOSTI DLE BARTHELOVE

0-40BODU VYSOCE ZAVISLY
45 - 60 BODU ZAVISLOST STREDNIHO STUPNE
65 - 95 BODU LEHKA ZAVISLOST

100 BODU NEZAVISLY

ZDROJ: INTERNETOVE STRANKY WWW.VNLXF.CZ

(http://cmp-manual.wbs.cz/skaly/bartel_index/index_sobestacnosti_dle_barthelove.pdf)
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Priloha €. 2: Zaznamova arch NSAA

North Star Clinical Network: the North Star Ambulatory Assessment

North Star Ambulatory Assessment — Score Sheet

Activity 2 1 0 Comments
Stands upright, still and Stands still but with some
symmetrically, without degree of compensation (e.g. | Cannot stand still or
1. Stand compensation (with heels flatand | on toes or with legs abducted | independently, needs
legs in neutral) for minimum count | or with bottom stuck out) for support (even minimal)
of 3 seconds minimum count of 3 seconds
Loss of independent
. Persistent or habitual toe ambulation — may use
2. Walk Walks withiheoktoe-ontiat-iodted walker, unable to heel-toe KAFOs or walk short
gait pattern 5 : -
consistently distances with
assistance
Keeping arms folded
3. Stand up Starting position 902 hips and With help from thighs or push Unable
from chair knees, feet on floor/supported on | on chair or prone turn
abox step.
. Stands but either
4. Stand on ﬁg?&gﬁ;ﬂ;%?:o[ﬂ%?g manner momentarily or needs a lot of Unable
one leg - right nd fixation e.g. by knees tightly
segants adducted or other trick
: Stands but either
5. Stand on (Arg?i;(;t?éanr;c:;?cao[ﬂf;?g manner momentarily or needs a lot of Unable
one leg - left Seconds fixation e.g. by knees tightly
adducted or other trick
6. Climb box Goes up sideways or needs
step - right Faces step — no support needed support Unable
7. Climb box Goes up sideways or needs
step - left Faces step — no support needed support Unable
8. Descend Faces forward, climbs down Sideways. skips down or
box step - controlling weight bearing leg. No n'eedv: syu t np Unable
right support needed ppo
Faces forward, climbs down i .
g‘og?‘ge".feﬂ controlling weight bearing leg. No E;de%‘giyj‘ sk:tps dowinior Unable
P support needed Ppo
Starts in supine — may use one Selt assistance e.g:—pulls
10. Gets to Fahdito assri)st Y on legs or uses head-on- Unable
sitting hands or head flexed to floor
. — ’ (a) NEEDS to use
1-Hisg'trom | From supine - no ev'ndence of Gowers’ evident external support object Time:(00:08):::ccuuamvasiniiza
floor Gowers’ manoeuvre 3
e.g. chair OR (b) Unable
In supine, head must be lifted in Head is lifted but through
12. Lifts head mid-line. Chin moves towards s;dg flexion or with no neck Unable
chest flexion
Both feet at the same time,
13. Stands on | clearly standing on heels only Flexes hip and only raises
Unable
heels (acceptable to move a few steps forefoot
to keep balance) for count of 3
Both feet at the same time, clear .
14. Jump the ground simultaneously One foot after the other (skip) | Unable
15.Hopight Clears forefoot and heel off floor Able bend kfieaiandfaiso Unable
heel, no floor clearance
16. Hop left Clears forefoot and heel off floor Able bend knee and raise Unable
leg heel, no floor clearance
Both feet off the ground (no
17. Run (10m) douple stance phase during Duchenne jog Walk Time«(0008). < wssarnnas
running)
TOTAL= /34
* See definition page 1
Muscular
Clinical Network
Page 3 of 3

(http://lwww.muscular-dystrophy.org/assets/0000/6388/NorthStar.pdf)
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