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Moznosti vyuziti kompenzacnich pomiicek u déti se spinalni

svalovou atrofii

Abstrakt

Spinalni svalova atrofie (SMA) je geneticky podminéné, vzacné onemocnéni, které
zpisobuje ochabovéni svalstva. V zavislosti na typu nemoci se onemocnéni za¢ina
projevovat jiz vutlém détském veéku. SMA se projevuje postupnym svalovym
ochabnutim, kdy svalova slabost je symetricka vice vyjadiena v oblasti svalstva pletencii
dolnich, mén¢ hornich koncetin. Nervosvalové onemocnéni omezuje déti v jejich
kazdodennim zivot€. Jsou zavislé na invalidnim voziku, na pomoci druhé osoby pfi
oblékani, hygiené a postupné potiebuji pomoc pti vSech béznych ¢innostech. Vybér
vhodnych kompenzacnich pomtcek a cilené fyzioterapie je u téchto pacientli velmi

diilezity.

Hlavnim cilem price bylo zmapovat moZznosti a vyuziti kompenzacnich pomicek
Upacienti s SMA ana zakladé¢ kineziologickych rozbordt navrhnout vhodné

kompenzaéni pomucky a zjistit efektivnost u pomucek jiz pouzivanych.

rowr

Teoreticka ¢ast se zamétuje na popis nemoci, jeji ptiznaky, diagnostiku a moznosti 1é¢by.
Dale v teoretické Casti zminuji nejcastéjsi muskuloskeletalni obtize u pacientti s SMA,
moznosti rehabilita¢ni 1é¢by a piehled kompenzacnich pomucek, které jsou u pacientl

s SMA velmi dulezité.

Prakticka ¢ast je zaloZena na kvalitativnim vyzkumu, kde jsou zpracovany kazuistiky ¢tyt
déti se spinalni svalovou atrofii. Vyzkum obsahuje kineziologicky rozbor, anamnézu,
vySetfeni aspekci, palpaci a také byl proveden motoricky test (Hammersmith SMA-
funkéni motorickd Skala). Na zéklad€ vySetfeni byl zhodnocen efekt dosud pouzivanych
kompenzacnich pomucek. V praktické €asti jsem dale zjistovala formou rozhovoru
informace o kompenzaénich pomuckach. Zajimal mé nazor rodi¢i na dostupnost
a efektivnost pomicek a ddle mé zajimalo jaké konkrétn€ pomicky déti pouzivaji i

pouzivaly. Na zaklad¢ ziskanych informaci od rodi¢t déti s SMA jsem vypracovala letak,

vvvvvv
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Possibilities of using compensatory aids in children with spinal

muscular atrophy
Abstract

Spinal muscular atrophy (SMA) is a genetically conditional, rare disease that causes
muscle weakening. The disease starts to develop at an early age depending on the disease
type. SMA manifests with gradual muscle weakening, when the muscle weakness is
symmetrical and more occured in the area of the muscles of rather the cingulum membri
inferioris than cingulum membri superioris. This disease limits children in everyday life,
they are dependent on a wheelchair, on the help of another person when getting dressed,
doing hygiene and gradually, they need help when doing every regular activity. The
selection of suitable compensatory aids and targeted physiotherapy is very important in

case of these patients.

The main objective of the work is to map the possibilities and utilizations of
compensatory aids in case of SMA patients and based on the kinesiological analyses,
suggest suitable compensatory aids and find out the effectivity of the aids used.

The theoretical part is focused on the disease description, its symptoms, diagnostics and
treatment possibilities. Furthermore, in the theoretical part, | mention the most common
musculoskeletal issues in SMA patients, the possibilities of rehabilitation treatment and

compensatory aids, that are very important in case of SMA patients.

The practical part is based on qualitative research, where the casuistries of four children
with spinal muscular atrophy are processed. The research consists of a kinesiological
analysis, anamnesis, the examination of aspects, palpations and a motor skill test was also
done, (Hammersmith SMA-functional motor scale). Based on the examination, the effect
of the so far used compensatory aids was evaluated. In the practical part, | was also
finding out, in the form of an interview, information about compensatory aids. | was
interested in the opinion of parents, on the availability and effectiveness of the aids and

furthermore, | was interested in the specific aids children have been using or used.
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1 UVOD

Problematika spinalni svalové atrofie (SMA), m¢ zacala zajimat od prvni chvile, co jsem
se s touto vzacnou nemoci setkala. Mam moznost setkavat se s détmi, které touto nemoci
trpi atravit snimi cas na letnich tdborech jako asistentka. Vybér vhodnych
kompenzaénich pomucek a cilené fyzioterapie je u téchto déti velmi dulezity, zlepSuje

kvalitu Zivota.

Jednd se o nevylécCitelné a postupné progredujici onemocnéni motoneuronu, tj.
onemocnéni neurond, které odpovidaji za védomé pohyby svalii pro béhani, pohyby hlavy
i polykani (Ko¢ova, 2017). Spinalni svalovou atrofii trpi 122 déti (k 26. 5. 2018) v Ceské
republice (Hlavica, 2018). Toto onemocnéni omezuje déti v kazdodennim zivoté, jsou
odkazany na invalidni vozik, na pomoc druhé osoby pii oblékani, hygien¢ a postupné
potiebuji pomoc pii vSech béznych ¢innostech (Brizkova, 2019). Onemocnéni klade
vysoké fyzické 1 psychické naroky nejen na samotného postizen¢ho jedince, ale
predevsim na osoby blizké, cozZ jsou v prvni fadé rodice déti. Ti se musi smifit s faktem,
ze se jejich potomek z nervosvalového onemocnéni nevylééi a ze mu musi byt plné

k dispozici.

U déti se spindlni svalovou atrofii je velmi dulezit¢ dbat na komplexni rehabilitaci,
zejména na protahovani svall, které maji tendenci ke zkraceni, Casto poté dochazi ke
vzniku svalovych kontraktur. Velky diraz také klademe na dechovou terapii a na vybér
vhodnych kompenzaénich pomicek. Zvlasté velkou pozornost je tieba vénovat uzivani
vertikalizacnich stojant a vybéru voziku. Pfi jeho volbé je dulezité¢ dbat na spravny sed
a stabilitu trupu. Déti s SMA travi ve voziku vétSinu svého Casu, a proto je velmi dilezité,
aby jim vozik zajiStoval dostatecné pohodli a zaroven, aby co nejvice zamezil rozvoji
deformit patefe. Pravé tématem vybéru vhodnych kompenzacnich pomticek bych se
chtéla ve své praci zabyvat. Jak a kde mohou rodi¢e pro své nemocné dité pomuicku
ziskat, zda jsou potteba finan¢ni prostiedky, popiipadé, zda je moznost whrady

pojistovnou.

Svou praci bych chtéla poukazat na zavaznost tohoto onemocnéni a na nelehkou roli
rodicu, ktefi se o takto postizené dité staraji. Byla bych rada, kdyby mé prace mohla
slouzit jako stru¢ny piehled aktudlnich kompenzac¢nich pomticek, které jsou pro déti se

SMA vhodné.



2 SOUCASNY STAV PROBLEMATIKY
2.1 Spindlni svalova atrofie

Spinalni svalova atrofie (SMA) je geneticky podminéné, vrozené onemocnéni periferniho
nervu, které vznika na podkladé degenerace nervovych bun€k v prednich rozich miSnich,
piipadné motorickych bulbarnich jader. Postizeni periferniho motorického neuronu se
projevuje postupnym svalovym ochabnutim (Kocova, 2017). Svalova slabost je
symetricka, vice vyjadiena v oblasti svalstva pletenct dolnich, méné i hornich koncetin.
Dit¢ ma funk¢ni pohyby drobnych svalti rukou a nohou. Postizeno je 1 Svalstvo trupu, Sije
a hrudniku, zatimco branice je vétSinou usetfena az do pozdéjsich stadii nemoci (Menkes,
2011). Onemocnéni ma riznorody prubéh, proto se klinicky obraz a jednotlivé symptomy
U pacientti lisi. Rychlost postupu onemocnéni zalezi na mnoha faktorech. Klinicky se
SMA projevuje poruchou vertikalizace, neschopnosti samostatn¢ se posadit, postavit ¢i
samostatné chodit. U tézsich forem byvaji zasaZeny 1 hlavové nervy, jsou napiiklad
patrné spontanni pohyby jazyka, tzv. fascikulace. V pozdéjsich stadiich onemocnéni se
objevuje slabost polykacich a pozdéji dychacich svalii. Slabost dechovych svala (tzv.
respiracni insuficience) je nejcastéjSim ditvodem piedcasné¢ho tmrti. DéEti s diagndzou
SMA nemaji postiZzeny intelekt, i pfes nékdy vyznamné motorické postizeni se jedna

0 chytré a bystré déti (Haberlova, 2015).

Kocova (2017) ve své knize tika, ze vyskyt nemoci v populaci je ptiblizné 1 novorozenec
na 6000 narozenych a asi 1 osoba ze 40 osob je prenasetem této nemoci. V Ceské

republice se k roku 2018 vyskytuje 122 takto postizenych déti (Hlavica, 2018).

2.2 Klasifikace onemocnéni

Spinédlni svalova atrofie je onemocnéni geneticky podminéné. Z ndzvu onemocnéni
vyplyvaji ditlezité skutecnosti — Ze plivod je v miSe a nasledkem je tibytek svalové hmoty
— atrofie (Kocova, 2017). Toto onemocnéni popsali a publikovali nezavisle na sob¢ jiz na
konci 19. stoleti dva neurologové a patologové — Guido Werdnig jako: svalova atrofie
misniho ptvodu, a Johann Hoffmann: spinale muskelnatrophien. Odhalili i dédi¢nou
0 sto let pozdéji, roku 1995, se podatilo presnéji identifikovat geneticky podklad vyskytu

onemocnéni ana vyzkumu presného mechanismu plsobeni genu a jeho produktu,



bilkoviny, se pracuje dodnes. Gen SMN (survival motor neuron gen) se stara o normalné
dlouhé pifezivani motoneuront ptednich rohti miSnich. Diagnéza SMA je rozhodnuta na
zakladé vyskytu dvou nebo jedné mutace genu SMN. Pokud se tento gen netvoii dle
potfeb organismu, builky motorickych neuronti odumiraji predCasné, zanika nervové
vlakno a sval, ktery nema inervaci, rovnéz strdda aneni schopen normadlni funkce

(Kocova, 2017).

SMA je rozdélena do kategorii podle lokalizace klinickych obtizi, motorického maxima
pacienta, véku pocatku obtizi, typu dédi¢nosti a progresi choroby. V praxi se setkavame
prevazné s klasickymi proximalnimi formami (Haberlova, Hedvi¢dkova, 2002). SMA typ
I-Werdnig-Hoffmannova nemoc-tézka klinicka forma, SMA typ II-stfedn¢ t€zka klinicka
forma (nejcastéjsi vyskyt), SMA typ Il1-Kugelberg-Welanderova choroba-lehka klinicka
forma, nékteré publikace uvadéji také SMA typ IV-Arantv-Duchenneiiv syndrom-vlastni

adultni forma.

22.1 SMAtypl

Tento typ SMA se nazyva Werdnig-Hoffmannova nemoc nebo také infantilni forma
ptipadli SMA. Ptiznaky jsou Casto patrné jiZ pfi narozeni, nebo se rozvijeji do 6 mésicli
veku. Ve 35 % matky udavaji snizené pohyby plodu jiz intrauterinng. V klinickém obraze
je pritomna rychle se zhorSujici svalova slabost, ktera je lokalizovana spiSe proximalné,
hypotonie s hyporeflexii az areflexii. Casté byvaji také fascikulace jazyka. Takto
postiZzené déti nikdy nejsou schopny samostatného sedu, pfitomny mohou byt sekundarni
deformity skeletu a flekéni kontraktury koncetin. Postizeny jsou ibulbarni funkce
(vymizeni davivého reflexu, polykani...), které predstavuji nepifiznivou prognostickou
znamku, ktera primérnou dobu Zivota sniZuje na 6 mésict (Haberlova, Hedvi¢akova,
2002). Ve vétsin¢ piipadid je nemoc fatdlni do 3 let Zivota, s umrtim zpravidla na

komplikace respiracni insuficience ¢i interkurentni infekce (Menkes, 2011).

222 SMAtyp Il

Jedna se o stfedné tézkou klinickou formu-nejcastéjsi formu v§ech SMA, udava se az 45
% (Haberlova, Hedvicakova, 2002). Ke klinické manifestaci dochazi jiz v kojeneckém
obdobi, u vétSiny déti se prvni ptiznaky objevi do veéku 5 let (Kocova, 2017). Svalova

slabost je ve vétsing ptipadd symetrickd, vice vyjadiena na pletencich dolnich koncetin,
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Casto byva patrna i jejich rstova retardace. Velmi Casto dochazi k rozvoji svalovych
kontraktur a vznikaji vyrazné svalové hypotrofie. Déti s SMA 1l. typu nikdy nejsou
schopny samostatného stoje ¢i chize (Haberlova, Hedvicakova, 2002). Tento typ
vétSinou nema bulbarni symptomatiku a jejich onemocnéni ma méné maligni pribéh
(Menkes, 2011). Pfi chronickém pribehu vznikaji sekundarni deformity hrudniku
s tézkou neuromuskularni skoliozou (Kocova, 2017). VétSina déti je schopna
samostatného sedu, nékteré pottebuji pomoc, aby se do spravné polohy dostaly, nikdy
vSak nejsou schopny samostatného stoje ani chiize. Chlapci byvaji postizeni Castéji
a jejich klinicky pribéh je tézsi, déti s postizenim se zpravidla dozivaji 2.-3. dekady

zivota, dominantni formy pak az do pozdni dospélosti (Jedlicka, Keller, 2005).

2.2.3 SMAtyp I

Tento typ SMA se nazyva Kugelberg-Welanderova choroba nebo také lehka klinicka
forma, juvenilni ¢i adultni forma. Tvofi zhruba 8 % vSech SMA, zatim z neznamych
pfi¢in je zde vysSi procento postizenych chlapci (Haberlova, Hedvicdkova, 2002).
Onemocnéni ma chronicky prabéh, postizeno je pfedev§im proximalni svalstvo dolnich
koncetin, kter¢é muize byt asymetrické. U vétSiny nemocnych se v prubéhu progrese
onemocnéni pridruzuje svalova slabost pletencového svalstva hornich koncetin a klesa
sila trupového svalstva (D"Amico et al., 2011). Progrese onemocnéni neni tak vyrazna
jako u pfedchozich dvou typd, v né€kterych piipadech je stupniovita, ale mize se
| zastavovat. Pribéh onemocnéni je individualni, u nékterych nemocnych nedochazi ke
zhorSeni (Jedlicka, Keller, 2005). Mezi dal$i symptomy patii tremor rukou, postiZeni

mimického svalstva a jazyka (Muntau, 2009).

224 SMAtyp IV

Vlastni adultni forma nebo také Aranv-Duchenneliv syndrom klinicky manifestuje
v dospélosti, zpravidla okolo 35. roku véku. Progrese je obvykle velmi pomala, tento typ
SMA nemocné vyrazné neinvalidizuje ani nezkracuje jejich vék (Jedlicka, Keller, 2005).
Tento typ SMA ma spiSe distalni formu, postihuje pfedev§sim drobné svaly na rukou
anohou. Ve vétsiné piipadd je pacient schopen samostatné chlize az do pozdni
dospélosti. Respiracni insuficience, skoliéza ¢i poruchy polykéani jsou vzacné (Kolb,

2011).
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2.3 Diagnostika SMA

Diagnostika SMA  je zalozena na anamnéze, molekularné-genetickém
a elektromyografickém vysetfeni. V klinickém obrazu dominuje postizeni proximalnich
svali, sekundarnim dusledkem je neuromuskularni skolioza a porucha vertikalizace.
Elektromyografické vySetfeni prokaze snizeny pocet aktivnich motorickych jednotek a
pfitomnost nepfiméfené velkych akénich potenciali. U nékterych pacientd je mirny
pokles rychlosti vedeni motorickymi nebo senzitivnimi vlakny perifernich nervt (Kraus,
2016). Obvykle se také provadi svalova biopsie. Genetické vySetieni se u SMA vyuziva
predevsim ke stanoveni pfesné diagnézy a také jim muizeme zjistit, kdo z rodiny je

pfenasecem onemocnéni (Simard, 2011).

Tizenym cilem vySetfeni je urceni piesné diagndzy a zjisténi typu SMA. Zamérem je také

stanoveni genetickych rizik u jednotlivych ¢lent rodiny (Vondracek et al., 2007).

Pfesna diagnéza SMA je rozhodnuta na zakladé vyskytu dvou mutaci genu SMN1
(genotyp recesivniho homozygota) nebo nosice jedné mutace (genotyp heterozygota
zdravého ptfenaSece). Genetickou konzultaci délime na prediagnostickou
a postdiagnostickou. Prediagnostické genetické vysetieni se provadi u pacienttl, kterym
dosud nebyla ur¢ena diagnéza SMA. MuzZe se jednat o jedince zcela zdravého, u kterého
hrozi riziko projeveni onemocnéni, v souvislosti s postizenim blizkého ptibuzného.
Prediagnostické vySetfeni se také provadi u pacientd suréitymi projevy SMA, kde
diagnéza neni zcela ziejma z divodu nizkého véku ¢&i lehkému pribéhu nemoci.
Postdiagnostické genetické vySetfeni se déla u pacientli, kterym jiz byla stanovena
klinicka diagnéza a genetické vySetfeni slouzi pouze k potvrzeni SMA. V piipadé
vyskytu SMA vrodiné by méla byt viem c¢leniim nabidnuta genetickd konzultace

a genetické vysetfeni (Matikova, 2011).

2.4 Nejcastéjsi muskuloskeletalni obtize pacientit se SMA

2.4.1 Skolioza

Dle Spole¢nosti pro vyzkum skolidzy je skolidza stranové zaktiveni patefe v rozsahu 11
a vice stupnu (Kolafr et al., 2009). Jedna se o deformitu ve frontalni roving, soucasné je
patet rotovana v roving transverzalni a v rovin¢ sagitalni dochazi ke vzniku hyperkyfozy.

Miuzeme tedy fici, Zze se jednd o trojrozmérnou deformitu patefe (Repko, 2010). Pii
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skolioze také dochazi k tvarovym deformacim jednotlivych obratld, kde nejvétsi zmény
jsou patrné na vrcholovych a prechodnych obratlich (Koléf et al., 2009). Za skoliotické

drzeni povazujeme docasné vychyleni pateie z riznych davodi.

Pii skolidze nedochazi pouze k deformacim na patefi, ale také k deformacim hrudniku,
piesnéji zeber. Na konkavni strané hrudniku dochdzi k vtlaceni a Zebra jsou natlacena
k sob&. Na stran¢ konvexni Zebra vytvareji gibbus, jsou roztazena (Kolaf et al., 2009).
Lopatka je na konvexni stran¢ taZzena kranialn¢ a lateraln¢ a hieben kosti kyc¢elni postaven
nize nez na opacné stran¢, coz muze unemocnych vyvolavat pocit zkraceni dolni

koncetiny na konkavni strané (Kolar et al., 2009).

Vyskyt skoliotické deformity u déti s SMA byva velmi Casty a zdvazny-jednd se o tzv.
neuromuskuldrni skolidzu, kterd vznikd pii poruchdch CNS, u centralnich a perifernich
paréz a pii primarnich svalovych onemocnénich (Kolaf et al., 2009). U SMA 1. typu je
K vyraznému funkénimu omezeni, zmény nejsou tak vyrazné. Velmi dilezité je
poskytnout skoliotickym deformitam patefe pravidelnou rehabilitaci a odbornou péci

(Repko, 2008).

U pacientd se SMA, ktefi ztratili schopnost chlize byla zji§t¢na mnohem rychlejsi
progrese skolioticke kiivky. Vyss§i progrese skoliotické kiivky je také spojena s ristovym
obdobim (Tsirikos, 2006). Novakova (2006) sumarizuje vysledky nékolika studii, které
se zabyvaly rychlosti progrese skoliotické kiivky u pacientd se SMA takto: , Studie
zabyvajici se pacienty se SMA 1l. typu, ukazuji na primeérny narist krivky 8 stupnu dle
Cobba za rok, jiné studie uvadeéji dokonce az 13 stupnii za rok. Studie, kterd se zabyvala
chodicimi pacienty se SMA IlI. typu ukdzala na nariist Cobbova ihlu jen o 0,6 stupnii za

rok. “
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Konzervativni terapie skolioz

Konzervativni terapie skolidoz zahrnuje piedev§im rehabilitacni 1é¢bu a korzetoterapii.
Cilem terapie u pacientli se SMA je zpomaleni progrese skoliotické kiivky a oddaleni
skolioz hraje pravidelna rehabilitace s vyuzitim vhodnych fyzioterapeutickych postupi,
které jsou uréené k ovlivnéni skolidzy a zpomaleni jeji progrese. Zakladem pro vybér
vhodného fyzioterapeutického postupu je kineziologicky rozbor, déile musime
respektovat typ skoliozy, velikost kiivky a také schopnost spoluprace pacienta (Kolaf et
al., 2009). Podstatou 1éCebné rehabilitace je cilena aktivace autochtonni muskulatury,
vytvofeni svalového korzetu, dale posileni bfiSniho svalstva, vyrovnani svalovych
dysbalanci ataké podpora spravného brani¢niho dychani (Blaha, 2005). Vhodnou
metodou je napiiklad Vojtova metoda, Klappovo lezeni, ¢i metoda Schrottové (Pavla,

2002).

U pacienti se SMA je vhodné vyuZivat korzetoterapii, jejimz cilem je zlepSit kiivku
pomoci podpor, ale pfedevSim zabranit dalSimu zhorSovani deformit patefe a udrzet
rovnovazné postaveni trupu (Kolar et al., 2009). Pouziti trupovych ortéz
U neuromuskularnich deformit patete byva casto komplikované (Repko, 2008). Zejména
umalych déti je efektivni vyuziti téchto ortéz ke korekci deformit patete (Krawczyk,
2011). Krbec (2008) ve své publikaci piSe, Ze korzetoterapie ma vyznam pouze
u rostoucich jedinct s dosud promeénlivou skoliotickou k#ivkou. Zlepseni skoliotické
kiivky se primérné pohybuje v rozmezi 2-4 stupiii. Vyznam noSeni trupové ortézy
u progresivniho vyvoje neni zcela jisty, navzdory korzetoterapii mize nadale dochazet ke
zhorSovani skoliotické kiivky (Krbec, 2008). Ocekavany vysledek zavisi na pfisném
reZimu pouzivani. Zpravidla je vyzadovano noSeni korzetu 23 hodin denné, odklada se

tedy pouze na osobni hygienu a cviceni (Krobot, 2009).

U sedicich pacienttl je také nutné dbat na kvalitni a stabilni sed, pevna a dobfe nastavena
zadova opérka a dobfe zvolend sedacka voziku jsou zasadni pii prevenci progrese
skoliozy (Novakova et al., 2006). Progreduje-li zakiiveni, vyuziva se pro sed uplatnéni
individualné zhotovenych plastovych ortéz, které se vyrabéji na podkladé odebraného
sadrového odlitku. Tyto ortézy se vyrabi na zaklad¢ rozsahu deformity a mista vrcholu

kiivky patete v zavislosti na aktivni kontrole drzeni trupu a hlavy (Krawczyk, 2011).
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Velmi vyznamnou kontraindikaci pti aplikaci korzetoterapie je snizeni vitalni kapacity
plic. K omezeni dechovych funkci dochazi vlivem tlaku, ktery vyviji piisobeni korzetu ¢i

ortézy na hrudnik (Krawczyk, 2011).

Operacni 1é¢ba skoliéz

Tézké neuromuskularni deformity patete vétsinou nelze korigovat pouze konzervativni
1écbou, ktera byva malo efektivni, ve vétSiné piipada se pfistupuje k 1écbé operacni
(Repko, 2008). Operacni terapie je doporucena nejastéji z téchto divodu: nestabilita
sedu, progredujici zhorseni kardiopulmonalnich funkci, nestabilita patete, bolesti zad,
tvorba dekubitii a omezeni oSetfovatelské péce. Pfedmétem operace byvaji nejcastéji
strukturélni kiivky (Repko, 2008). Nazory na operacni 1é€bu skolidz U pacienti se SMA
se 1i8i, v posledni dob¢ je operacni 1écba spiSe doporucovéna, zejména u SMA typu Il.
a lll. Operace je vhodna ve véku deset a vice let (Novakova et al., 2006). Nékteti operatéti
jsou zdrzenlivéjsi a upozoriiuji na mozné zhorSeni stavajicitho stavu po jakémkoliv
chirurgickém vykonu, jini poukazuji na vyrazné zlepSeni kvality zivota po operaénim
feSeni deformit patete. V kazdém pifipad€é je nutné operacni tfeSeni peclivé zvazit
a prihlizet pfi tom na prognozu diagnostikovaného onemocnéni a celkovy stav pacienta

(Repko, 2008).

Operace skolidz U pacientd S SMA je Casto spojena s perioperacnimi komplikacemi, dle
Tsirikose (2006) az ve 45 % piipadd. K obavanym celkovym komplikacim fadime
zejména srde¢ni selhdni. Vlivem protrahované celkové anestezie mliZze také dojit ke
vzniku mozkové dysfunkce. Obavanou komplikaci je také obstrukce dychacich cest
behem operace ¢i extenzivni krevni ztraty, které souvisi s rozsahlym ptistupem operace

a obtiznym stavénim krvaceni (Yang a kol., 2013).

Operace se nejcastéji provadi zadnim piistupem a ke stabilizaci patefe se nejcastéji
vyuziva techniky transpedikularnich Sroubd. Pokud jsou pfitomny deformity patete
I panve je nutna kompletni fixace ispanvi (Repko et al., 2018). Deformity panve,
pfedevSim jeji oblikvita, negativné ovliviiuji stabilitu sedu, ktera je ve skupiné
neuromuskuldrnich onemocnéni jednou z hlavnich moZnosti vertikalizace pacienta

(Repko et al., 2018). Osvédcuje se technika panevni fixace, kterd spociva v zavadéni
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dlouhych Sroubii od kosti kiizové ptes kiizokycelni kloub do lopat kosti kycelnich
doplnénou stabilizaci bilateralné zavedenymi S2AI srouby (Repko et al., 2018).

Ve studii, kterd obsahovala 41 pacientti, se dosédhlo 81 % korekce oblikvity panve pfi
soucasné 74 % korekei skoliotické kiivky. Vyznamné se zlepsila stabilita sedu a pohodli

téchto pacientti (Repko et el., 2018).

Na obrazku ¢islo 1 a 2 je demonstrovano srovnani skoliotické kiivky pied operaci a po

operaci technikou transpedikularnich Sroub.

F 4
Obriazek 1: RTG simek Obrazek 2: RTG snimek pacientky s SMA po
pacientky s SMA pred operaci operaci skoliozy technikou transpedikuldrnich
skoliézy Sroubi
Zdroj: (Kocova, 2017) Zdroj: (Kocova, 2017)
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2.4.2 Kontraktury

Zkraceni kosterniho svalu ¢i pojivové tkan€, kdy dochazi k jejich fibrozni prestavbe,
nazyvame kontrakturou (Kolaf et al., 2009). Flek¢ni kontraktury koncetin postihuji témet
polovinu pacienti se SMA, tyto kontraktury vznikaji pfedevsim na podklad¢ inaktivity
(Wang et al., 2007). Sval, ktery je v kontraktufe neni mozné protahnout do jeho
maximalni délky, sekundarnim dasledkem kontraktur je omezeni kloubniho rozsahu
(Dungl, 2014). Sval klade pti pohybu pruzny odpor se soucasnym nartistem jeho napéti

(Kolaf et al., 2009).

VEétsi tendenci ke vzniku kontraktur maji svaly tonické, které jsou vyvojove starsi a do
drzeni t¢la se zafazuji béhem ontogeneze diive nez svaly fazické (Kolar, 2002). Na
urcitych svalovych skupindch vznikaji kontraktury ¢astéji, na dolnich koncetinach jsou to
predevsim flexory a adduktory ky¢li, dale musculus triceps surae a musculus tibialis
anterior. Na hornich koncetindch jsou nej€astéji postizeny adduktory a vnitini rotatory
ramene, flexory lokte, zapésti a prstii. Na trupu je to musculus rectus abdomis, musculi
obliqui abdominis a ventralni svaly krku (Lippertova-Griinerova, 2015). Kontraktury
komplikuji pacientim pohyblivost a vykonavani aktivit béZzného dne, proto je jednim

Z hlavnich cilt lé€ebné rehabilitace zamezit rozvoji kontraktur (Wang et al., 2007).
Prevence a terapie kontraktur

Spoluprace rodiny pacienta je nezbytnou soucasti prevence a terapie kontraktur. Je nutné,
aby si rodi¢e osvojili protahovaci techniky a provadéli je co nejdiive od stanoveni
diagnozy neuromuskularniho onemocnéni, nejdulezitéjsi je protahovani flexorovych
skupin svalstva (Vacek, 2005). K oddalovani vzniku kontraktur je velmi u¢inné v¢asné
pouzivani vertikalizacniho zafizeni (Kocova, 2014). Vacek (2005) tika, ze flexory
dolnich koncetin nejefektivnéji protdhneme udrZzenim vzpfimeného stoje po co mozna

nejdelsi dobu, samoziejmé i za pouziti kompenzacnich pomiicek (Vacek, 2005).

Prvnim terapeutickym krokem pii 1écb€ kontraktur je polohovéni, které u lehkych
kontraktur mtZe docilit jejich zlepSeni. Zaroven se v terapii snaZime 0 zlepSeni pfijmu
informaci 0 hranicich svého téla a vlastnostech okoli. Senzitivni trénink neobsahuje jen
pasivni aplikaci taktilnich a kinestetickych stimuldl, ale i nacvik terapeutem vedenych
pohybu (Lippertova-Grunerova, 2005). Svou ulohu pfi protahovani hraje také pozitivni

termoterapie, prohiati je dobrym prostiedkem ke snizeni tuhosti vaziva (Vacek, 2005).
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K prohfati mutzeme pouzit naptiklad nafukovaci dlahy, které podporuji nejen
mikrocirkulaci a latkovou vymeénu, ale také ovliviluji pruznost vaziva a pohyb lymfy.
Déle svym pfilnavym materialem a velkoploSnym stejnomérnym pftitlakem na povrch
koncetiny pusobi jemné uvoliovani vSech tkani. Metoda PANat (Pro-aktivni 1é¢ebna
aplikace v neurorehabilitaci) vyuziva specifické fyziologické polohovani paretickych a
plegickych koncetin v nafukovacich dlahach Urias. Metoda byla zalozena skotskou
fyzioterapeutkou Margaret Johnstone v 60. letech minulého stoleti. Prostfednictvim dlah
jsou kongetiny polohovany do fyziologickych poloh, coZ se uplatituje pii motorickém
uceni a podporuje se tak pozitivné motoricky vyvoj déti s mozkovymi hybnymi

poruchami (Centrum SPIRALA, 2012).

Dutlezitou zédsadou pii protahovani kontraktur je zdkaz ,dopruzovani Vv krajnich
polohach, timto zpiisobem totiz dochazi k traumatizaci svalové tkan€ a ipona Slach.
Vazivo ma pomalou adaptaéni schopnost k protazeni, tudiz je vhodné pouzivat jemné

a dlouhodobé protahovani (Vacek, 2005).

Obecnou prevenci a zaroven i terapii je tedy stretching. Jedna se 0 protazeni svalu do
maximalniho, pacientem tolerovaného, rozsahu a setrvani v tomto stavu po delsi ¢asovy
usek. Stretching plisobi pfiznivé na zvyseni poctu svalovych vldken a vede ik dalsim
zméndm ve struktufe svalu. Nevyhodou kratkodobého statického stretchingu je, ze se
svaly velice rychle vraci do ptvodniho stavu, ztohoto divodu se Casto piistupuje
k prolongovanému  statickému  stretchingu (Gal, et al, 2015). Podminkou
prolongovaného stretchingu je protaZeni svalu do jeho maxima a setrvani v tomto stavu
20-30 minut ve frekvenci 1-2 x denng, tento stretching by mél byt provadén 4-7 X tydné
(Gal, et al., 2015). Pro prolongovany stretching se uziva specialni typ dynamickych ortéz
—JAS ortézy, které byly diive urCeny pouze pro ortopedické pacienty a nyni se vyuzivaji
I U neurologickych diagnoz. Zkratka ,, JAS“ znamena Joint Active Systems, vyrobcem je
americka firma JAS, kterou v Ceské republice zastupuje firma FiveSteps s.r.o. Od roku
2015 je pro cesky trh ptipravena kompletni produktova fada ortéz na horni i dolni
koncetinu. Na Obrazku ¢.3 na stran¢ 19 mizeme vidét JAS dlahu pro extenzi v kolennim
kloubu. Dlahovani pomoci JAS systému umoziuje terapii v domacim prostiedi, kde
podminkou pro efektivitu terapie je spoluprace pacienta. Aplikace dlahy je doporucena

na 30 minut 3 X denn¢ (FiveSteps, 2015).
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Dalsi moznosti terapie kontraktur je terapeutické sadrovani, ke kterému pfistupujeme
tehdy, selze-li polohovani a protahovani kontraktur. Tato metoda je Gi¢inna a umoziuje
terapii tézkych, dlouhodobé ptetrvavajicich kontraktur (Lippertova-Grunerova, 2005).

V piipadé selhani konzervativni terapie prechazime k terapii operacni.

Obrazek 3: Exten¢ni dlaha na kolenni kloub

Zdroj: www.fivesteps.cz

2.4.3 Osteoporoza

Osteopordza je progredujici systémové onemocnéni skeletu, které je charakterizovano
ubytkem kostni hmoty a sou¢asnym zhorSenim struktury kostni tkan¢. Nasledkem je
zvySena nachylnost kosti ke zlomenindm (Palicka, 2003). Kostni kvantita (mnoZzstvi
kostni hmoty) a kostni kvalita (vlastnosti kostni hmoty) jsou zédkladnimi faktory, které
podmifuji vznik zlomeniny (Rehotkova et al., 2008). ,, Dle WHO (1992) hodnotime skelet
Jjako normalni, je-li BMD (bone mineral density) v rozmezi jedné standartni odchylky ve
srovnani s mladymi jedinci (T-skore). Osteoporoza je pak stav skeletu, kde BDM je pod -
2,5 standartni odchylky ve srovnani s mladymi jedinci. Osteopenie je ubytek kostniho

mineralu 0 1-2,5 T-skore ** (Palicka, 2003, s. 57).

Déti s SMA maji slabé kosti, coz vede k Castym frakturdm bez ohledu na stav jejich
nemoci. Védci z Centra détské nemocnice v Cincinety vyhodnotili zdravotni zaznamy 85
déti s SMA s typem I, Il a Il a zjistili, ze 85 % pacientl mélo niZsi hustotu kostni hmoty,
nez je norma. Nizka hustota kostni hmoty byla zjisténa zejména v bedernim useku patete
a ve stehennich kostech a 38 % pacientd mélo alespon jednu frakturu béhem svého Zivota.
Fraktura stehenni kosti tvofi 44 % vSech zlomenin a je nejCast¢jSi zlomeninou U vSech

typt SMA (www.CURESMA.org.).

Jednim z divodu vzniku osteoporézy u déti s SMA je skuteCnost, Ze kosti nejsou

vystavovany nosné ¢innosti béhem rastu, proto je dobré zaradit do terapie vertikalizaci.
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Vyzkum dale ukazuje, Ze SMN protein se s kostnimi buiikami vzajemné ovliviiuje
a prispiva ke vzniku osteopordzy u pacientd s SMA. Riziko fraktury je pro déti s SMA
vysoké a je potieba vice usilovat 0 ur¢eni ucinnych zasahii ke zpomaleni poklesu BDM

a prevenci zlomenin u déti s SMA (www.CURESMA.org.).

2.5 Farmakologicka lécba SMA

Problematika 1é¢by u nervosvalovych chorob prochazi v poslednich letech velkymi
zménami. U vétSiny déti jsou nyni odbornici schopni objasnit genetickou pficinu jejich
onemocnéni a cilené tak vyvijet nova terapeutika. Preklinicky a klinicky vyzkum stale
dramaticky vzrista a pfinasi tak nové nadéje pro déti s nervosvalovym onemocnénim

(Www.smaci.cz).

Nyni se na farmaceutickém trhu objevila 1. kauzalni 1é¢ba pro pacienty s SMA zvana
Zolgensma, jedna se 0 produkt genové terapie. Americky Ufad pro potraviny a léCiva
(FDA) schvalil Zolgensmu pro déti ve ve€ku do dvou let s SMA. Jedna se 0 nejdrazsi 1€k
na svété, nemocny potiebuje pouze jednu davku podanou intravendzné, davka stoji
ptiblizné 48,25 milionu korun. Pfipravek Zolgensma je zacilen na genetickou pficinu
SMA, nahrazenim funkce chybéjiciho nebo nepracujiciho genu pro pieziti motorického
neuronu (SMN). Novy gen ,,fika* buiitkam motorickych neurond, aby produkovaly vice
proteinu pro pieziti motorickych neuronti (SMN). Buiiky motorickych neuronii potiebuji

protein SMN, aby ptezily a podporovaly svalovou funkci (www.zolgensma.com).

Nejznaméjsim dostupnym lékem je Valproat sodny (VPA). Zjistilo se, ze kdyZ byl détem
S SMA podavan tento 1€k, zvySovala se v jejich téle hladina bilkoviny SMN, kterd je
nezbytna pro tvorbu svalstva akterd se takto postizenym détem tvoii jen zbytkové
v nedostate¢ném mnozstvi. VIiv piisobeni 1éku se projevuje jiz za 5-6 tydnt 1écby-nartst
svalstva vede Kk vétsi sile a vyssi svalové aktivité déti. Pti uzivani VPA je nutné piihlizet
také na jeho nezadouci Gcinky, mezi které patii zvySena krvacivost, anémie, poruchy
jaternich funkei, zvy$eni hmotnosti &i poruchy menstruaéniho cyklu (Mrazova, Sabatova,

Oslejskova in Kocova, 2017).

Dalsim Iékem na SMA je Nusinersen, neboli Spinraza, tento 1ék ma velmi pozitivni
ucinky na onemocnéni. Spinraza piisobi tak, Ze pomaha télu vytvofit vice bilkoviny SMN,
ktera ma vliv na pieziti motoneuronu, kterych maji déti s SMA nedostatek. 23. prosince

2016 americky Ufad pro kontrolu potravin a lé¢iv (FDA) schvalil 1é¢bu Spinrazou a nyni
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je 1é6¢ba mozna i v Ceské republice, konkrétng ve FN Motol a FN Brno pro pacienty viech
pojistoven (Hlavica, 2018). Lék se podava intratekalné-spindlni anestetickou jehlou,
doporucené davkovani je 5 ml, 1éCba by méla byt zahajena co nejdiive od stanoveni
diagnozy. Davkuje se ve dnech 0, 14, 28 a 63 a dalsi davky se podavaji jednou za 4 mésice
(Hlavica, 2018).

2.6 Symptomatickd lécba SMA — léCebna rehabilitace

Zaméiuje se zejména na posilovani a prvky dechové gymnastiky abrani rozvoji
kontraktur a deformit patefe. Do multidisciplinarni péce také patii ortopedicka 1écba se
stabilizacemi patete (Kraus, Hedvicakova, 2006). Velmi vyznamnou roli hraje také vybér

vhodnych kompenzaénich pomitcek.

2.6.1 Kinezioterapeutické postupy

Reflexni lokomoce dle prof. V. Vojty

Na zadkladé vlastniho pozorovani a zkuSenosti polozil zaklady metody, resp.
diagnostického a terapeutického principu v 50. letech 20. stoleti ¢esky neurolog Vaclav
Vojta (1917-2001) (Pavla, 2002). ,, Profesor Vojta vychadzel z predstavy, Ze zdkladni
hybné vzory jsou programovany geneticky v centrdlnim nervovém systemu kazdého
Jjedince “ (Kolar et al., 2009, s. 266). Pii poruchach centralni nervové soustavy a pohybové
soustavy je omezeno spontanni zapojeni téchto vrozenych pohybovych vzortu. Vojtovou
reflexni terapii 1ze vstoupit do geneticky kédovaného programu ¢loveka, do jeho fizeni.
V urcitych vychozich polohach aplikujeme manualni stimulaci spoustovych zon, které
slouzi k vyvolani automatickych lokomo¢nich pohybi, které autor oznacil jako reflexni
plazeni a ota¢eni (Zounkova a Safatova, 2009). Vojtova metoda hraje velmi dileZitou roli
u neurologickych diagndz, pii kterych doslo k motorickému deficitu. Je stézejni zejména
u déti, veetné déti v novorozeneckém a kojeneckém veku, protoze pfi k jeji aplikaci neni

nutna spoluprace pacienta (Kolaf et al., 2009).

Slabost dechovych svali (tzv. respiracni insuficience) je nejcastéjSim divodem
predcasného tmrti déti s SMA. Terapie dle Vojty nabizi moznost ovlivnit dychani

reflexni aktivaci respiracniho svalstva (Noskova, 2011).
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Bobath koncept

Berta Bobathova a Karel Bobath ve 40. letech 20. stoleti vypracovali diagnosticky
a terapeuticky koncept, ktery byl v priibé¢hu dalSich padesati let svymi autory neustale

zdokonalovan na zaklad¢ novych neurofyziologickych vyzkumi (Pavla, 2002).

Bobath koncept je zaméfeny primarné na pacienty s poSkozenim centralni nervové
soustavy, které se projevuje zejména poruchou funkce pohybu, zdmérem je predevsim
ovlivnéni spasticity (Pavla, 2002). Cile terapie dle Bobath konceptu, které Ize vyuzit také

U pacientll se SMA, zahrnuji nasledujici oblasti:

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

e Prevence kontraktur a deformit (Kolaf et al., 2009).
Proprioceptivni neuromuskularni facilitace

Proprioceptivni neuromuskularni facilitaci (PNF) vypracoval americky lékaf
a neurofyziolog Dr. Herman Kabat (1913-1995) v letech 1946-1951, podstatny podil na
rozvoji metody mély také fyzioterapeutky Margaret Knott (1918-1978) a Dorothy Voss
(1914-1996) (Pavld, 2002). Jedna se o velmi ucinnou komplexni facilitaéni metodu,
jejimz zakladem je usnadnéni pohybu prostfednictvim svalovych, kloubnich a koznich
receptortt (Kolar et al., 2009). Zakladnim prvkem Kabatovy metody jsou pohybové
vzorce, které jsou vedené v diagonalnim sméru a skladaji se ze tii slozek-flekéni ¢i
exten¢ni, abdukéni ¢i addukéni a zevné ¢i vnitin€ rota¢ni. Pohyb je manudlné veden
terapeutem, ktery vyuziva riznych relaxacnich ¢i posilovacich technik. Cviceni v téchto
pohybovych vzorcich odpovida zakladnim pohyblim v béZném dennim Zivoté a piispiva
tak ke zvySeni samostatnosti pacienti s SMA (Pavld, 2002). U pacientti se SMA Ize
v ramci PNF vyuzit zejména facilitaéniho mechanismu iradiace. Fenomén iradiace dava
moznost zesileni svalové aktivity ze silngjSich svali na svaly oslabené. Pasivné
provedené pohybové vzory ptlisobi preventivné proti vzniku kontraktur a poméhaji

udrzovat zachovaly rozsah pohybu ve vSech tfech rovinach (Noskova, 2011).

Vyhodou PNF je jeji Siroké vyuziti pro pacienty razného veéku arizného stadia
onemocnéni SMA, pouzité techniky a facilitacni prvky si terapeut individudlné

pfizptisobuje. Touto metodou lze zapojit do ¢innosti svaly celého téla, cvicime-li s pravou
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horni koncetinou Kabatovu metodu, aktivujeme vSechny svaly diagonélni smycky, od
pravé poloviny hrudniku, ptes Sikmé bfi$ni svaly az na levou dolni koncetinu, a haopak.
Touto metodou lze u pacienti s SMA udrZet napéti ve svalech, které jsou vyfazeny

zZ funkce, anebo utlumeny ve své ¢innosti (Dovalilova, 2009).

2.6.2 Respiracni terapie

U SMA je velmi zavaznym problémem nedostatecnost dychacich svalii. Slabost se zacina
projevovat postupné, nejdiive béhem spanku-jako noc¢ni slabost, kterd muize vyustit
v respiracni selhdni, atudiz ohrozuje pacienta na zivoté. Zhruba u 50 % pacienti
s neuromuskularnimi chorobami se ve spanku vyskytuje dechova insuficience (Arens,
Muzumdar, 2010). Pravidelna kontrola vitalni kapacity plic, sledovani acidobazické
rovnovahy v Krvi a vySetfeni no¢ni polysomnografie je velmi dulezité, nebot’ dokazi
vCasn¢ diagnostikovat poruchy dychani. Noc¢ni polysomnografie je v soucasné dobé
nejpiesnéj$i metodou, ktera poskytuje informace o kvalité¢ a délce spanku, piipadné

urcuje diivody probouzeni (napt. apnoe) (Ptihodova, 2013).

Respiracni terapie je systém dechové rehabilitace, pii kterém maji specificky provedené
postupy piimy lécebny vyznam a soucasné plni funkci sekundarni prevence. Respiracni
terapie u déti s SMA zahrnuje prvky dechové gymnastiky, ktera pracuje s aktivnim, vili
fizenym, dychanim ve spolupraci s urcitymi polohami a pohyby hlavy, trupu nebo
koncetin. Dale praktikujeme lokalizované kontaktni dychéni, které je zaloZeno na
hlubokém védomém dechu, ktery vyvolame odporem proti hrudni sténé. Dale vyuzivame
drendzni techniky, které slouZzi pfedevsim k odstrafiovani sekrece z dychacich cest. Do
drendznich technik zahrnujeme autogenni drenaz. Ta spociva v pomalém nadechu, po
némz nasleduje inspiracni pauza 3-4 s a nasledné je proveden plynuly a dlouhy vydech
S otevienymi Usty (Zdafilova et al., 2005). Na konci autogenni drendze by mél byt
proveden huffing, tedy silové podpofeny, prudky vydech (Smolikova, Macek, 2010).
Dalsi moznosti respira¢ni terapie je inhalacni 1éCba, ktera spociva v aplikaci 1éka do
dychacich cest. Nejcastéji to jsou mukolytika, bronchodilatancia nebo kortikoidy. U této
metody je velmi dulezitad poloha téla, hlava i hrudnik by mély byt vzpiimené, aby
dochézelo k co nejlepsimu priichodu inhalované latky (Palanova, 2015). Inhala¢ni 1écbu
pfedepisuje pacientiim jejich oSetfujici 1€kar a vlastni inhalacni technika je nacvi¢ovéana
s fyzioterapeutem. U malych déti se preferuje inhalace ptes oblicejovou masku, u vétSich

spolupracujicich pacientt je inhalacni 1é¢ba aplikovana s naustkem. Aby byl podpoten
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spravny dechovy vzor, je vhodné spojit inhalaci s kontaktnim dychanim (Smolikova

a Magek, 2010).

2.6.3 Meékké a mobilizacni techniky

Me¢kké tkané obklopuji lidské télo, atim tedy i pohybovou soustavu. Musi se proto
souladn¢ a bez odporu pohybovat spolu s pohybovou soustavou, tj. protahovat se nebo se
ve vSech vrstvach posouvat. Mékké a mobilizacni techniky jsou zaméfené na oSetieni
kaze, podkozi, svalu a fascii (Kolaf et al., 2009). U déti s SMA tyto techniky vyuzivame
predevsim pro uvolnéni mekkych tkani hrudniho koSe a kréni oblasti. Neméné¢ dulezita je
I masaz mezizebernich svalti pomoci tzv. vytirani (Neumannova, 2017). ProtaZeni kize
a podkozi se provadi minimalnim tahem prsty nebo kozni fasou. Pokud jsou zmény na
fasciich, oSetfime je protazenim. Pro ovlivnéni svali se v ramci technik manudlni terapie
vyuziva postizometrickd relaxace (PIR), ktera slouzi k uvolnéni svalovych spazmi
a pretizenych svalovych vladken. Principem je relaxace, kterd nasleduje po lehké
izometrické kontrakci svalu, ktera trva do 10 s. Terapeut davd minimalni odpor, pohyb je
maly, téméf neviditelny. Pfi opakovani cyklu vychézime z dosazené relaxované polohy.
Cyklus opakujeme 3-5x. PIR mlzeme kombinovat s pohledem oc¢i adechovou
synkinézou (Lewit, 2003). Do terapie mékkych a mobiliza¢nich technik patii také

prevence a terapie kontraktur, tato problematika je rozebrana vyse.

Mezi pouzivané techniky k uvolnéni mékkych tkani fadime napiiklad mickovani, které
zalozila ¢eska fyzioterapeutka Zdena Jebava (Hajdova, 2015). Metoda, pfi které dochazi
K uvolnéni napéti pti¢né pruhovanych i hladkych svalu a reflexné jsou ovlivnény i vnitini
organy. Technika mickovani vyuzivé stlacovani akupunkturnich a akupresurnich bodu
a prepoklada, ze komprese (stlaceni) tkani je vystiidana jejich relaxaci. Pfi spravném
provadéni techniky mi¢kovani dochazi k ptevedeni hrudniho dychéani na dychani btisni,
a dale také k prohloubeni dechu a snizeni dechové frekvence. Vyhodné je tuto techniku
propojit s dechovou gymnastikou a dal$im dechovym cvicenim. Metoda je velmi
pfijemna, u¢inna a jeji vyhodou je také jeji jednoduchost. U déti je tato metoda velmi

oblibena, rodi¢ se ji mize snadno naudit a provadet ji doma (Kocova, 2017).

2.6.4 Relaxacni techniky

Smyslem relaxacnich technik je dosazeni lepSi psychické pohody prostiednictvim

uvolnéni. Kolar (2009) fika, ze nejznaméjsi a nejucinngjsi relaxacni metodou je autogenni
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trénink. Ten vyuziva sugesce k navozeni urcitych télesnych stavi jako je pocit horka, tize
¢i chladu a také spociva v postupném uvédomovani si jednotlivych ¢asti vlastniho téla.

vvvvv

(Kolaf et al., 2009).

2.6.5 Vodolécba

Vodolécba je obor fyzikalni terapie, pii kterém plsobime na organismus vodou.
Vyuzivame tii zékladnich G¢ink vody: chemického-specifické ucinky rozpusSténych
chemickych latek, termického-ucinky teploty vody a mechanického. Mechanicky uc¢inek
vody lze chapat jako ptisobeni hydrostatického vztlaku a tlaku na ponotfeného pacienta,
coz vyuzivdme zejména pii hydrokinezioterapii-cvi¢eni v bazénu. Mezi mechanické
ucinky vody také patii G€inky masazni a reflexni (Zeman, 2013). Vacek (2005) udava, ze
vodolécba, véetné 1é¢ebné télesné vychovy ve vodnim prostiedi, je jednim z prostiedk,
které velmi pozitivné ptispivaji ke zlepSeni hybnosti a zvyseni fyzické zdatnosti pacientti
(Vacek, 2005). Vhodna teplota vody snizuje lokalni svalové napéti a zpisobuje celkovou
svalovou relaxaci. Délka cvicebni jednotky zavisi na stavu pacienta, v praiméru dvacet az
tiicet minut. K zakladnim prvkim pouZivanym v hydrokinezioterapii patii svalova
relaxace, uvoliiovani zkracenych svalt a posilovani svalii oslabenych (Celko et al., 1997).
Jakoukoli formu hydroterapie by m¢l provadét kvalitni a odborné erudovany personal

znaly specifické problematiky onemocnéni (Vacek, 2005).

2.6.6 Hipoterapie

Hipoterapii nazyvame fyzioterapeutickou metodu vyuzivajici Kterapii koné.
Hermannova (2014) uvadi ve své knize, ze hipoterapie je interaktivni metoda, kterd
vyuziva pusobeni dvou rdznych biologickych druht, ¢lovéka a koné. Lze ji vyuzit
v oblasti fyzioterapie, ergoterapie, psychoterapie, logopedie a socidlni rehabilitace.
Hipoterapie je zalozena na lécebném ptlisobeni komiského hibetu, pii jeho rytmickém
kroku. Tento pohyb je nasledné¢ prenasen pies panev a pletence hornich koncetin klienta
na jeho trup. Pohybovy vzor, ktery je vyvolan je stejny jako pii lidské chizi. Hipoterapii
vyuzivame u déti se SMA zejména ke zlepSeni rovnovahy, svalového napéti, dychani,
zlepSeni ve statickém a dynamickém drzeni téla, stabilit¢ hlavy, trupu a koncetin,
rozvijeni svalové sily, samoobsluhy, sebevédomi, radosti ze Zivota atd. (Dudkova, 2010).

Aktivni spoluprace klienta pii hipoterapii neni vzdy nutna (Repko, 2008). Mezi
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fadime vniméni tepla, energie a velice silny efekt zde ma plisobeni trojrozmérného

pohybu kon¢ na pacienta (Hermannova et al., 2014).
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3 KOMPENZACNI POMUCKY

Vhodné kompenzacni pomticky jsou podstatné nejen kK zachovani fyzickych schopnosti
a ke zpomaleni progrese nemoci, ale také K podpote psychického a socialniho rozvoje
déti. Je tak mozna redlnd integrace déti s postizenim do kolektivu zdravych déti
(Noskova, 2011). Pomucky také usnadiuji provadéni zakladnich vSednich Cinnosti ditéte
v domécnosti. Preskripce pomucek je zavisla na typu postizeni, individualnich schopnosti
pacienta i znalosti uspofadani jeho domécnosti (Weinferterové, 2010). Nyni je v Ceské
republice k dispozici pomérné Siroka nabidka kompenzacnich pomtcek. Pt vybéru
kompenzacni pomiicky je vyhodné spolupracovat stymem odbornikt, ktefi se

specializuji na danou problematiku.

3.1 Kompenzacéni pomiicky pro kvalitni sed

Kwvalitni a stabilni sed je podstatou denniho zivota déti S postizenim, a proto je potieba
zaméfit se na spravny vybér kompenza¢ni pomicky. Dle MUDr. Vasickové (2011)
,, Nestabilni sed miize zpuisobit preklopeni panve dopredu do anteflexe, cimz se prohlubuje
bederni lordoza, ktera miize postupovat az do hrudniho useku patere. Miize take dojit ke

‘

klopeni panve dozadu, coz zpuisobuje kyfotizaci celé patere a vyrovnani bederni lordozy.

Pokud k tomu dochazi, znamena to, Ze neni dobfe stabilizovana panev. Panev mohla byt
Vv lehkém zaklonu jiz diive a zména thlu tuto situaci jesté zvyrazni, mize se objevit
zmeéna pohyblivosti v kyclich, patete aj. Toto nechténé podjizdéni panve poskozuje klizi
nejen na hyzdich a v oblasti kiizové, ale mize vést i k chronické ¢i recidivujici praskling

V hornim po6lu interglutedlni ryhy (ryha mezi hyzdémi) (Vasickova, 2011).

Dité¢ v disledku Castého sezeni ztraci stabilitu v sedu. Postupem ¢asu muze dojit ke
vzniku posturalnich patologii, které se mohou projevit naptiklad zhorSovanim dychacich
funkci (Kocova, 2011). Velmi Casto dochazi ke zpomaleni a zhorSeni funkce travici
soustavy, zhorSuje se kardiovaskularni ¢innost a dochazi Kk utlaku vnitfnich organt.
Vzrlsta riziko vzniku koZnich otlakli aZ dekubit. Nestabilni a nekvalitni sed miZze
vyvolavat bolesti. Posturalni zmény jsou nejdiive funkéniho charakteru, tudiz je mtizeme
do jisté miry jesté ovlivnit. VIivem postupu nemoci se ¢asem fixuji a prohlubuji. Velky
diraz klademe na spravny vybér a vhodné nastaveni voziku, ¢imz se da alespon Caste¢né
zlepsit funkce dychaciho svalstva a zpomalit vznik neuromuskularnich deformit patefe
(Vasickova, 2011).

27



3.2 Kompenzacni pomiicky pro vertikalizaci

Velky vyznam v udrzovani svalového aparatu ma pouzivani vertikalizacniho zatizeni tzv.
standeru, jehoz dulezitost byva Casto opomijena (Kocova, 2017). Kocova a Kopecka
(2007, s. 15) ve své publikaci tikaji, ze: ,, Tak jak je pro dusevni rozvoj ditete diileZity
vozik, urceny k presunu a samostatnému pohybu, je pro fyzicky rozvoj duleZita
vertikalizace.” U vétSiny déti v raném veku lze po konzultaci s 1ékafem vertikalizaci
provadét. Dochazi pti ni K nejSetrnéjSimu a nejefektivnéjSimu protazeni flexorti dolnich
koncCetin, posileni svalové hmoty a také ke zlepSeni dechovych funkci (Vacek, 2005).
Fyziologické zatizeni kosti a kloubti napomaha jejich spravnému utvareni a taktéz ptisobi
preventivng proti osteoporoze a prevenci vzniku kontraktur. Dale vzpfimeny stoj zlepSuje

fyziologickou funkci vnitinich organt, zejména stéevni peristaltiku.

Kucelu vertikalizace slouzi tzv. standery, které mohou byt statické, ¢i dynamické,
vertikaliza¢ni stoly, ¢i parapodia. ,, Rodice deti, které byly nuceny podstoupit zavaznou
operaci patere, uvddeéji, ze pri pouZziti této kompenzacni pomiicky by doslo k oddaleni této
nutné operace pri skolioze. Je diilezité pouzivat stander jiz od véku, kdy dite bezné chodi,
V pozdéjsich letech jsou jiz kontraktury v dolnich koncetindch a vertikalizace je bolestiva,

taktéz nekteri pacienti udavaji nevolnost pri vertikalizaci. “ (Koc¢ova, 2017, s. 116)
Stander

Stander se pouziva u déti se SMA, které jiz nejsou schopny samostatného stoje a chuze,
je velmi vhodnou a potiebnou kompenza¢ni pomickou (Oskoui & Kaufmann, 2008).
Umoznuje asistovany Sto] a zaroven moznost volné manipulace hornimi koncetinami,
byva obvykle vybaven stolkem. Stoj ve standeru je zajistény pies panev, kolenni klouby
a castecné pres bedra. Na trhu jsou k dispozici statické a dynamické standery. Pii vybéru
standeru dbame ptredevsim na jeho dobrou stabilitu, na moznosti korekce drzeni téla ve
vertikdle a ddle zda pomiicka pocitd s ristem ditéte alze jej prizplisobit vysce ditéte
(Kocova, 2009).

Dr. E. Fritz, MD a Ann Ungs, MS, PT Z Klubu pro pediatrickou terapii pii Blank
University Hospital USA uvadi: ,, Tento systém si dava za cil poskytnout ditéti dalsi
prilezitosti pro stani, vytvorit pohodlné podminky a zvysit samostatnost pohybu vestoje,
zpomalit vyvoj deformit patere a koncetin, napomdahat udrzeni integrity kosti, zlepSovat
krevni obéh a zvySovat silu hornich koncetin. Dité se miize zapojit do riznych aktivit —

Jjezdit ve standeru, jist, nebo si hrou rozvijet drobnou motoriku. Pojizdny stander dava
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diteti moznost svobodné zkoumat své okoli a zapojit se do aktivit svych vrstevniku ** (Fritz,

Ungs, 2010, s. 195).

Dle Kocové (2009) je pro détské pacienty nejvhodnéjsi elektricky stander Standing
Dani® od spolecnosti Davis made Inc (viz Obrazek 4, s. 30). Elektricky stander Dani
poskytuje ditéti stejnou pohyblivost jako vozicek, pti¢emz drzi t€lo ve vzpiimené poloze.
Stander je velmi stabilni a lze s nim dobfe manévrovat, dit¢ ve standeru zvySuje svou
samostatnost a zlepSuje aktivaci svalstva trupu a hornich koncetin, které jsou volné
k manipulaci. Je vybaven pevnym pultikem, na kterém muze dit€ rozvijet jemnou
motoriku. Stander Dani je navrzen tak, ze pocita s ristem postavy do 50 cm, dale je

vhodny i k venkovnimu pouzivani (Kocova, 2017).

Vertikalizace do stoje je zavisla na diagndze, rozvoji nemoci a trovni schopnosti. Détem,
kterém je diagnostikovano nervosvalové onemocnéni v prvnich meésicich Zivota, je
vertikalizace do stoje doporucena zhruba v jednom roce (Fournier in Koc¢ova, 2017). U
starSich déti, které nikdy nestaly, je podstatné nejdiive zjistit kvalitu kostni hmoty, aby

nedoslo ke vzniku fraktur (Rosen in Kocova, 2017).

Jestlize jsou déti doposud schopny chiize a vozik pouzivaji pouze pftilezitostng, nejsou
zatim na uzivani standeru pfipraveny. Rozdil je u déti, které stoji a chodi jen velmi malo
a vétSinu Casu se pohybuji pomoci voziku. Ackoliv jsou stale schopny chilize, potfebuji
symetrické zatizeni téla a terapeutické stani (Amy Meyer, www.permobilus.com). Meyer
dodava, ze lidské télo je sestrojeno tak, aby fungovalo ve vertikdlnim postaveni. Stani
pomaha lep§imu vyprazdiovani moc¢ového méchyte, coz snizuje riziko infekci mocového
ustroji. Dale ma stdni dobry vliv na zaZivani, dychani a podporuje cirkulaci krve.
Terapeutickym stanim se ptredchazi vzniku kontraktur. Navic, pokud déti dostate¢né
nezatézuji  kosti  dolnich  konéetin, klesa jejich hustota (Amy Meyer,

www.permobilus.com).

Odbornici se rozchdzeji v ndzorech, kolik ¢asu denné by méli pacienti ve standrech travit,
aby dosahli zdravotnich vyhod, které stander mize pfinést. Rodi¢e by méli dobu stani
konzultovat s fyzioterapeutem svého ditéte. At uz se rozhodnete pro jakoukoliv dobu
stravenou ve standeru, je dulezité, aby tato doba byla pro déti pozitivni zkuSenosti.
Nékteré déti rady hraji hry, maluji si nebo si hraji s hratkami, zatimco stoji, jiné si ve

standeru pisi domaci tkoly, nebo jedi veceii (Kocova, 2017).
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Obrazek 4: Elektricky stander Dani Obrazek 5: Parapodium dynamické

Zdroj: Kodové, 2017 Zdroj: www.meyra.cz, ©2015-2020

Parapodium

Parapodium je druh ortézy, ktera slouzi k uvedeni pacienta do vertikalni polohy (viz
Obrazek 5). Zprosttedkovava vzpiimeny stoj bez pouziti dalsich opérnych pomucek
(Noskova, 2011). Existuji dva typy parapodii. Statické, které umoziiuje pacientim
prevazné pohodlnou a bezpecnou vertikalni polohu po dobu az nékolika hodin. Diky
velkému mnozstvi doplikového vybaveni jako jsou naptiklad ptidatna pracovni deska
nebo kolecka se ze statického parapodia stava velmi uZzitecna pomiicka pro kazdodenni
¢innost (Berankové, 2012). Druhym typem je dynamické parapodium, které umoziuje

aktivni pohyb a lze jej také vyuZit pfi rehabilitaci (Noskova, 2011).

3.3 Kompenzacni pomiicky pro pitesun a pohyb

Nejcastéji pouzivanou pomtickou pro pohyb a pfesun je invalidni vozik. Kvalitni a
stabilni sed je podstatou denniho zivota déti s postizenim, pii vybéru vhodného voziku
bychom na n¢j méli dbat, dale bychom se méli zaméfit na symetrii sedu, polohovani zad
spravnym nastavenim zadové opérky, ndklonem celého sedu a polohovanim stupacek

(Anonymous, 2011). Pro pacienty se SMA je velmi dilezité, aby voziky byly lehké
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asnadno ovladatelné, k dispozici jsou dvé zékladni varianty vozikli: mechanicky
a elektricky. Kdyz se svalovad slabost zhorSuje natolik, ze dit¢ déale neni schopno
samostatn¢ ovladat mechanicky vozik, doporucuje se ptejit k voziku elektrickému
(Kocova, 2017). Elektricky vozik dava pacientovi moznost samostatného pohybu

a zaroven I psychické nezavislosti (Novakova et al., 2006).
Mechanické voziky

Mechanické voziky rozliSujeme podle typu na zdkladni, odleh¢ené, multifunkéni
a polohovaci, aktivni a sportovni. Odleh¢ené mechanické voziky jsou do urcité miry
ptizplsobeny na rust ditéte. Velmi dtlezité je snadné ovladani a pohdnéni voziku, ktery
by mél byt lehky, jelikoz nemocni nemusi mit oslabeny pouze dolni koncetiny, ale
¢astecné i koncetiny horni. Mechanické skladaci voziky jsou velmi praktické pro ptesun,
jejich slozeni je otazkou okamziku a pfi pfesunu neni ¢asto ani nutné odnimat kola. Vozik
dale musi mit dostate¢nou stabilitu, aby nedoslo k jeho pievraceni, dit€¢ v ném musi byt
dobfe ptipoutano a kola konstruovéana tak, aby nedoslo k poranéni prsti ditéte. Vozik
musi byt pro svého uzivatele predevSim bezpecny (Kocova, 2011). Jako nejvhodnéjsi
typy mechanickych vozika se osvédc¢ily Micro od firmy Ortoservis (viz Obrazek 6, S. 32)
pro déti od tii let véku, dale vozik Bambino pro déti od tii do dvanacti let véku a vozik

S28S pro déti od deseti do dvanécti let véku (Kocova, 2009).
Elektrické voziky

Elektricky vozik je uréen pro uzivatele s omezenou, v nékterych piipadech tplnou ztratou
hybnosti dolnich koncetin. U pacientli se SMA pfistupujeme k elektrickému voziku
Vv pfipad€, Ze svalova slabost nariistd a pacient neni schopen samostatné ovladat
mechanicky vozik (Ko¢ova, 2017). Kocova (2009) povazuje za nejvhodnéjsi tyto typy
elektrickych vozikti Skippi a Permobil K300 (viz Obrazek 7, s. 32), které svymi
parametry a vybavou jsou pfizplisobeny jak pohodlnému pohybu v domécnosti, tak

nebezpecnému pohybu vV nerovném terénu.
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; : £t Obrazek 7: Elekricky vozik
Obrazek 6: Odleh¢eny vozik Permobil K300

Micro od firmy Ortoservis Zdroj: www.permobilus.com, ©2020
Zdroj: Kocova, 2017

3.4 Kompenzacéni pomiicky pro chizi

Choditka pouzivame tehdy, ma-li dité dostatek sil a je schopno asistované chtize. Pokud
chceme dité co nejdrive podpofit v samostatné chiizi, pristupujeme k pouzivani choditka.
Samostatna chiize zvysuje uvédomovani si svého téla, podporuje rozvoj rovnovahy a také
sebevédomi. Umoziuje ditéti zaclenéni do kolektivu zdravych déti (Kocova, Kopecka,
2007). Mezi vhodna choditka patii napt. choditko Miniwalk od firmy Medicco, choditko
Crocodile, ¢i Pony od firmy R82.

3.5 Kompenzacni pomiicky pro sebeobsluhu

Tato skupina kompenzacnich pomtcek je navrzena predev§im k udrzovani samostatnosti
ditéte a k usnadnéni ¢innosti v oblasti ptijmu potravy, osobni hygieny, ¢i oblékani. Mezi
pomicky pro snazs$i pfijem potravy muZeme zafadit specidlné¢ upravené talife,
ergonomické ptibory se siln€j$imi rukojet'mi, ¢i pasky nebo protiskluzové podlozky na
stil. K piti vyuzivame lahve s dudlikem, pozdéji hrnek se dvéma usima (Keslarova,
2018).
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U pacientii Se SMA se také mohou vyskytnout problémy s udrzovanim osobni ¢istoty. Na
trhu je k dispozici cela fada pomiicek, které lidem s postizenim pomahaji pii dodrzovani
hygienickych pravidel (Cisaf, 2018). Pii provadéni hygieny U malych déti vyuzivame
vanicky s protiskluzovou podlozkou a oporou zad. Klasickou vanu, ¢i sprchu mizeme
vybavit specidlni sedackou, kterd uleh¢i umyvani (Keslarova, 2018). Sedacku mtizeme
namontovat pifimo ke zdi a po pouziti ji sklopit, nebo mizeme pouzit klasickou zidlicku,
kterou umistime do vany, ¢i sprchy. Dale Ize vanu nebo sprchu vybavit madly, které se
montuji pfimo do zdi na misto, které je pro postizeného jedince nejvyhodné;si (Cisar,

2018).

3.6 Zvedaky

Zvedaky (viz Obrazek 8) slouzi k pfemistovani pacientl z postele na vozik, do koupelny
nebo na toaletu. Zvedaky obsahuji baterii napajeny elektropohon, kterym je umoznén
svisly zdvih, pojezd je rucni, zajistovany obsluhou. Pojezdové lyziny jsou rozeviratelné,
coz zvysuje stabilitu zvedaku, naslapné brzdy jsou umistény na zadnim paru pojezdovych
kolecek. Dale zvedak obsahuje pedal pro ovladani rozevirani lyZin (Kocova, Kopecka,

2007).

Obrazek 8: Elektricky pojizdny zvedak
Zdroj: www.dmapraha.cz, ©2018
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3.7 Respiracni pomiicky

Respiracni terapie také vyuziva instrumentalni techniky, které jsou zatazovany dle véku
a schopnosti nemocného. K terapii pouzivame dechové pomiicky, pomoci kterych je
mozné ovlivnit nadech nebo vydech (Kocova, 2017) ,, Ukolem dechovych trenazéri je
zdokonaliz techniky dychani a efektivnéji zapojit do dychdani respiracni svaly*
(Smolikova, Macek, 2010, s. 87). Dechové pomicky se pouzivaji nejen v dob¢ akutniho
infektu dychacich cest, ale jejich velkou vyhodou je preventivni vliv na respiracni systém

(Smolikova, Magek, 2010).

3.7.1 Inspiracni pomicky

Inspira¢ni pomicky zlepsuji inspiraéni dechovou techniku pro efektivnéjsi provedeni
inhalaéni 1é¢by, zdokonaluji ventilaci a zlepSuji ¢innosti inspiracnich svalii. Snizuji jejich
svalovy tonus a piedchazeji jejich chronické inavé. Prohloubené inspirium je také jednim
Zz mobiliza¢nich prvkt kloubnich spoji hrudniku S meziobratlovymi a patefnimi
segmenty (Smolikova, Macek, 2010). Ptiklady inspiracnich trenazért: CliniFlo, Coach 2,
TriFlo, Threshold IMT.

CliniFlo

CliniFlo (viz Obrazek 9, s. 35) je tzv. nadechovy motivacni spirometr. Je mozné u n¢j
nastavit stupné obtiznosti od 100 do 600 ml/sec. Je uréen zejména pro pediatrické,
geriatrické a oslabené pacienty (Respiration, © 2019). Détem se trenazér libi a rady se
S nim uci pracovat a plni ukoly zalozené na dychani (napt. dlouhy pomaly plynuly nadech
nebo kratky nadech zacileny do nakresleného obliceje apod.), zaroven se zlepSuji ve
védomé kontrole vlastniho dychani. Pti ndcviku dychani musi byt CliniFlo ve vodorovné
poloze. Déti s SMA kvili snizeni svalové sily nemohou drzet pomutcku ve vlastnich
rukach a jsou odkazani na pomoc okoli. Trénovat s trenazérem lze vsed€ nebo vleze na

boku (Havlistova, 2012).
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Obrazek 9: Nadechova pomiicka Cliniflo Obrazek 10: Nadechova pomicka
Zdroj: www.respiration.cz, © 2019 Coach2

Zdroj: www.respiration.cz, © 2019

Coach 2

Coach 2 (viz Obrazek 10) patii také mezi tzv. nadechové motivaéni spirometry. Obsahuje
jednocestny ventil, ktery zajisti spravné pouziti, dobfe viditelny pist a jednoznaéné
grafické znaceni, které pomaha pacientim sledovat jejich dechova cviceni (Respiration,
© 2019). Pro vétsinu déti s SMA jsou i minimalni hodnoty nadechovych tlaka piilis

vysoké a mohlo by dojit snadno K pietizeni dychacich svalt (Havlistova, 2012).
TriFlo

Dal$im nadechovym trenazérem je TriFlo (viz Obrazek 11, s. 36), které obsahuje
3 kuli¢ky a pacient je svym nadechem zveda. PouZiva se zejména pro zlepSeni sily
nadechu. Pacient mlize pomoci této pomiicky porovnavat své vysledky a motivovat se

pro dalsi cviceni (Brazkova, 2019).
Treshold IMT

Treshold IMT (viz Obrazek 12, s. 36) funguje na principu nadechu proti odporu a indikuje

se pro zvysenti sily, vytrvalosti a odolnosti dychacich svalt (Zdafilova et al., 2005).

Pti praktickém provadéni po nastaveni urc¢itého odporu pacient dycha usty pies pomutcku
Treshold IMT, pficemZ ma na nose nasazeny nosni klip. Nadech je proti odporu, avSak

neni maximalni (Neumannova, Zatloukal, 2011).
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Obrazek 12: Nadechova pomicka
Treshold IMT
Zdroj: www.liftea.cz, ©2019

Obrazek 11: Nadechova pomiucka Triflo

Zdroj: www.servoprax.com, ©2020

3.7.2 EXspiraéni pomiicky

Exspira¢ni pomicky maji svilj vyznam predev§im V expektora¢ni podpote, obnoveni
ventilaéni funkce perifernich cest dychacich, prevenci bronchialnich kolapst, zlepSeni
dechové flexibility stén bronchti a hrudniku ataké v prevenci vzniku deformit
(Smolikova, Mécek, 2010). Dalsi vyhodou exspira¢nich pomicek je moznost nacviku
expektorace. Smolikova a Macek (2010) ve své knize pisi o technice PEP-pozitivni
vydechovy pretlak, ktery pii dychani proti davkovanému odporu cilené¢ zvySuje tlak
uvnitf bronchi. RozliSujeme 3 typy PEP fyzioterapie. Nizky pozitivni vydechovy pretlak,
unéhoz je vydech proti oporu 10-20 cm H20, vysoky pozitivni vydechovy pietlak
s odporem 40-100 cm H20 a osciluyjici pozitivni vydechovy pietlak, kam fadime
napiiklad flutter ¢i RC-Cornet (Smolikova, Macek, 2010). Mezi dalsi priklady

exspira¢nich pomucek patii Magic ball, a Acapella.

Flutter

Flutter je maly, pfenosny aparat ve tvaru dymky. Obsahuje 4 ¢asti: Gstni Cast (korpus),
konus s vydechovym otvorem, kovové kulicky a perforované viko. Béhem vydechu
dochazi k pohybu ocelové kulicky a vznika tak pozitivni vydechovy tlak a oscilace, které
rozechvéji sténu broncha (Pryor, Webber, 2002). Dochazi tak k usnadnéni pohybu
bronchialni sekrece a zlepseni funkce plic (Zurkova, 2012). Flutter se pouzivéa vsedé a je

umistén v ustech tak, aby byl naustek ve vodorovné poloze a perforované vicko
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smétovalo nahoru. Pro déti s SMA neni flutter ptiliS vhodny, nahrazuje ho pomiicka
PARI-O-PEP (viz Obrazek 13). Pomucka vyuziva princip stiidavého vydechového
pretlaku a vysledkem je snadnéjsi dychani, diky zvySené periferni plicni ventilaci
a zvySena mobilizace sekretu z pridusek. PARI-O-PEP je mozné uzivat vsed¢ 1 vleze

(MR Diagnostic©2019).

Obrazek 13: Vydechova pomiicka Obrazek 14: Vydechova pomiicka

PARI-O-PEP RC-Cornet

Zdroj: www.mr-diagnostic.cz, © 2019 Zdroj: www.mr-diagnostic.cz, © 2019

RC-Cornet

RC-Cornet (viz Obrazek 14) také fadime do PEP fyzioterapie s oscilujicim vydechovym
pretlakem. Pomiicka funguje na principu vydechu proti odporu. Béhem vydechu dojde
k vibraci v dychacich cestach, ktera nasledné vede k mobilizaci sekretu z prudusek a tim
dochazi k uvolnéni dychacich cest (MR Diagnostic©2019). RC-Cornet obsahuje
gumovou rourku uvnitt zahnuté trubice, kterd se pti vydechu rozechviva, coz zptsobuje
jiz zminované jemné vibracni chvéni uvnitt bronchli. Cornet se ¢asto uplatiiuje u malych

déti diky nezavislosti na poloze pacienta, ve které cvici (Smolikova, Macek, 2010).
Acapella

Mezi hlavni u¢inky Acapelly patii usnadnéni mobilizace sputa v dychacich cestach
a usnadnéni expektorace. Velkou vyhodou pomicky je nezavislost na cvi¢ebni poloze
téla. Dychani s Acapellou je jednou z drenaznich technik u vétSiny hospitalizovanych
intubovanych pacientl zavislych na invazivnim typu mechanické ventilace (Smolikova,

Magek, 2010).
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Tato pomicka je dostupnd ve dvou modelech (viz Obrazek 15): - zelena Acapella
s pritokem nad 15 1/min pti délce vydechu alespon tii vtefin nebo modra Acapella, jejiz
pratok je do 15 I/min. Vybér zalezi na dechovych schopnostech kazdého jedince

(Havlistova, 2012).

Magic ball
Magic ball ¢i Flow ball (viz Obrazek 16) je zdbavnou alternativou PEP-systému dychani,
ktera je oblibena zejména u déti. DEti musi byt schopné podle instrukei ménit polohu

polystyrenového micCku nad koSickem atim trénuji vydechovou funkci (HavliStova,

2012).

Obrazek 15: Vydechova pomiicka Acapella Obrazek 16: Vydechova pomiicka
Zdroj:www.asker.cz, ©2020 Flow ball
Zdroj: www.respiration.cz, © 2019

3.8 Priistrojova podpora
Neinvazivni ventila¢ni podpora

U déti s nervosvalovym onemocnénim je dileZité vySetieni nocni polysomnografie, aby
byly v€as podchyceny poruchy dychéni béhem spanku a v ptipad€ jejich zjisténi byla
vCas zafazena do komplexni 1écby neinvazivni ventila¢ni podpora (Pfihodova, 2013).
Neinvazivni ventilani podpora je unemocnych s SMA zafazovana zejména pro
zabezpecCeni dostate¢né podpory nadechu a vydechu béhem dne inoci. Nejcastéji je
aplikovana pomoci riznych typ masek ¢i naustku. Pro 1écbu obstrukéni spankové apnoe
se pouziva pftistroj CPAP. Tento pfistroj poskytuje pres masku tlak vzduchu, ktery

nechava dychaci cesty oteviené (Neumannova, Sestak, 2017).
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Caugh asistent

Caugh asistent (viz Obrazek 17) predstavuje piistroj, ktery je uréeny pro podporu
nadechové i vydechové faze kasle. ,, Nadechova fize je spojena s pretlakovou podporou,
diky ktere dojde k optimalnimu rozpéti plic a protazeni vydechovych svalii, které se pak
léepe mohou zapojit do silového vydechu béhem kasle. Vydechova faze je spojena
S podtlakovou podporou, ktera pomdahd posunout bronchialni sekret z perifernich
dychacich cest smérem do centralnich, odkud jej miize odstranit zakaslanim sam pacient,
nebo je odstranén primo pristrojem** (Chatwin, 2008, s. 322-323). Pfistroj Ize aplikovat
pfes naustek, oblicejovou masku a U pacienti s tracheostomii pies tracheostomickou

spojku (Chatwin, 2008).

Obrazek 17: Kaslaci asistent

Zdroj: www.smaci.cz

Invazivni ventila¢ni podpora

Kinvazivni ventilaéni podpofe pfistupujeme po vycerpani vSech dostupnych
neinvazivnich metod. Nejcast&jsi pfic¢inou je nedostatecna sila dychacich svali, ke které
dochazi v ramci postupu onemocnéni. Invazivni ventilace se mize pouzit jen urcity Cas
nebo kontinualnég, kdy je pacient napojen trvale. Existuje n€kolik ventila¢nich reZimi,
které aplikujeme dle schopnosti pacienta. Pokud pacient potfebuje invazivni ventila¢ni
podporu a je schopen piejit do domaciho prostredi existuje moznost tzv. DUPV-domaci

umélé plicni ventilace (Neumannova, Sestak, 2017).
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4 CILE PRACE A VYZKUMNE OTAZKY

Cile

1. Zmapovat moznosti a vyuziti kompenzacnich pomicek U pacientll se spinalni
svalovou atrofii.
2. Na zaklad¢ kineziologickych vySetieni zvolit vhodnou kompenzacni pomucku

pro dité se spinalni svalovou atrofii.
Vyzkumné otazky

1. Jaké jsou moznosti a vyuziti kompenzacnich pomuticek u pacienti se spinalni
svalovou atrofii?
2. Jaké jsou moznosti a vybér vhodnych kompenzacnich pomticek u déti se spindlni

svalovou atrofii?

40



5 METODIKA PRACE

V ramci své bakalatské prace jsem se vénovala kvalitativnimu vyzkumu, pii kterém jsem
pracovala se ¢tyfmi détmi postizenymi SMA. Konkrétné s divkou s SMA II. typu (15 let),
chlapcem s SMA I11. typu (16 let), divkou s SMA I1.-111. typu (14 let) a s divkou s SMA
I.-11. typu (21 let). Vyzkumem jsem chtéla zmapovat moznosti vyuziti kompenzacnich
pomiicek U pacientii s SMA ana zakladné kineziologickych vysSetfeni zvolit vhodné
kompenzac¢ni pomiicky pro tyto déti. Rodice déti a probandka IV mi podepsali

informovany souhlas (viz Ptiloha 1, s. 93), kterym souhlasili s vyzkumem.

V praktické ¢asti bakalatské prace jsem provedla komplexni kineziologicky rozbor, ktery
zahrnoval anamnézu, objektivni vySetfeni aspekci, subjektivni vySetfeni, palpacéni
vySetfeni, goniometrické a svalové vySetfeni ataké byl proveden motoricky test

(Hammersmith SMA-funk¢ni motoricka Skala).

Anamnézu jsem provedla formou semistrukturovaného rozhovoru s détmi as jejich
rodici, dalsi informace jsem ziskala z 1ékatské dokumentace. Vénovala jsem se predevS§im
otazkam ohledné¢ nynéjSiho onemocnéni, jeho problémim a komplikacim, dale mé
zajimala rodinna anamnéza, socialni situace v rodin¢ a také socialni podminky v misté

domova a ve $kole déti.

Objektivni vySetfeni aspekci jsem provadéla v sedé na voziku a vleze. Zaméfila jsem se
na celkovy vzhled a symetrii téla. Hodnotila jsem postaveni hlavy, krku, kiivku patete,

postaveni panve a koncetin.

Pomoci palpa¢niho vySetfeni jsem hodnotila svalovy tonus a vyskyt kontraktur, u kterych
jsem provedla také goniometrické vySetieni. Goniometrie se vyuziva k uréeni aktivniho
a pasivniho rozsahu pohybu v kloubu. Naméfené hodnoty jsou pouze fyzikalniho

charakteru, nedavaji informace o kvalité provadéného pohybu (Kolaf et al.,2009).

Pro zhodnoceni svalové sily jsem provedla svalovy test dle Jandy. Svalovy test je
pomocna vysSetfovaci metoda ve fyzioterapii, kterd zjisStuje silu jednotlivych svala a
svalovych skupin, hodnoti se dle stupnici 6 stupii. Stupném 5 (normalni sval) je
hodnocen sval tehdy, pokud ma schopnost piekonat zna¢ny zevné kladeny odpor pti
soucasné zachovaném celém rozsahu pohybu. Dobry sval (stupen 4) je schopen piekonat
sttedn¢ velky odpor v celém rozsahu pohybu a jeho sila vSak odpovida uz jen 75 %
normdlniho svalu. Slaby sval (stupen 3), jehoz sila je charakterizovana 50 %, nepfekona

zevné kladeny odpor, ale provede pohyb s pfekonanim gravitace. Oproti tomu velmi slaby

41



sval (stupen 2) nepiekond gravitaci, ale s jejim vyloucenim, v upravené poloze, je schopen
vykonat pohyb v celém rozsahu s asi 25 % silou. Sval, u néhoz se sila vyrazné snizi oproti
normalnimu a odpovida ptiblizné 10 %, se dokédze pouze smrstit, ale bez znadmek pohybu.
Pro takovy sval je charakteristicky stupen jedna. Pokud sval vSak nejevi ani zndmky

zaskubu pii pokusu o vykonani pohybu oznacujeme ho stupném 0 (Janda, 2004).

Motoricky test Hammersmith SMA (viz Pfiloha 2, s. 94) hodnoti provedeni 20 rtiznych
ukoll, pomoci nichz zjistujeme, co jsou schopny déti samy bez dopomoci zvladnout.
Pacient mtize v tomto testu ziskat 2 body za samostatné provedeny tkon, nebo 1 bod
Vv ptipad¢€, Ze pohyb je proveden s asistenci a 0 bodu v piipadé, ze pozadovany ukol
neprovede ani S pomoci vySetiujiciho. Maximalni pocet ziskanych bodd je 40
a minimalni 0 (Vondracek et al., 2007).

Prvnim tkolem Hammersmithova motorického testu je sed na zidli bez drzeni, pficemz
pacient ziska 2 body za udrzeni v sedé bez opory, jeden bod za udrzeni v sedé s oporou o
jednu ruku a 0 bodl za udrZeni v sedé€ s oporou o ob¢ ruce. Druhym tkolem je dlouhé
sezeni bez drZeni, za které ziské pacient 2 body, pti potfebné opote o jednu ruku ziskava
pacient 1 bod a 0 bodi za dlouh¢ sezeni s oporou o ob¢ ruce. Tietim tkolem je polovi¢ni
obrat z polohy na zadech na pravou a levou stranu, 2 body ziskava pacient pfi provedeni
polovi¢niho obratu na obé€ strany, 1 bod pii oto€eni pouze na jednu stranu a 0 bodi pii
neschopnosti obratu. V dalsim bod¢ ma pacient za ukol dotknout se hlavy jednou rukou,
za coz ziskava 2 body, pfi pomocném Uklonu hlavy k rameni ziskava pacient 1 bod a 0
bodu, jestlize pacient kol neprovede. V patém tkolu se ma pacient dotknout hlavy
obéma rukama, jestliZe je toho schopen ziskava 2 body, pti pomocném tklonu hlavy ma
pacient 1 bod a 0 bodil za neschopnost provedeni. V Sestém a sedmém tkolu se mé pacient
obrétit z polohy na bfiSe na zada ptes pravy a levy bok, za plné provedeni ma pacient 2
body, jestlize si pii pohybu dopomaha rukou ziskava 1 bod a 0 bodt pii neschopnosti
provedeni pohybu. V osmém a devatém ukolu ma pacient za tikol obrat z polohy na
zddech na bficho pfes pravy a levy bok, tyto Ukoly hodnotime stejné jako dva
predchazejici. Za desaty ukol ziskava pacient 2 body, jestlize je schopen si plynule
lehnout na zada z pozice sedu, pokud provedeni tohoto pohybu neni schopen ma 0 bodd.
Jedenactym ukolem je samostatny vzpor na piedlokti s hlavou vzhiiru, za coz ziskava
pacient 2 body, pokud je schopen udrZet se v dané pozici, do které byl pasivné nastaven
ziskava 1 bod a 0 bodi pfi neschopnosti provedeni. Dvanactym tkolem je aktivni zdvih
hlavy v leze na biise (HK podél téla) za 2 body, pii neschopnosti provedeni 0 bodu.

V tfindctém ukolu ma pacient za kol vzpor na pfedlokti a na kolenou s hlavou vzhtru za
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2 body, pii udrzeni pozice, do které byl pacient pasivné nastaven ziskava 1 bod a 0 bodt
pii neschopnosti tikol provést. Ctrnacty tkol predstavuje vzpor na natazenych pazich
s hlavou vzhtru, ktery hodnotime stejné jako piedchozi ukol. V patnactém ukolu se ma
pacient posadit z lehu na zadech za 2 body, pokud se posadi pies pozici lehu na bfise
ziskava 1 bod a 0 bodt pii neschopnosti provedeni. Sestnacty tikol piedstavuje plazeni,
za které ma pacient 2 body, pokud je schopen plazit se 2 metry tak ziskava 1 bod a 0 pfi
neschopnosti provedeni. V sedmnactém ukolu pacient zdvihd hlavu v leze na zéddech za
2 body, pokud hlavu zdvihne pies uklon hlavy k rameni ziskava 1 bod a 0 bodu pfi
neschopnosti provedeni. Osmnacty ukol pfedstavuje stoj s oporou o jednu ruku za 2 body,
pokud je pacient schopen udrzet se ve stoji s minimalnim podpiranim trupu ziskava 1 bod
a 0 bodt, pokud stoji s plnou podporou v ky¢lich a kolenou. V devatenactém tkolu ma
pacient stat samostatné déle nez 3 sekundy, za coz ziskava 2 body, jestlize se ve stoji
udrzi méné nez 3 sekundy ziskava 1 bod a 0 bodi, pokud stoji pouze okamzik. Posledni
ukol je udé€lat samostatné vice nez 4 kroky za 2 body, 2-4 kroky za 1 bod a 0 bodu, jestlize

ukol neni schopen provést.

V praktické ¢asti jsem dale zjistovala formou rozhovoru informace o kompenzacnich
pomuckach. Rozhovor se skladal z 16 otazek. V prvni otazce jsem zjistovala, kde rodiny
postizené SMA ziskavaji informace a doporuceni o kompenzacnich pomtickach. V druhé
otazce jsem se zajimala o dostate¢nost informovanosti a dostupnosti pomtcek. Otazka
&islo tii se zaméfila na mista vybéru kompenzaénich pomiicek. Ctvrta otazka se zabyvala
moznostmi financovani pomtcek, zjistovala jsem, zda je tato informovanost dostate¢na
a zda jsou rodiny s moznostmi spokojeny. V paté otdzce jsem se zajimala o nazor rodic¢t
ohledn& poméru ceny a kvality pomiicek. Sestd otazka se tykala problematiky schvaleni

pomticky pojistovnou.

Nasledujici otazky byly zaméfeny na uZivani konkrétnich pomtcek. Otazka sedma se
zabyvala kompenza¢nimi pomucky pro kvalitni sed. Osma otazka se tykala pomucek pro
vertikalizaci. Otazka devatd mapovala uzivani pomucek pro chizi. Desata otazka
zjistovala uzivani pomtcek pro pfesun. V jedendcté otazce jsem se zaméfila na uzivani

zvedaku v rodinach postizenych SMA a otazka dvanécta se tykala pomticek respiracnich.

V otazce tfinacté a Ctrnacté jsem zjist'ovala nazor rodict na efektivnost pomticek a také
mé zajimalo, zda rodice postizenych déti sleduji zlepSeni zdravotniho stavu pii uzivani
kompenzacnich pomucek. V patnacté otdzce jsem se ptala déti, jaka je jejich

nejoblibengjsi pomiicka, pifipadné pro¢, zjakého divodu. Otazka Sestnacta byla
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koncipovana tak, ze zde rodi¢e mohli uvést komentdfe ¢i prfipominky k dané

problematice.

Na zéklad¢ kineziologickych rozbori a zhodnoceni zdravotniho stavu probanda jsem
navrhla korekci kompenzacnich pomiicek u jednotlivych pacientl. Zaméfila jsem se
predevsim kvalitni a stabilni sed, ktery je podstatou denniho Zivota déti s postizenim,
aproto je potieba zaméfit se na spravny vybér kompenzacni pomucky. Dale jsem
doporucila pomticky pro prevenci a terapii kontraktur, v€etné vertikalizace. Pozornost

jsem také vénovala respira¢nim pomdckam.

Na zaklad¢ zjisténych informaci z rozhovort srodi¢i déti s SMA jsem se rozhodla

vvvvvv

typech kompenzaénich pomtcek, moznostech financovani pomucek a doporuceni pro

jejich vybeér.
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6 VYSLEDKY

6.1 Kazuistika |

Pacientka A K., narozena 2005 (15 let), diagn6za SMA 1I. typu
Kineziologicky rozbor:

Anamnéza

NO: SMA typ Il

OA: Pacientka byla narozena ze tteti bezproblémové gravidity, na konci t€hotenstvi byla
U matky zjisténa glykosurie. Porod probéhl v poradku, 10 dni pied planovanym
terminem. Porodni hmotnost pacientky byla 3400 g a poporodni adaptace probéhla
v norm¢. Vyvoj po porodu do 9. mésice probihal v pofadku, mezi 8.-9. mésicem lezla
asama se iposadila. Samostatné nestala, byla pasivné postavena. Chiize byla
uskutecnovana pouze s oporou druhé osoby nebo S pomoci choditka. V prvnim roce
prodélala onemocnéni planych nestovic, které ji velmi oslabilo. V 15. mésici se
lokomoc¢ni vyvoj vyznamné pozastavil. Po o¢kovani vakcinou Trivivac se dostavila silna
postvakcinaéni reakce, objevily se horecky, silna vyrazka a celkova slabost. V 16. mésici
byla divka naockovéna na hepatitidu B, po tomto ockovani nasledovala asi za dva tydny
paréza DKK. Nasledné¢ byla diagnostikovana spinalni svalova atrofie II. typu. Divka
dochézela na rehabilitaci Vojtovou metodou a cviceni dle Bobath konceptu, byla pasivné
stavéna do vertikalizacniho stojanu. Zhruba ve vé&ku 2,5let byla schopna chize
Vv choditku. V soucasnosti je pIn¢ odkazana na elektricky vozik. V roce 2014 podstoupila

operaéni 1é¢bu skolidzy zadnim pfistupem. Dostala 5 davek Spinrazy, 1é¢bu ukonéila.

RA: Oba rodice jsou pfenaseci genu pro SMA. Pacientka ma dva starSi sourozence, oba

jsou zdravi pfenaseci genu SMA.

SA: Pacientka Zzije srodi¢i asourozenci Vrodinném domé, bezbariérové zafizeném.
Navstévuje 9. ro¢nik zakladni skoly, kde je také bezbariérovy pfistup. Ve volném case
navstévuje krouzek anglictiny, zpévu a 1x tydné dochazi do rehabilitaéniho centra Arpida

na fyzioterapii.

FA: Euthyrox 50 mg 1-0-0, Imunite 1-0-0
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Objektivni vySetieni

Hlava: V sed¢ na voziku hlavu samostatné udrzi, zvlada drobné pohyby do flexe, extenze
arotaci. Inklinace hlavy k levé stran€. V poloze na zadech volné otac¢i hlavu do stran Je

patrny m&kky otok obli¢eje a hlavy, palpa¢ni charakter lymfedému.
Ramena: V protrakci a elevaci.

Trup: Inspira¢ni postaveni hrudniku, bficho je hypotonické. Vyrazna hyperlord6za
bederni patefe. Patet po operaci skolidzy-jizva stale na dotyk citliva. Nyni se objevuji

dekubity I. stupné v oblasti jizvy. Inklinace trupu K levé stran¢.

HKK: Kondetiny jsou hypotonické. Bez omezeni pasivni hybnosti. Aktivni hybnost
oslabena-globalné sv. sila 2/5. V poloze na zadech svede pravou HK plnou flexi
v ramennim kloubu sv. sila 2/5, konc¢etinu posouva po posteli, pohyb je S vyloucenim
gravitace. Leva HK neni takto pohybliva sv. sila 1/5, je schopna pomoci si pravou HK.
Pacientka je schopna stisku ruky, psani a manipulace, sv. sila 3/5 vlevo, 3-/5 vpravo.

Pritomen mé&kky lymfaticky otok koncetin.
Pdnev: Ve vyrazné anteverzi.

DKK: Koncetiny jsou hypotonické. Bolestivost pfi pasivni hybnosti obou kycelnich
kloubti, omezeni hybnosti-flexe 100° bilat., abdukce 30° bilat. Kycelni klouby
v semiflekénim postaveni pii hyperlordoze bederni patefe. Pacientka dokéze kontrahovat
glutealni svaly sv. sila 3/5. Kolena jsou ve valgéznim postaveni, flekéni kontraktura vlevo
S:0-30-90. Aktivné provede dorzalni a plantarni flexi v hlezennim kloubu sv. sila 3/5.

Ptitomen otok lymfatického charakteru lytek a chodidel.
Subjektivni vySetieni

Pacientka si stézuje na bolesti kycelnich kloubli a na problémy s vyraznou anteverzi

panve.
VySetieni palpaci

Flek¢ni kontraktura kolenniho kloubu 1. sin. S: 0-30-90, hypertonus m. levator scapulae

bilat., m. trapezius bilat., mm. scaleni bilat., mm. pectorales bilat.
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Kompenzacni pomiicky

Zdravotni sedacka-pouzivala do veku 4 let, stabilni sed, lepsi opora ditéte a pocit jistoty.
Choditko-pouzivala ve véku 2,5 let, usla v ném zhruba 5 m.

Staticky stander-pouzivala do véku 6 let.

Dynamicky stander-pouzivala do véku 6 let, byla schopna se v ném pohybovat.

Odleh¢eny mechanicky vozik-ve véku 3 let, poté vystiidala nékolik mechanickych

voziki, nebot’ je dilezité dbat na velikost voziku v zavislosti na rist ditéte.

Elektricky vozik-nyni mé v pofadi 2. elektricky vozik, pficemz sed ve voziku je
nestabilni, dochazi k pieklopeni panve dopiedu-do anteflexe a tim se prohlubuje bederni

lordéza.
Zvedak-rodina kazdodenné pouziva k pfesunu v lizka na vozik elektricky zvedak.
Kaslaci asistent

Acapella, triflo, magic ball, cliniflo

Obriazek 18: Probandka 1 ve standeru Obriazek 19: Probandka 1 na

Penguin odleh¢eném voziku Micro
Zdroj: vlastni zpracovani Zdroj: vlastni zpracovani
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10.
11.
12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.
19.
20.
Celkem

Tabulka 1: Hammersmith SMA funkéni motoricka §kala Probandky 1

Hammersmith SMA funkéni motoricka skala
Sed na zidli (bez drzeni)
Dlouhé sezeni (bez drzeni)
Polovi¢ni obrat z polohy na zadech (na ob¢ strany)
Dotkne se jednou rukou hlavy (v sedg)
Dotkne se hlavy obéma rukama (Vv sed¢)
Obréti se z polohy na bfise na zada (pies P)
Obréti se z polohy na bfise na zada (pies L)
Obrati se z polohy na zadech na bticho (ptes P)
Obréti se Z polohy na zadech na bticho (pies L)
Lehne si ze sedu (bezpecn¢)
Vzepte se saim na predloktich s hlavou vzhtru
Zvedne hlavu vleze na btise (ruce podél t€la)
Vzepte se sam na piedloktich a kolenou s hlavou vzhiru
Vzepfe se sim na natazenych pazich s hlavou vzhiru
Posadi se z lehu na zadech
Plazi se
Zvedne hlavu vleze na zadech
Stoji s drZzenim se jednou rukou
Stoji samostatné déle nez 3 vtefiny

Udé¢la samostatné vice jak 4 kroky

Zdroj: vlastni zpracovani
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Rozhovor s redi¢em pacientky a pacientkou o kompenzacnich pomiickdach
1. Kde ziskavate informace 0 kompenzacnich pomuckach?

., Predevsim v nasi pacientské organizaci SMACI, @ mezindrodni védecké a multioborové
komunite rodin s SMA z celého svéta. Dale pak na veletrzich kompenzacnich pomiicek
a také dostavame doporuceni od lékari a fyzioterapeutii. Mnoho uZitecnych informaci

také ziskavame na téechto webovych strankach www.CURESMA.org.

2. Myslite si, Ze je informovanost a dostupnost kompenza¢nich pomticek v Ceské

republice dostate¢na?

» Myslim, zZe kdybychom neméli podpiirnou pacientskou skupinu, tak rozhodné ne,

‘

obcasné se néco rodice dozvi v ldznich a U svych fyzioterapeuti.
3. Kde vybirate kompenzacni pomuicky?

,, PFi predvadecich akci dodavatelii kompenzacnich pomiicek, nebo po kontaktovani pri

predvedeni primo v rodinach. *

4. Jste informovani 0 moZnostech financovani kompenza¢nich pomticek? Jste s t€émito

moznostmi spokojeni?

,,Ano, je to vsak velmi narocné. Za 14 let Zivota s postizenim jsme S manzelem dopldceli

na pomiucky 2 500 000,- K¢.
5. Myslite si, Ze odpovida cena versus kvalita kompenzacnich pomtcek?

,,Dnes uz je celd rada kvalitnich pomiicek na nasem trhu, stdle nejvétsi problém jsou
vysoké doplatky za kompenzacni pomiicky, které jsou nasledné stale ve vlastnictvi
pojistoven aV pripadé vraceni pomiicky pacient ¢i zakonny zastupce doplatek nedostane
zpét. Pomiicka ziistava pojistovné a ta ji nasledné dava dalsim klientiim, nebo dokonce

prodava do dalsich zemi prevazné na vychod...

6. Méli jste n€kdy problém se schvalenim pozadované kompenzacni pomiicky? Pokud

ano, uved’te prosim.

“«

,,Ne, neméli.
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7. Pouzivate/ pouzivali jste néjaké pomicky pro kvalitni sed? Jaké? Jaké S nimi mate

zkuSenosti?

,, Pouzivali jsme zdravotni sedacku, kterou A. pouzivala zejména pri jidle. Sed je potieba
korigovat jako prvni. Musim zminit velky rozdil od klasické krmici zidlicky ve vyborném

zajisteni kvalitniho sedu, lepsi opory a také jistoty ditete. *

8. Pouzivate/ pouzivali jste n¢jaké pomucky pro vertikalizaci? Jaké? Jaké S nimi mate

zkuSenosti?

,, Vertikalizacni pomiuicky jsme pouZivali, nebot jsme si vedomi, Ze vertikalizace je velmi
dillezita pro prevenci kontraktur a nosné zatizeni kosti. A. mela nekolik standerii, prvinim
byl staticky stander Penguin (viz Obrazek 18, s. 48), ve kterém si velmi rada hrala
s panenkami, hrdla hry ¢i malovala. Velmi dilezité je deti motivovat tak, aby ve standeru
rady travily cas. Dalsim standerem byl stander dynamicky, ktery zvladla dokonce sama
rozpohybovat. Maminka pacientky dodava, ze: “ Nejvhodnéjsi pro takto postizené déti
je elektricky stander Dani, ktery umoziuje détem stejnou pohyblivost jako vozicek akorat
ve vzprimené poloze. Tento elektricky stander se bohuzel jeste po 14 letech snaZeni
nepodarilo dostat do Ceské republiky. “ Sama pacientka ¥ika: ,, Jako mald jsem neméla
stander rdda, zejména kviili bolestivéemu nasazovani a bolesti koncetin béhem stani. Nyni
Jjsem moc rada, zZe jsem méla moznost pomiicky pouzivat. Vidim srovnani s détmi, které

takové moznosti nemély a nyni maji kontraktury a kiivé nohy. *

9. Pouzivate/pouzivali jste n¢jaké kompenzacni pomucky pro chiizi?

3

,A. ve véku 2,5 let pouzivala choditko, ve kterém usla zhruba 5 m.*
10. Jaké pomicky pro pfesun jste pouzivali a pouzivate?

., Méli jsme nekolik vozikii-mechanické | elektrické. e 3 letech méla A. sviyj prvni vozik,
byl to odlehceny mechanicky vozik (viz Obrazek 19, s. 48). Byla nadsena, protoze méla
najednou moznost pohybu. Pamatuji si, Ze kdyz poprvé usedla na mechanicky vozik,
rozjela se za kamarddkou a pohladila ji. Byl to moc hezky okamzik. Mechanickych voziki
jsSme vystiidali nekolik, je potreba respektovat rist ditéte aV zdvislosti na ném ménit
velikost voziku. Elektricky vozik si A. nejprve vyzkouSela U své kamardadky a byla z néj

nadsena.“ Maminka pacientky tikd, Ze: , Je velmi diileZité ponechat ditéti mechanicky
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vozik, ma-li dostatek sily a poté postupné prechdazet na vozik elektricky. Mechanicky vozik
S velikosti ditéte pribyva na vaze a sily ditete ubyvaji, proto je diilezité prejit postupné
Kk voziku elektrickéemu. *“ Pacientka dodava: ,, Bez elektrického voziku si neumim sviij Zivot
predstavit, byla to velka uleva, protoze jsem uz neméla silu na pohyb v mechanickém
voziku. Elektricky vozik je vyborny v moznostech velkého pohybu a také v mozZnostech

polohovani zad. *
11. Pouzivate k presunu ditéte zvedak?

., Zvedak pouzivame kazdy den, velmi nam ulehcuje prdci, protoze presuny A. jsou velmi
narocné. Pouzivame ho k presuniim na vozik, na WC ¢i do koupelny. A. méla ze zvedaku
velky strach, ato zejména kvili bolesti zad, nyni travi ve zveddiku cas rdda-relaxuje,

houpe se. “
12. Pouzivate néjaké respiracni pomucky? Jaké?

., Pouzivame kaslaciho asistenta, Triflo, CliniFlo, Acapellu a Magic ball. Pomiicky

pouzivame spise sporadicky. Dychani si A. nejvice cvici v hodindch zpévu, ktery ji velmi

3

bavi.*

13. Myslite si, Ze kompenzacni pomiicky spliiuji Vase ocekavani ajsou dostatecné

efektivni?
., Myslim, ze ano, ale je diilezité je poridit véas a byt diisledny v jejich dennim pouzivani.

14. Pozorujete pii dlouhodobém pouzivani kompenzacni pomucky zlepSeni stavu vaseho
ditéte?
., Rozhodné ano.

15. Jaka kompenzacéni pomticka je vasemu ditéte nejmilejsi?

., Rozhodné je to elektricky vozik, na kterém ma velkou moznost pohybu a je do urcité miry

I3

samostatna.
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16. Prostor pro komentar, napady, zkuSenosti ¢i pfipominky K tématu kompenzacnich

pomtucek.

., Rada bych zde zminila dulezZitost vhodného automobilu s ploSinou.

Navrh na korekci kompenzacnich pomiicek Probandky 1

Z hlediska zdravotniho stavu divky bych se nyni zaméfila zejména na stabilni a kvalitni
sed. Pacientka travi vétSinu svého Casu ve voziku, proto je pro ni kvalitni sed velmi
dalezity. Myslim si, Ze nyn¢jsi sed probandky je nestabilni, dochézi k pieklopeni panve
doptedu-do anteflexe a tim se prohlubuje bederni lord6za. Také si velmi Casto stéZzuje na
bolest kycli, coz miize byt zpisobeno taktéz nestabilnim sedem a Spatnym postavenim
panve. Déle bych se u pacientky zaméfila na prolongovany stretching se specialnim
typem dynamickych ortéz-JAS ortézy na vhodné polohovéni a také pro protazeni
kycelnich svalt a kolennich kloubti. Pozornost bych také vénovala lymfoterapii, nebot’

probandka trpi mékkym lymfatickym otokem koncetin a obliceje.

6.2 Kazuistika Il
Pacient J.F., narozen 2004 (16 let), diagnéza SMA III. typu
Kineziologicky rozbor:

Anamnéza
NO: SMA typ Il

OA: Pacient byl narozen ze teti gravidity po IVF (pfedchozi dvé t€hotenstvi pfirozenou
cestou skoncila potratem v prvnim trimestru). Pacient je z dvojcat, bratr je zdravy
prenaseC. T¢hotenstvi az na silné nevolnosti probihalo bez komplikaci, bylo ukon¢eno
planovanym cisafskym fezem v terminu. Porodni vaha pacienta byla 2560 g. Od dvou
mésict véku byl pacient cvicen pravidelné 3krat denné Vojtovou metodou, stejné jako
jeho bratr, u kterého byla zjisténa asymetrie mozkovych komor, vyvijel se asymetricky
a byl v tenzi. Zhruba do roka u né&j vyvoj probihal normaln¢, pak ale postupné ztracel

schopnost napf. vykopavat a zvedat dolni koncetiny Vv lehu, piestoze byl stale pravidelné
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cvic¢en. Byl schopen samostatného sedu a sdm se v ném udrzel. Dokazal se také postavit
s oporou, nikdy se vSak nepostavil sam v prostoru, ani Splhem po nohach. Dokazal
samostatné obchdzet napt. nabytek. Sdm zacal chodit v 16 mésicich, od zacatku byl ale
velmi nestabilni, stale padal a chodil ,,kachni chizi®. Zhruba v 18 mésicich byl odeslan
na vySetfeni do Motola na EMG kviili podezieni na nervosvalové onemocnéni (i pies
pravidelné cviceni postupné horSeni stavu), kde ndm byla doporucena dalsi rehabilitace
z divodu diagndézy DMO. Pacientlv stav se vsak stale nelepsil, i kdyz chodil, stale byl
velmi nestabilni, padal a nepostavil se sam. Ve dvou a pul letech byl pacient vySetfen
v Thomayerové nemocnici, kde mu byla po genetickém testu zjisténa SMA III. typu.
Pacient nastoupil ve tfech letech do MS v Arpidg, kde byl dale pravidelng cvien zejména
Vojtovou reflexni lokomoci. V Sesti letech ztratil pacient schopnost chtize, byl mu
pofizen mechanicky odlehceny vozik, zhruba v deseti letech mu pak byl pofizen vozik
elektricky (sam se jiz ,,uvezl jen s velkou namahou). Nyni je pacient 1é¢en Spinrazou

a na podzim 2018 mu byla provedena operace skolidzy patefe.
RA: Oba rodice i bratr jsou zdravi pfenaseci pro gen SMA.

SA: Pacient zije v uplné rodin€ v bezbariérovém byté ve mésté. Je zakem 9. Ttidy. Ve
volném case se vénuje skladani lega, ¢etbé, PC. Jednou tydné dojizdi do rehabilita¢niho

centra Arpida na fyzioterapii a jednou tydn¢ na plavani.
FA: Spinraza tfikrat ro¢né pod CT kontrolou.
Objektivni vySetieni

Hlava: Vsedé na voziku udrzi vzptimenou pozici, zvladne pohyby do flexe a extenze
arotaci. V poloze na zadech otaci hlavou volné, kratce hlavu nadzvedne sv. sila 3-/5.

Inklinace hlavy k pravé strané.
Ramena: V protrakci, elevaci, pfitomna asymetrie.

Trup: Bficho hypotonické, patef po operaci skolidzy-jizva klidnd, zhojend. Inklinace

trupu K pravé strané.

HKK: Koncetiny jsou hypotonické, bez omezeni pasivni hybnosti. Vleze HKK elevuje

ruku i predlokti bilat., LHK az do vzpaZeni sv. sila 4/5, PHK pomoci nahradnich
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pohybovych vzorct také do vzpazeni sv. sila 3/5. Flexe v lokti sv. sila 4/5 dx., 4-/5 sin.,

extenze sv. sila 3/5 dx., 3-/5 sin. Na stisk jsou ruce pomérn¢ silné 4+/5 bilat.
Panev: V lehké anteverzi.

DKK: Koncetiny jsou hypotonické, vleze flekéné-abdukcéné-zevnérotaéni postaveni
DKK. Rozsah pohybu v ky¢elnich kloubech bez omezeni, sv. sila pletencti 2+/5. Kolenni
klouby omezeny rozsah pohybu-pfitomny flekéni kontraktury vlevo S:0-20-100, vpravo
S:0-15-110. Flexe kolennich kloubt sv. sila 3+/5 sin., 3/5 dx., extenze 2/5 bilat. Rozsah

pohybu v hlezennich kloubech bez omezeni, sv. sila 4/5., pes equinus bilat.
Subjektivni vyseti‘eni

Pacient se citi velmi dobte, bolesti neguje.

VysSetieni palpaci

Flek¢ni kontraktury kolennich kloubt S:0-20-100 I. sin., S:0-15-110 I. dx. Hypertonus

m. levator scapulae bilat., m. trapezius bilat., mm. scaleni bilat.
Kompenzacni pomiicky

Polohovaci zidle

Choditko-pouzival mezi 5.-7. rokem, nez ztratil upln¢ schopnost chtize.

Vertikaliza¢ni stojan-nejdiive pacient pouZival dynamicky stander Rabbit od firmy R82,

nyni stander Bantam od firmy Medicco, ktery je polohovatelny do sedu, stoje i lehu.

Mechanicky vozik-pouzival od 6 let, pot¢é mu byl potizen vozik elektricky z divodu

nedostatku sil.
Elektricky vozik-pouziva od véku 10 let, sed ve voziku je kvalitni, stabilizovany.

Zvedak, stropni zvedaci systém-K pfesunu chlapce z lizka na vozik ¢i k hygienickym

potiebam rodina uziva elektricky zvedak nebo stropni zvedaci systém.

Cliniflo, Acapella
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10.

11.

12.

1.3.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

Celkem

Tabulka 2: Hammersmith SMA funkéni motoricka $kala Probanda 2

Hammersmith SMA funkéni motoricka Skala
Sed na zidli (bez drzeni)
Dlouhé sezeni (bez drzeni)
Polovi¢ni obrat z polohy na zadech (na ob¢ strany)
Dotkne se jednou rukou hlavy (v sedég)
Dotkne se hlavy obéma rukama (V sed¢)
Obréti se z polohy na bfise na zada (pies P)
Obrati se z polohy na bfiSe na zada (pres L)
Obrati se z polohy na zadech na bficho (ptes P)
Obréti se Z polohy na zadech na bticho (pies L)
Lehne si ze sedu (bezpecn¢)
Vzepte se sam na predloktich s hlavou vzhtru
Zvedne hlavu vleze na btise (ruce podél téla)
Vzepie se sam na piedloktich a kolenou s hlavou vzhiru
Vzepfe se sim na natazenych pazich s hlavou vzhiru
Posadi se z lehu na zadech
Plazi se
Zvedne hlavu vleze na zadech
Stoji s drzenim se jednou rukou
Stoji samostatné déle nez 3 vtefiny

Udé¢la samostatné vice jak 4 kroky

Zdroj: vlastni zpracovani
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Rozhovor s redi¢em pacienta 0 kompenzacnich pomiickdch
1. Kde ziskavate informace 0 kompenzacnich pomuckach?

., Zpocatku jsme informace ziskavali od rodicii deti s SMA napr. pri spolecnych setkdnich
Vv Kolpingové rodiné Smecno nebo od rodicii déti s podobnymi problémy v DC Arpida,
ddle pak od nasi idalSich fyzioterapeutii v DC Arpida. Nyni hledime hlavné na

internetu. “

2. Myslite si, 7e je informovanost a dostupnost kompenzaénich pomicek v Ceské

republice dostate¢na?

, Myslim, Ze se situace za téch vice nez deset let vyrazné zlepsila, jak v oblasti
informovanosti, tak i dostupnosti. Problémem vsak ziistavd cenova dostupnost, nékteré

rodiny si muzou dovolit drahou pomiicku jen stezi.

3. Kde vybirate kompenzacni pomticky

‘

., Vybirame UV CR zavedenych firem se zajistenym servisem. *

4. Jste informovani 0 moZnostech financovani kompenza¢nich pomticek? Jste s t€émito

moznostmi spokojeni?

., Ano, moznosti financovani zname a jsme spokojeni. Neméli jsme doposud problém se
zdravotni pojistovnou. Pokud neni doplatek dané pomiicky v nasich silach, oslovujeme

vzdy nadace, které nam s dofinancovanim pomiizou. *
5. Myslite si, ze odpovida cena versus kvalita kompenzacnich pomicek?

,, Mdme zkuSenost, Ze je dobré poridit kvalitni, | kdyz treba drahou pomiicku, kterd hodné
vydrzi. Naopak levné pomiuicky jsou vétsinou méné kvalitni a brzy po porizeni je nutné

resit opravy apod. Nicméne si myslim, ze kvalitni pomiicky jsou opravdu velmi drahé!*

6. Méli jste n€kdy problém se schvalenim pozadované kompenzacni pomucky? Pokud

ano, uved’te prosim.

., Neméli, jen snad Ze nam zdravotni pojistovna v ramci uspor schvalila pouZity zvedak,

«

ale nakonec funguje také dobre.
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7. Pouzivate/ pouzivali jste néjaké pomicky pro kvalitni sed? Jaké? Jaké S nimi mate

zkuSenosti?

,,ANO, od zacatku se snazime, aby byl sed kvalitni. Pouzivali jsme napr. pro sed doma i ve
Skole polohovaci zidli, ve vSech vozicich byly kvalitni seddky 1 opérky zad (Jay systém od
firmy Medicco), dale take peloty. Asi rok pred operaci skoliozy patere jsme také pouzivali

v sedu korzet.

8. Pouzivate/ pouzivali jste néjaké pomiicky pro vertikalizaci? Jaké? Jaké s nimi mate

zkuSenosti?

,,Ano, pouzivali, zkuSenosti jsou jednoznacné pozitivni. Zpocatku jsme pouzivali stander
Rabbit od firmy R82 (viz Obrdzek 20, s. 59), ktery md kola, takze se pacient mohl
pohybovat ve stoje jako ve voziku. Nyni mame stander Bantam od firmy Medicco, ktery

ma vice podpuirnych prvkii a je polohovatelny (plynule sed-stoj-leh).
9. Pouzivate/pouzivali jste n¢jaké kompenzacni pomucky pro chiizi?

,Ano, ale jen velmi krdtce, choditko, mezi patym a sedmym rokem, nez ztratil J. uplné

¢

schopnost chiize. *
10. Jaké pomucky pro pfesun jste pouzivali a pouzivate?

,, Pro presun pouzivame elektricky a (obcas) mechanicky vozik, pro presun napr. do vany,
na postel pak stropni zvedaci systém. Mame také mobilni zvedak (pouzivame napr.

v Motole v nemocnici).

11. Pouzivate k ptesunu ditéte zvedak?

,,Ano, viz vyse.

12. Pouzivate né&jaké respiracni pomucky? Jaké?

3

,,Ano, Accapelu, Cliniflo apod. pro trénink dechu.
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13. Myslite si, ze kompenzacni pomucky spliuji Vase ocekavani ajsou dostate¢né

efektivni?
., Ano, urcite, pouzivame je od zacatku a verim, ze jsou velmi dulezite. *

14. Pozorujete pii dlouhodobém pouzivani kompenzacni pomucky zlepseni stavu vaseho

ditéte?

., Spise jde 0zpomaleni nebo zastaveni progrese, zlepSeni pouze mirné ana urcitou

dobu. “
15. Jaké kompenzacni pomtcka je vaSemu ditéte nejmilejsi?
,,Je to elektricky vozik, ktery mu zarucuje samostatnost.

16. Prostor pro komentat, napady, zkuSenosti ¢i pfipominky Kk tématu kompenzaénich

pomiicek.

., Jak jsem jiz psala, pouzivame kompenzacni pomiicky od zacatku, a nedovedu si bez nich
zivot s SMA predstavit. Nékdy je sice financné ndarocné pomiicky poridit nebo je i fyzicky
a casové narocné s nimi manipulovat (napr. umisténi do standeru), ale vysledek jejich

pouzivani je jednoznacné pozitivni. “

Navrh na korekci kompenzacnich pomiicek Probanda |1

Pacient ma zajiStény kvalitni a stabilni sed, s bo¢nimi pelotami a adekvatni oporou,
vcetné opory hlavy. Kvalitni sed je u chlapce velmi dulezity, nebot” travi vétSinu casu
sedem ve voziku. Proband je polohovan do vertikaly, kterd mu umoziuje nosné zatiZzeni
kloubti a kosti, coz ma velky vliv pfi prevenci kontraktur a osteopordzy. U pacienta bych
zatadila do terapie prolongovany stretching s JAS ortézami, zejména pro extenzi
kolennich kloubti. Dale bych pokracovala v terapii s respira¢nimi pomtickami pro trénink

dechovych svalti.
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Obrazek 20: Proband 2 v dynamickém standeru Rabbit od firmy R82

Zdroj: vlastni zpracovani

6.3 Kazuistika I11

Pacientka E. L., narozena 2006 (14 let), diagnéza SMA IL.-11I. typu
Kineziologicky rozbor:

Anamnéza

NO: SMA typ lI-I1I.

OA: Pacientka byla narozena ze 4. fyziologické gravidity, porod ve 42. tydnu, spontanni,
zahlavim. Porodni hmotnost pacientky byla 3560 g, poporodni adaptace v normé&. Prvni
kontakt brzy, brzy se otacela, v 5. mésici sedéla, v 7. mésici uz lezla. Kolem 9. mésice se
zaCala postavovat a obchazet nabytek, nepoustéla se. Samostatna chiize v 15 mésicich.
Psychomotoricky vyvoj se zacal opozd’ovat, diagnoza stanovena v 18. mésici. Pacientka
byla schopna samostatné chtize do véku 9 let, chtize byla nejista, kulhava. Zhruba ve véku
10 let se zacala rozvijet skolioza. V listopadu 2018 operace skolidzy, od brezna 2018

aplikace 1éku Spinraza.

RA: Oba rodice jsou zdravi pfenaseci genu pro SMA, pacientka ma 4 sourozence, kteti

jsou zdravi. V $irsi rodiné bez neurologické zatéze.
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SA: Pacientka zije v rodinném domé s vytahovou plosinou. Stara se 0 ni matka, otec
a sourozenci. Manipulace s pacientkou je pomérné snadna, vétSinu dennich ¢innosti
zvlada sama, potiebuje pomoc pii pfesunech z postele na vozik a pii hygien¢. Navstévuje

7. tiidu zakladni skoly, kde neni bezbariérovy ptistup, pouze schodolez.
FA: Od biezna 2018 aplikace 1éku Spinraza, pacientka pocituje zlepSeni svalové sily.
Objektivni vySetieni

Hlava: V predsunutém drzeni. V sed¢ hlavu udrzi vzpfimenou, volné rotace na obé¢

strany. V leze na zadech hlavu nezvedne.
Ramena: V protrakci a elevaci. Asymetrie-levé rameno vyse.

Trup: Hrudnik v inspira¢nim postaveni, biicho hypotonické. V listopadu 2018 operace
skolidzy, jizva zhojend, klidna, na dotyk stale citliva. Pfed operaci tézka dextrokonvexni

kyfoskolidza.

HKK: Lehka hypotrofie svalstva. PHK zvedne nad horizontalu, LHK s dopomoci PHK
zvedne také nad horizontalu. Flexe ramenniho kloubu sv. sila 4-/5 sin., 4/5 dx, extenze 3-

/5 sin., 3/5 dx. Na stisk jsou koncetiny stejné silné sv. sila 4-/5.

Panev: Asymetrie-lopaty kosti kycelni asymetrické, spina iliaca posterior superior na levé

stran€ vySe. Anteverze panve.

DKK: Lehka hypotrofie svalstva, kontraktury neptitomny. Koncetiny jednotlivé posune
po podlozce, aktivné zvladne flexi v kolennich kloubech sv. sila 3/5 bilat., extenze 3-/5
bilat. Dorsalni flexe hlezen 3-/5 bilat, plantarni flexe 4/5 bilat. Pacientka zvlada stoj
s dopomoci, kratce se ve stoji s oporou udrzi. Pii stoji PDK ve vyrazném var6znim

postaveni.

Subjektivni vySetieni

Pacientka se citi velmi dobie, bolesti neguje.
Vysetieni palpaci

Hypertonus m. trapezius bilat., m. levator scapulae bilat., mm. pectorales bilat.
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Kompenzacni pomiicky

Mechanicky vozik-sed nestabilni, dochazi k naklopeni panve dopiedu-do anteflexe a tim
dochazi k prohlubovani bederni lordézy. Divka nema dostatek sil k ovladani

mechanického voziku.

Motomed-probanka pouziva kazdy den, po dobu zhruba 20 minut cviéi a posiluje dolni

koncetiny.

Coach 2
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Celkem

Tabulka 3: Hammersmith SMA funkéni motoricka $kala Probandky 3

Hammersmith SMA funkéni motoricka Skala
Sed na zidli (bez drzeni)
Dlouhé sezeni (bez drzeni)
Polovi¢ni obrat z polohy na zadech (na ob¢ strany)
Dotkne se jednou rukou hlavy (v sedé)
Dotkne se hlavy obéma rukama (v sed€)
Obréti se z polohy na bfise na zada (pies P)
Obrati se z polohy na bfise na zada (ptes L)
Obrati se z polohy na zadech na bticho (ptes P)
Obréti se z polohy na zadech na bticho (pfes L)
Lehne si ze sedu (bezpecné)
Vzepie se sam na piedloktich s hlavou vzhiiru
Zvedne hlavu vleZe na bfise (ruce podél téla)
Vzepte se sam na predloktich a kolenou s hlavou vzhiru
Vzepte se sdm na natazenych pazich s hlavou vzhtiru
Posadi se z lehu na zadech
Plazi se
Zvedne hlavu vleze na zadech
Stoji s drZzenim se jednou rukou
Stoji samostatné déle nez 3 vtefiny

Udé¢la samostatné vice jak 4 kroky

Zdroj: vlastni zpracovani
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Rozhovor s rodi¢em pacientky 0 kompenzacnich pomiickdch
1. Kde ziskavate informace 0 kompenzacnich pomuckach?
., Predevsim od lékarii a od rodin se stejnym postizenim. *

2. Myslite si, Ze je informovanost a dostupnost kompenzaénich pomiicek v Ceské

republice dostate¢na?

,,Rozhodné neni. Kdyz se vylozené po pomiickdach nepidime, tak nam je nikdo nenabidne.
3. Kde vybirate kompenzacni pomuicky?

,,U odbornych firem. “

4. Jste informovani 0 moznostech financovani kompenzacnich pomicek? Jste S témito

moznostmi spokojeni?

I3

., Informovani jsme, ale S Moznostmi nejsme spokojeni. *

5. Myslite si, ze odpovida cena versus kvalita kompenzaénich pomtcek?

I3

,,Rozhodné neodpovida. Pomiicky jsou velmi drahé. *

6. Méli jste n€kdy problém se schvalenim pozadované kompenzacni pomiicky? Pokud

ano, uved’te prosim.

., Problém se schvalenim pomiicky jsme neméli. Vyrizovani pozadované pomiicky je vSak

velmi dlouhavy a narocny proces. “

7. Pouzivate/ pouzivali jste néjaké pomicky pro kvalitni sed? Jaké? Jaké S nimi mate

zkuSenosti?

,, Pomiicky pro kvalitni sed jsme nepouZivaly. Dcera je nepotrebovala, zviadala a zviada

sed sama, bez opory. Pouzivaly jsme pouze trupovy korzet, pro stabilizaci skoliozy.
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8. Pouzivate/ pouzivali jste n&jaké pomicky pro vertikalizaci? Jaké? Jaké s nimi mate

zkuSenosti?

., Pomiicky pro vertikalizaci jsme také nepouzivaly. Dcera zvladala stoj sama a stale se

«

ve stoji S oporou udrzi. *

9. Pouzivate/pouzivali jste né¢jaké kompenzacni pomticky pro chiizi?

., Pomiicky pro chuzi jsme také nepouzivaly. Dcera asi do 3. tiidy zviddala par krokii

«

s dopomoci. *

10. Jaké pomucky pro pfesun jste pouzivali a pouzivate?

,»Mechanicky vozik. Dcera nechce elektricky vozik, kdyz prozatim zvlada jezdit na voziku

I3

mechanickém. Je s nim také mnohem snazsi manipulace.

11. Pouzivate k pfesunu ditéte zvedak?

., Zvedak nepouzivame. Ale uvaZujeme 0 ném, preci jenom dcera je tezsi a nam sily

«

ubyvaji, je to velmi narocné.

12. Pouzivate néjaké respiracni pomiicky? Jaké?

,, Pouzivame nadechovy trenazér Coach 2. “

13. Myslite si, ze kompenza¢ni pomucky spliuji Vase ocekavani ajsou dostatecné

efektivni?

¢

. Myslim, Ze jsou efektivni, spliuji nase ocekavani.

14. Pozorujete pii dlouhodobém pouZzivani kompenzacni pomiicky zlepSeni stavu vaseho

ditéte?

., Stav je s nimi stabilizovan. “
15. Jaka kompenzaéni pomucka je vaSemu ditéte nejmilejsi?

¢

., Rozhodné je to mechanicky vozik, ktery umoznuje dceri urcitou moznost samostatnosti. *
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16. Prostor pro komentat, napady, zkuSenosti ¢i pfipominky K tématu kompenzaénich

pomtucek.

,,Ja bych si velmi prala, aby byly pomiicky financné dostupnéjsi, protoze doplatky jsou

prilis vysoké.

Navrh na korekci kompenzacénich pomiicek Probandky 111

Z hlediska zdravotniho stavu probandky si myslim, ze by bylo dobré zaradit do terapie
kompenzac¢ni pomiicky pro kvalitni sed. Nyné&jsi sed divky je nestabilni, dochazi
k naklopeni panve dopiedu-do anteflexe a tim dochazi k prohlubovani bederni lordézy.
Pénev pacientky je asymetricka, spina iliaca posterior superior je na levé strané vyse. Tato
asymetrie by se také kvalitnim sedem s dobrou stabilitou panve mohla upravit. Déle si
myslim, ze by bylo vhodné zacit pouzivat vertikaliza¢ni zafizeni, probandka sice zvladne
stoj s oporou, ale neni nijak kvalitni a vydrzi v ném jen kratce. Vertikaliza¢ni stojan by ji
umoznil asistovany stoj a zdroven volnou manipulaci hornimi koncetinami, pficemz pii
vertikalizaci dochazi K nejSetrn&jSimu a nejefektivnéj$imu protazeni flexoru dolnich
koncetin a posileni svalti. Z hlediska kompenzac¢nich pomicek pro piesun bych se
pfiklanéla k pomalému ptrechodu na vozik elektricky. Myslim si, Ze je dalezité nechat
ditéti mechanicky vozik, ma-li dostatek sily apoté postupné prechazet k voziku
elektrickému. Divka by mohla pouZzivat elektricky vozik pro pohyb venku a mechanicky
vozik pro pohyb uvnitf. Mechanicky vozik s velikosti ditéte pfibyva na hmotnosti
a pacientka nema jiz tolik sily, aby ho stale ,,ovladala“ sama, vétSinu Casu ji ve voziku
vozi rodice ¢i sourozenci. Dale bych do rodiny poftidila elektricky zvedéak, kterym by se

ulehcila prace piedevs§im rodiné, ktera se o probandku stara.
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6.4 Kazuistika 1V

Pacientka A.F., narozena 1999 (21 let), diagnéza SMA I-Il. typu
Kineziologicky rozbor:

Anamnéza

NO: SMA typ I-II.

OA: Pacientka byla narozena ze ctvrté rizikové gravidity, porod probehl v terminu.
Porodni hmotnost pacientky byla 3140 g apoporodni adaptace probéhla v normé,
z nemocnice byla propusténa jako zdravy fyziologicky novorozenec. Vyvoj po porodu do
9.-10. mé&sice probihal v normé, poté se zacal opozd'ovat, asi od 12. mésice zastaveni
motorického vyvoje. Diagn6za SMA L.-1l. typu byla stanovena v 15. mésicich. Zhruba od
4 let se zacala rozvijet skoli6za. Doma byla polohovéna v horizontéle, vertikalizace nikdy
neprobéhla. Na obou kyc¢lich mé pacientka poruchu zakloubeni. V roce 2005 prodélala
operaci prodlouzeni Achillovych Slach, coz mélo pouze kratkodoby efekt. Divka diive

trpéla na Casté zapaly plic.
RA: Oba rodice jsou zdravi pfenaseci pro gen SMA.

SA: Pacientka zije v rodinném domé¢ s vytahem, dim je bezbariérové zatizen. Stara se
0 ni matka se sestrou a babicka. Navstévuje vysokou Skolu, kde je taktéZ bezbariérovy

pfistup. Dvakrat tydné€ dochézi na rehabilitaci.
Objektivni vySetieni

Hlava: Vsedé na voziku udrzi statickou polohu, hlavu si podpira levym ramenem. V
pohybu je hlava nestabilni. Hlava inklinuje k levé strané. Vleze na zadech volné otaci

hlavu do stran.
Ramena: V protrakci, elevaci, pfitomna asymetrie-levé rameno podstatné vyse.

Trup: Asymetrie, hypotonie. Hrudnik v inspiraénim postaveni. Dextrokonvexni skolidza

V hrudné-bederni krajing, gibbus na pravé strang. Divka béhem dne nosi korzet.

HKK: Koncetiny jsou hypotonické. Svalova sila ramennich pletenci 0-1/5 bilat.
Omezeny rozsah pohybu Vv loketnich kloubech pro kontraktury S:0-30-110 sin., S:0-25-
115 dx. Obéma rukama zvladne slaby stisk sv. sila 2/5 bilat.
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Panev: Asymetricka, postaveni panve ovlivituje luxace levé kycle.

DKK: Koncetiny jsou hypotonické, vleze flekéné-vnitinérotacni postaveni DKK, sv. sila
panevnich pletencti 0-1/5. Ptitomny flekéni kontraktury v kolennich kloubech S:0-50-90
sin., S:0-45-90 dx.

Subjektivni vySetieni
Pacientka se citi dobie, obcas si stéZuje na bolest v kyc¢elnich kloubech.
VysSetieni palpaci

Flek¢ni kontraktury loketnich kloubt S:0-30-110 sin., S:0-25-115 dx., kolennich kloubt
kloubech S:0-50-90 sin., S:0-45-90 dx. Hypertonus m. trapezius bilat., m. levator

scapulae bilat., mm. pectorales bilat.

Kompenzacni pomiicky

Antidekubitni seddk od firmy Medicco-Jay systém-ma probandka umistény ve voziku,
zajist'uje ji pohodlny sed.

Elektricky vozik-uziva divka kazdodenn¢, sed vném je dostatecné kvalitni a
stabilizovany.

Trupovy korzet-pouziva divka pii sedu ve voziku ke stabilizaci skoliozy.
Zvedéak-pouziva matka probandky ziidkakdy, divku pfesouva nejcastéji v naruci.

Kaslaci asistent-uziva pacientka dvakrat denné, zejména pro usnadnéni expektorace.
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10.

11.

12.

1.3.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

Celkem

Hammersmith SMA funkéni motoricka Skala
Sed na zidli (bez drzeni)
Dlouhé sezeni (bez drzeni)
Polovi¢ni obrat z polohy na zadech (na ob¢ strany)
Dotkne se jednou rukou hlavy (v sedég)
Dotkne se hlavy obéma rukama (v sed¢)
Obréti se z polohy na bfise na zada (pies P)
Obrati se z polohy na bfiSe na zada (pres L)
Obrati se z polohy na zadech na bticho (ptes P)
Obréti se Z polohy na zadech na bticho (pies L)
Lehne si ze sedu (bezpeéngé)
Vzepte se sam na predloktich s hlavou vzhtru
Zvedne hlavu vleze na btise (ruce podél téla)
Vzepie se sam na piedloktich a kolenou s hlavou vzhiru
Vzepfe se sim na natazenych pazich s hlavou vzhiiru
Posadi se z lehu na zadech
Plazi se
Zvedne hlavu vleze na zadech
Stoji s drzenim se jednou rukou
Stoji samostatné déle nez 3 vtefiny

Udé¢la samostatné vice jak 4 kroky

Zdroj: vlastni zpracovani
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Rozhovor s rodi¢em pacientky o0 kompenzacnich pomiickdch

1. Kde ziskavate informace 0 kompenzacnich pomuckach?

., Pres pacientské organizace, od rodin se stejnym postizenim, od fyzioterapeutit, od

3

lékaru, drive také z rehabilitacniho centra Arpida.*

2. Myslite si, Ze je informovanost a dostupnost kompenza¢nich pomticek v Ceské
republice dostatecna?
., Informovanost nam prijde nedostatecna, za nécim se musime doslova sami pidit.

Dostupnost vcelku dobrd, jen mnohokrate neprimérené a velice zatézujici doplatky.

3. Kde vybirate kompenzacni pomiicky?
,,U odbornych firem. *

4. Jste informovani 0 moznostech financovani kompenzac¢nich pomicek? Jste S témito
moznostmi spokojeni?

3

, Ano. S moznostmi nejsme spokojeni. *

5. Myslite si, ze odpovida cena versus kvalita kompenzacnich pomicek?

‘

., Absolutné neodpovida.*

6. M¢li jste nékdy problém se schvalenim pozadované kompenzaéni pomiticky? Pokud

ano, uved’te prosim.

,Ano. Kdyz jsme méli rehabilitacni kocarek a dcera potiebovala elektricky vozik, tak ji
nebyl schvalen, protoze neméla narok na 2 kompenzacni pomiicky na kolech. To samé
0 par let pozdéji, kdyz jsme k elektrickému voziku potiebovali | mechanicky. Museli jsme

«

ho platit z viastnich zdrojii. *

7. Pouzivate/ pouzivali jste n¢jaké pomucky pro kvalitni sed? Jaké? Jaké S nimi mate

zkuSenosti?

,, Antidekubitni sedak od firmy Medicco-Jay systém, trupovy korzet a bocni peloty. Do

3

auta ortézu na stabilizaci sedu. Zkusenosti dobreé. ¢
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8. Pouzivate/ pouzivali jste n&jaké pomicky pro vertikalizaci? Jaké? Jaké s nimi mate

zkuSenosti?

,, Nikdy, kdyz byla dcera mala, tak jsme nevédeéli, Ze je tato moznost. Nyni kviili diisledkiim

¢

zdakladni diagnozy to jiz pro ni vhodné neni.
9. Pouzivate/pouzivali jste né¢jaké kompenzacni pomticky pro chiizi?

., Nikdy, vzhledem k zakladni diagnoze to bylo vylouceno. “

10. Jaké pomucky pro pfesun jste pouzivali & pouzivate?

., Dcera pouziva predevsim elektricky vozik, drive jsme pouzivaly \ mechanicky vozik.
11. Pouzivate k ptesunu ditéte zvedak?

,,Nékdy ano, nekdy ne.

12. Pouzivate néjaké respiracni pomucky? Jaké?

., Kaslaciho asistenta, kyslikovy koncentrator, flutter.*

13. Myslite si, ze kompenza¢ni pomucky spliuji Vase ocekéavani a jsou dostatecné

efektivni?
., Vétsinou spliuji ocekavani. A dost zalezi na vyrobci kompenzacnich pomiicek na miru. “

14. Pozorujete pii dlouhodobém pouzivani kompenzacni pomiicky zlepSeni stavu vaseho
ditéte?
,,Ne. Stav je s nimi stabilizovan. *

15. Jaka kompenzacéni pomticka je vasemu ditéte nejmilejsi?

,,Jednoznacné je to elektricky vozik.
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16. Prostor pro komentat, napady, zkuSenosti ¢i pfipominky K tématu kompenzaénich

pomtucek.

., Nékdy nehorazné ceny za pomiicky, pri narocné péci starosti a cas se shanénim penez
na uhrady a doplatky. Chybi automaticky celkovy pozarucni servis elektrickych vozikai.

Kvalitni protetika v misté bydlisté, protetika v Praze narocnéji dostupna.

Navrh na korekci kompenzacénich pomiicek Probandky 1V

Z hlediska zdravotniho stavu probandky je dulezity kvalitni sed, ktery méa z mého pohledu
dostate¢né zajistény. Myslim si, Ze vzhledem k tomu, ze se divka nikdy nedostala do
vertikdlni polohy a nikdy nedoslo k nosnému zatiZzeni kloubii a kosti DKK, doslo ke
vzniku flekénich kontraktur kolennich kloubti. Pacientka je také nachylnd k frakturam,
muzeme tedy uvazovat o nedostate¢né mineralizaci kosti a nekvalitni kostni hmoté.
Vysetieni z denzitometrie bohuzel nemam k dispozici, jde tedy pouze o spekulaci. Pro
svall a Slach. Vacek (2005) ve své publikaci tik4, Ze svou ulohu pfi protahovani hraje
také termoterapie, kde prohfati je dobrym prosttedkem ke sniZeni tuhosti vaziva.
Doporucila bych nafukovaci dlahy, které podporuji mikrocirkulaci a ovliviiuji pruznost
vaziva. Svym pfilnavym materidlem a velkoploSnym stejnomérnym pfitlakem na povrch
koncetiny pusobi jemné uvoliiovani vSech tkani. Déle bych zaradila progresivni
prolongovany stretching s JAS dlahami, zejména pro extenzi loketnich a kolennich

kloubti a respiracni fyzioterapii.

6.5 Piehled vysledki

Tabulka ¢. 5 na stran¢ 72 uvadi odpovédi respondentli na otazky ohledné informaci o
kompenzacnich pomickéch. Prvni otdzka rozhovoru se zabyvala pivodem informaci o
kompenzac¢nich pomickach, kde dvé ze Ctyf oslovenych rodin ziskavaji informace
pfedevsim z pacientskych organizaci nebo od rodin se stejnym postiZzenim. DalSi astou
odpovédi bylo, Zze 0 moznostech kompenzac¢nich pomiicek se dozvidaji od svych 1ékait

¢i fyzioterapeutd nebo se o nich doétou na internetu. Nasledujici otazka zkoumala
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spokojenost o informovanosti a dostupnosti kompenzacnich pomiticek. Vysledky

odpovédi ukazuji, Ze tfi ze Ctyf rodin s informovanosti spokojené nejsou. Behem

rozhovoru s jednotlivymi respondenty jsem c¢asto slychala, Ze kdyz po pomuckach

vylozené€ nepatraji a nevyzaduji je, tak jim je nikdo nepiedepisSe ¢i nedoporuci. Naprosta

vétsina oslovenych rodin s SMA vybira kompenza¢ni pomiicky u odbornych firem.

S moznostmi financovani jsou rodiny sezndmeny, avsak tfi ze Ctyf rodin je hodnoti jako

nedostateéné. Nejvetsim problémem zustava nadale cena pomucek, ktera je v mnoha

piipadech nepfimétfend. S problémem se schvalenim pomiicky pojistovnou se setkala

pouze jedna ze Ctyt oslovenych rodin.

Tabulka 5: Shrnuti odpovédi respondentii na otazky ohledné informaci o kompenzacnich

pomickach

Odpovédi respondenti

. Probandk
Otazka z rozhovoru Probandka | | Proband II Obl?l dka Pmblil;]dka
Zisk informaci o pomitickach Pa01el_1tske Internet Lékat Pac1er_1tske
organizace organizace
Spokojenost s informovanosti | Nedostatecnd | Dostate¢na | Nedostateéna | Nedostatecna
. T . Odborné Odborné Odborné Odborné
Misto vybéru pomucek " . - .
firmy firmy firmy firmy
Moznosti financovani Nedostateéné | Dostateéné | Nedostateéné | Nedostate¢né
pomiicek
Spokojenost s mozZnostmi Ne Ano Ne Ne
financovani
. o Cena je prili$ Cf::n.% )€ Cena je prilis | Cena je pfilis
Cena versus kvalita pomicek , prilis , ,
vysoka , vysoka vysoka
vysoka
Problém se schvalenim Ne Ne Ne Ano

pojistovnou

Zdroj: vlastni zpracovani
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Tabulka ¢. 6 na stran¢ 74 uvadi odpovédi respondentli na otazky ohledné vybranych
kompenzacnich pomticek. Kompenzaéni pomticky pro kvalitni sed jsou rodinami hojné
pouzivany. Tti ze Ctyf oslovenych rodin pomucky uzivaji a uzivaly. V soucasném véku
pacienti se jedna zejména o kvalitu a stabilitu sedu ve voziku elektrickém ¢i
mechanickém. Diiraz by mél byt predev§im na symetrii sedu, polohovani zad spravnym
nastavenim zadové a hlavové opérky, naklon celého sedu a polohovani stupacek. Dale
jsem zjistovala uzivani vertikalizacnich zafizeni. Probandka I uzivala tyto pomucky
zhruba do véku 6 let, vlivem vertikalizace u ni nejsou vyrazné flekéni kontraktury
kolennich kloubii. Nyni jiz vertikalizace z hlediska jejiho zdravotniho stavu neni mozna.
Proband II je stale pasivné stavén do vertikaliza¢niho stojanu. Vlastni stander Bantam od
firmy Medicco, ktery je polohovatelny plynule do sedu, stoje i lehu. Probandka I1I
vertikaliza¢ni pomucky nepouziva, je schopna samostatného stoje s oporou, vydrzi v ném
vSak jen kratce, proto si myslim, Ze by bylo idedlni s vertikalizaci zacit. Probandka IV
kompenzacni pomucky pro vertikalizaci pacientka nepouzivala, nebot’ kdyz to bylo
Z hlediska jejiho zdravotniho stavu mozné, tak rodina o téchto pomickach neméla zadné
informace. Nyni vzhledem k dusledkiim zakladni diagndzy jiz vertikalizace neni mozna.
Jiné pomtcky k prevenci kontraktur déti nepouzivaji. Kompenzacni pomicky pro chtzi
uzivaly dvé ze Ctyt oslovenych rodin. Naprostd vétSina respondentli uziva mechanicky
nebo elektricky vozik, ktery je détem také nejmilejSi. Vozik poskytuje détem
samostatnost a urcitou miru volného pohybu. K pfesunu ditéte zlizka na vozik ¢i
k hygienickym potfebam uziva polovina dotazanych elektricky zvedak. Naprosta vétsina
respondentli pouziva respiracni pomucky, jejichz ukolem je zdokonalit techniky dychani

a efektivngji zapojit do dychani respiracni svaly.

Dotézané rodiny se shoduji na efektivnosti pomicek, kterd ma vliv predevS§im na

stabilizaci zdravotniho stavu jejich ditéte.

Na zaklad¢ zjisténych informaci z rozhovord s rodi¢i déti s SMA jsem se rozhodla

vvvvvv

typech kompenzacnich pomtcek., moznostech financovani pomicek a doporuceni pro

jejich spravny vybér.
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Tabulka 6: Shrnuti odpovédi respondentii na otazky ohledné pouZivani vybranych

kompenzaénich pomucek

Odpovédi respondenti

Otazka z rozhovoru Probandka | | Proband II Protﬁllndka Pmb&?dka
Pomiicky pro kvalitni sed Ano Ano Ne Ano
Pomiicky pro vertikalizaci Ano Ano Ne Ne

Pomiuicky pro chiizi Ano Ano Ne Ne

Mechanicky vozik Ano Ano Ano Ano
Elektricky vozik Ano Ano Ne Ano
Elektricky zvedak Ano Ano Ne Spise ne
Respiraéni pomicky Ano Ano Ano Ano
Efektivnost pomucek Ano Ano Ano Ano
Zlenseni zdravotniho stavu Stabilizace Stabilizace Stabilizace
P Rt g Ano zdravotniho | zdravotniho zdravotniho
vlivem pouzivani pomicek
stavu stavu stavu
Nejoblibenéjsi pomiicka Elektricky Elektricky | Mechanicky Elektricky
klienta vozik vozik vozik vozik

Zdroj: vlastni zpracovani
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7 DISKUSE

Ve své bakalaiské praci jsem se zaméfila na moznosti vyuziti kompenzacnich pomutcek
u déti se spindlni svalovou atrofii. Formou rozhovoru s rodi¢i déti jsem zjistovala
informace o0 kompenza¢nich pomuckach, zajimal mé nazor rodi¢i na dostupnost

a efektivnost pomucek a dale mé zajimalo jaké pomicky déti pouzivaji ¢i pouzivaly.

Vhodné kompenzacni pomticky jsou podstatné nejen k zachovani fyzickych schopnosti
a ke zpomaleni progrese nemoci, ale také k podpote psychického a socialniho rozvoje
déti. Je tak mozna redlna integrace déti s postizenim do kolektivu zdravych déti
(Noskova, 2011). Pomucky také usnadiuji provadéni zakladnich vSednich Cinnosti ditéte
v domécnosti. Preskripce pomucek je zavisla na typu postizeni, individualnich schopnosti
pacienta i znalosti uspofadani jeho domacnosti (Weinferterova, 2010). Nyni je v Ceské
republice k dispozici pomérn¢ Sirokd nabidka kompenzaénich pomucek. Pii vybéru
kompenzacni pomicky je vyhodné spolupracovat stymem odbornikd, ktefi se

specializuji na danou problematiku.

Spinalni svalové atrofie je geneticky podminéné, vrozené onemocnéni, kterym v Ceské
republice trpi 122 déti (stav k 26. 5. 2018), z nichz nejvétsi zastoupeni v populaci ma
SMA 1. typu, dale SMA 1. typu, SMA III. typu a SMA V. typu (Hlavica, 2018).

V ramci své bakalaiské prace jsem se vénovala kvalitativnimu vyzkumu, pii kterém jsem
pracovala se ¢tyfmi détmi postizenymi SMA. Konkrétné s divkou s SMA I1. typu (15 let),
chlapcem s SMA 111. typu (16 let), s divkou s SMA I1.-111. typu (14 let) a s divkou s SMA
I-11. typu (21 let). Vyzkumem jsem chtéla zmapovat moznosti vyuziti kompenzacnich
pomucek U pacientt s SMA ana zakladné kineziologickych vySetfeni zvolit vhodné

kompenzacni pomiicky pro tyto déti.

Praktickou cast bakalaiské prace mi znaéné zkomplikovala situace s pandemii COVID-
19, nebot’ déti postizené SMA patii do rizikové skupiny. COVID-19 muize zptisobit bézné
je  dychaci  onemocnéni  zvané  tézky  akutni  respiracni = syndrom
(www.koronavirus.mzcr.cz). Oslabeni dechovych svali (tzv. respira¢ni insuficience) je
nejcastéjSim divodem predCasného umrti pacienti s SMA. Bylo tedy obtizné se

S pacienty schazet a provést jednotliva vySetieni.
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MozZnosti financovani kompenzac¢nich pomiicek

Moznosti financovani kompenzacnich pomucek jsou zprostfedkované urady prace, kde
se jedna o jednordzovy ptispévek na opatteni zvlastnich pomticek. Déle se jedna o thradu
prostiednictvim zdravotni pojiStovny, ktera schvaluje nasledujici vycet pomucek:
ortopedickou obuv, rehabilita¢ni kocarky, choditka, hole, berle, voziky mechanické,
elektrické, pomtcky do Skoly — polohovaci zidle. Posledni moznosti je thrada

kompenzaéni pomuicky prostiednictvim nadaci, nadac¢nich fondt a sponzort.

Kompenzaéni pomicky pomahaji zkvalitnit zivot déti s SMA po strance fyzické i
psychické. V Ceské republice se viak nedaii vzdy zajistit tyto pomticky véas a bez thrad
vysokych doplatkl u zdravotnich pojistoven. Doplatky ¢asto rodiny s détmi postizenymi
SMA shangji u Nadacnich fondi, coz je komplikovand a Casov€ naro¢na zaleZitost

(Kocova, 2017).
Jak spravné vybrat kompenzaéni pomiicku?

Vhodna kompenzaéni pomiicka by méla spliiovat nejriznéjsi parametry. Pii vybéru
bychom méli zohlednit funkéni dovednosti ¢i omezeni klienta, prognézu onemocnéni a
také stari a aktivitu klienta. Odborné firmy vétSinou disponuji poradenstvim ohledné
spravného vybéru pomicky a také servisem. Vyhodné je, pokud firma zprostiedkovava
pfedvedeni vyrobku, v nékterych ptipadech je mozné i vypujceni pomiicky. Dilraz
klademe na ptizplisobeni pomuicky individudlnim potfebam klienta (Kocova, 2017). Pfi
vybéru kompenzaéni pomucky je vhodné spolupracovat s fyzioterapeutem ¢i

ergoterapeutem.

Pacientska organizace SMA ci

Pacientska organizace SMAci, z.s. vznikla na za¢atku roku 2017. Jejim hlavnim zdmérem
je hajit zdjmy pacientli s SMA a jejich rodin. Podileji se na zajisténi kvalitniho Zivota,
péce a lécby pacientit s SMA. V soucasné dobé¢ organizace sdruzuje vice nez 100 pacientli
s SMA. Pacientsk4 organizace SMAci, z. s. je &lenem organizace SMA Europe, ktera
sdruzuje evropské pacientské organizace vénujici se SMA. Jsme také ¢lenem CAVO

(Ceska asociace pro vzacna onemocnéni) (WWwW.Smaci.cz).
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7.1 Diskuse ke kazuistice |

U pacientky je patrna tézka svalova hypotonie a svalova slabost zejména na pletencovych
svalech, vyrazn€ji na DKK. Divka neni schopna samostatné lokomoce, sama se neposadi
a ani se v sedé sama neudrzi. Probandka ma nadvahu, coz komplikuje pfesuny na vozik.
Je patrny mékky otok hlavy, obliceje, dolnich 1hornich koncetin. V roce 2014
podstoupila korekéni operaci skolidzy, pficemz jizva po operaci je stale citliva. Nyni
v disledku velmi vyrazné anteverze panve dochazi k dotyku jednotlivych koznich zahybt
v oblasti jizvy, a dochazi tak ke vzniku dekubita I. stupné. Kontraktury na dolnich
koncetinach nejsou tolik vyrazné, je pfitomna lehkéd flekéni kontraktura v kycelnich

kloubech bilat. a lehka flekéni kontraktura kolenniho kloubu 1. sin.

Informace o0 kompenza¢nich pomuckach pro dceru rodie ziskavaji predevsim
V pacientské organizaci SMAci, dale pak na veletrzich kompenzaénich pomiicek a také
od svych fyzioterapeut a lékaiti. Informovanost ohledné¢ dostupnosti kompenzacnich
pomucek hodnoti jako nedostate¢nou. Pomicky vybiraji predevS§im na piedvadécich
akcich odbornych firem. MozZnosti financovani pomucek jsou rodi¢im divky dobie
znamé, hodnoti je vSak jako nedostate¢né. Kvalita a cena pomicek stale neni pfimétena,

na naSem trhu je celd fada kvalitnich pomitcek, ale cena je stale pfiliS vysoka.

Pacientka pouzivala zdravotni sedacku pro korekci sedu, kterou si rodi¢e velmi chvalili.
Sed je v ni dostatecné zajistény, dité ma lepsi oporu, a tak i vétsi pocit jistoty. Divka tuto
sedacku vyuzivala do v€ku 4 let. Dale pouzivala pomiicky pro vertikalizaci, byla pasivné
stavéna do statického a pozd¢ji | dynamického standeru, ktery byla schopna dokonce
sama rozpohybovat. Rodi¢e probandky jsou si védomi, ze vertikaliza¢ni pomucky jsou
velmi dulezité pro prevenci kontraktur a také pro nosné zatizeni kosti, jako prevence
osteopordzy. Vertikalizaéni pomtcky pouzivala pacientka do véku 6 let. Divka ani nyni
netrpi vyraznymi kontrakturami, proto si myslim, zZe pouZzivani vertikaliza¢nich pomucek
spole¢né s vhodnym protahovanim je velmi dalezité. Kompenza¢ni pomicky pro chtzi
vyuzivala jen velmi krétce, bylo to choditko, ve kterém usla zhruba 5 m a méla ho ve
veéku 2,5 let. Nejéastéji pouzivanou pomtckou udéti s SMA je hlavné vozik, jak
mechanicky, tak elektricky. Pacientka zacala na odleh¢eném mechanickém voziku, ktery
méla ve véku 3 let. Mechanickych voziki probandka vystiidala nékolik, nebot’ je dileZzité
brat v potaz rast ditéte a v zavislosti na ném velikost voziku. V tomto okamziku nastava

problém s pojistovnou, protoze ta hradi mechanicky invalidni vozik jednou za 5 let,
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pfi¢emz vozik zGstava ve vlastnictvi pojistovny, kterd mize po néjaké dobé rozhodnout,
ze pacient vozik jiz nutné nepotiebujete a musi ho vratit. V téchto pfipadech rodice
pristupuji k financovani kompenzacnich pomtcek z riznych nadacnich fondt. Elektricky
vozik ma nyni divka druhy aje snim velmi spokojend. Umoziuje ji do jisté miry
samostatnost a velkou moznost pohybu. Nemuize si ho vynachvalit z hlediska polohovani
zad a moznosti kvalitniho sedu. K pfesunu z postele na vozik pouzivaji rodice probandky
elektricky zvedak, ktery jim velmi ulehcuje praci. Pouzivaji ho taktéz k hygienickym

potiebam. K tréninku dechovych svali pouziva respiracni pomiicky.

Stav s kompenzacnimi pomiickami je spiSe stabilizovan, nez aby se zlepsSoval. Je velmi

dalezité zacit pomiicky pouzivat co nejdiive a byt v jejich pouzivani dusledny.

7.2 Diskuse ke kazuistice 11

U pacienta je patrna svalova hypotonie a svalova slabost, kterd je vice vyjaddiena na
pletencovych svalech koncetin. Chlapec neni schopen samostatné lokomoce, sdm se
neposadi, ale v sedé se na chvili udrzi, zvladne i dlouhé sezeni s oporou 0 obé ruce.
Proband je stale stavén do vertikaliza¢niho stojanu. V roce 2018 podstoupil korekéni
operaci skolidzy-jizva je klidnd, dobfe zhojena. Nyni je 1éen Spinrazou, citi se velmi
dobfte. Na dolnich koncetinach jsou patrné lehké flekéni kontraktury kolennich kloubd,

vice vlevo. Pacient je schopen dopomahat v pohybu flexe kycelnich a kolennich kloubi.

Informace o kompenzaénich pomtickach rodi¢e probanda nejdtive ziskavali od rodi¢t
sdétmi s SMA, dale od fyzioterapeutii alékaii. Nyni hledaji informace hlavné na
internetu. Z hlediska informaci 0 dostupnosti pomicek jsou rodi¢e pacienta spokojeni,
problémem vSak zistdvd vysokd cena pomiicek. Kompenzacni pomicky vybiraji
predevsim od specializovanych firem se zajisténym servisem. O mozZnostech financovani
jsou dostatecné informovani ajsou spokojeni. Pokud neni doplatek dané pomucky
V jejich silach, oslovuji nadace, které s dofinancovanim pomohou. Z hlediska poméru
ceny a kvality je lepsi investovat do kvalitni, i kdyz drazsi pomicky, ktera hodné vydrzi.

Problém se schvalenim pomticky pojistovnou rodina nikdy neméla.

Chlapec pouzival pomticky pro kvalitni sed, rodice od zacatku sezeni dbali na kvalitu
sedu. Pro sed doma i ve skole pouzival pacient polohovaci zidli. Ve vSech vozicich mél
a ma kvalitni sedak, opérku zad a také peloty. Dale pacient pouZzival vertikaliza¢ni stojan,

konkrétn¢ stander Rabbit od firmy R82, ktery ma kola, takze se v ném mohl pohybovat

78



jako ve voziku (viz Obrazek 20, s. 59). V soucasné dobé¢ chlapec pouziva stander Bantam
od firmy Medicco, ktery je polohovatelny jak do stoje, tak do sedu i lehu. Kompenza¢ni
pomiicky pro chtizi proband pouzival jen kratce mezi 5. a 7. rokem véku, nez ztratil uplné
schopnost chlize. Pro pfesun pouziva ptevazné elektricky vozik a obCas mechanicky
vozik. Rodi¢e ptesouvaji chlapce z voziku pomoci elektrického zvedaku a také maji
stropni zvedaci systém. Proband dale pouziva respira¢ni pomucky, konkrétné¢ Accapelu

a Cliniflo.

Rodice pftistoupili k pouzivani kompenzacnich pomiicek od samého zacatku stanoveni

diagnozy a mysli si, ze je to velmi diilezité. Stav chlapce je s nimi stabilizovan.

7.3 Diskuse ke kazuistice 111

U pacientky je patrnd lehka hypotrofie svalstva a svalova slabost vyjadiend zejména na
pletencovych svalech koncetin. Divka neni schopnd samostatné lokomoce, sama se
neposadi. Je schopna samostatného sedu bez drzeni i dlouhého sezeni bez opory. Zvladne
kratce samostatny stoj s oporou o jednu ruku. V listopadu 2018 podstoupila korekéni
operaci skoliézy anasledné v bieznu 2019 dostala prvni davku Spinrazy. Probandka
nema zadné kontraktury, DKK jednotlivé posune po posteli azvladne aktivné flexi

Vv kycelnich a kolennich kloubech.

Informace 0 kompenza¢nich pomickach rodic¢e divky ziskavaji predevsim od 1ékait a od
rodin s détmi se stejnym postizenim. Informovanost o dostupnosti je z jejich pohledu
nedostate¢na. Kdyz po moznostech vyuziti kompenzacnich pomticek vylozené nepatraji,
nikdo jim zadné nenabidne. Pomucky vybiraji zejména u odbornych firem. O moznostech
financovani pomiicek informovani jsou, avSak jejich ceny jsou stdle nepfiméfené.
Z hlediska poméru ceny akvality jednotlivych pomiticek rodi¢e pacientky nejsou
spokojeni. S problémy se schvalenim dané pomitcky se rodi¢e probandky nesetkali,

nicméné si stézuji na velmi zdlouhavy a naro¢ny proces.

Divka nepouzivala ani nepouziva zadné pomucky pro kvalitni sed. Je schopna
samostatného sedu bez drzeni idlouhého sezeni bez opory. Pfed korekéni operaci
skoliozy pouzivala trupovy stabiliza¢ni korzet. Kompenzacni pomicky pro vertikalizaci
pacientka taktéz nepouzivala, kratce se udrzi ve stoji s oporou o jednu ruku. Pomticky pro
chuizi také nepouzivala, zhruba do 3. tfidy byla schopna ud€lat par kroki s dopomoci. Pro

presun probandka pouziva mechanicky vozik. Zvedak k ptesunu divky na postel ¢i do
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vany rodina také nepouziva. Divka vazi 33 kg, coz neni mélo pro kazdodenni manipulaci,
tudiz si myslim, ze zvedak by byl dobry pro ulevu rodicim. Dechové svaly pacientka

trénuje na nadechovém trenazéru Coach?2.

Kompenzaéni pomucky spliiuji oéekavani rodi¢u, zdravotni stav je s nimi stabilizovan.

7.4 Diskuse ke kazuistice 1V

U pacientky je patrna tézka svalova hypotonie a svalova slabost. Probanka ma vyraznou
asymetrii trupu, kterd je zpusobend progredujici skolidzou. Je zde pifitomna deformita
hrudniku, ktery je trvale v inspiratnim postaveni. Vyrazna jsou ventralné prominujici
zebra. Zminovana skolidza je feSena pouze konzervativng, pomoci korzetu. Divka neni
schopna samostatné lokomoce. Jsou piitomny flekéni kontraktury v loketnich kloubech
a omezeny rozsah pohybu jak v kloubech loketnich, tak i ramennich. Dale jsou pfitomny

flekéni kontraktury kolennich kloubli a Achillovych Slach bilateralng.

Informace 0 kompenzacnich pomickach matka divky ziskava z pacientské organizace,
od rodin se stejnym postizenim ataké od fyzioterapeuti a lékaiti. Informovanost
o0 dostupnosti hodnoti jako nedostate¢nou aceny pomucek se ji zdaji nepfiméfené.
Kompenzaéni pomucky vybira predevsim u odbornych firem a z hlediska poméru kvality
aceny je nespokojend. Setkala se s problémem se schvalenim pozadované pomucky
pojistovnou, kdy pojistovna neschvaluje, aby pacientka méla dvé kompenzacni pomicky

na kolech, musely si tedy druhou pomucku hradit z vlastnich zdroju.

Pro kvalitu sedu probandka pouzivala rehabilitacni ko¢arek. Nyni mé antidekubitni sedak
od firmy Medicco-Jay systém, se kterym je velmi spokojena, dale pouziva jiz vyse
zminény trupovy korzet pro korekcei skolidzy. Ve voziku ma bocni peloty pro stabilné;si
sed. Kompenzacni pomiicky pro vertikalizaci pacientka nepouZivala, nebot’ kdyz to bylo
z hlediska jejiho zdravotniho stavu mozné, tak rodina o téchto pomutckach neméla zadné
informace. Nyni vzhledem k diisledkiim zékladni diagnozy jiz vertikalizace neni mozZna.
Pomtcky pro chiizi taktéz nepouzivala. K pfesunu vyuziva divka elektricky vozik, ktery
ji dava moznost samostatnosti a volného pohybu. Rodina ma elektricky zvedak, pomoci
kterého probandku nékdy presouva. Z respiracnich pomucek pacientka pouziva kaslaciho

asistenta, kyslikovy koncentrator ¢i flutter.
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Kompenzaéni pomuicky hodnoti matka divky jako efektivni, pficemz zalezi na vyrobci

pomucek. Zdravotni stav je s nimi stabilizovan.
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8 ZAVER

Mym hlavnim cilem v bakalafské praci bylo zmapovat moZznosti a vyuziti
kompenzacnich pomticek U pacientl se spindlni svalovou atrofii. Na zakladé rozhovort
s rodi¢i usuzuji, Ze informovanost 0 kompenzacnich pomtckach neni pro dotazované
rodiny dostatecna. Informace nejcastéji ziskavaji prostiednictvim pacientskych
organizaci ¢i od rodin se stejnym postizenim. Finan¢ni dostupnost hodnoti dotazovani
jako nedostatecnou, ceny pomucek jsou neadekvatni. Pomucky rodice postizenych déti
vybiraji nejcastéji U odbornych firem a z hlediska poméru ceny a kvality je vétSina rodica
nespokojena, jak je jiz vySe uvedeno cena pomucek je stale pfilis vysokd. S problémem
se schvalenim pozadované pomiicky pojistovnou se z dotazovanych ¢étyt rodin setkala
jedna. Efektivita pomuicek byla hodnocena mnou oslovenymi rodinami pievazné

pozitivné, zdravotni stav pacienti je s nimi stabilizovan.

Mym druhym cilem bylo na zékladé kineziologickych vySetfeni zvolit vhodnou
kompenzacni pomuicku pro dité se spindlni svalovou atrofii. Na zakladé¢ zkuSenosti
ziskanych pozorovanim a vySetfenim, které jsem ziskala U mych probandid béhem
vyzkumu, jsem dosla k zavéru, ze pouzivani vhodnych kompenza¢nich pomicek ma
velky vliv na stabilizaci zdravotniho stavu pacientli s SMA. Myslim si, Ze velky vyznam
maji kompenzaéni pomicky pro kvalitni sed, ktery je zdkladem denniho Zivota déti
S postizenim, a proto je potieba zaméfit se na spravny vybér kompenzacni pomiticky.
Velky vyznam v udrZzovani svalového aparatu ma pouzivani vertikaliza¢niho zatizeni,
které byva casto opomijeno. Dochdzi pifi ném K nejSetrnéj$imu a nejefektivnéjsimu
protazeni flexort dolnich koncetin, posileni svalové hmoty a také ke zlepSeni dechovych
funkci. Velmi dulezité jsou také pomicky k prevenci a terapii kontraktur, které jsou u
pacientd s SMA cCasto opomijeny. Dale si myslim, Zze vzhledem k ¢astym dechovym

obtizim pacientd s SMA jsou potiebné respira¢ni pomucky.

Zavérem bych dodala, Ze SMA lze ovlivitovat mnoha zptsoby a prosttedky, které slouzi
predevsim ke stabilizaci zdravotniho stavu pacientt, progrese nemoci je zatim nezvratna.
Uzivanim vhodnych kompenzacnich pomtcek se muze zlepSit kvalita Zivota téchto
pacientd. Na zakladé zjisténych informaci z rozhovort srodi¢i déti s SMA jsem se
rozhodla vypracovat letak (viz Ptiloha 3, s. 95-96), ktery obsahuje informace o

24

doporuceni pro jejich spravny vybér.
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Dale bych byla rada, kdyby ma prace mohla slouzit jako ptehled aktualnich
kompenzacnich pomticek, které jsou pro déti se SMA vhodné nebo jako vyukovy

material.
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10 PRILOHY

Ptiloha 1: Informovany souhlas

Informovany souhlas
Véazena pani, vazeny pane,
obracim se na Vas s prosbou o spolupraci. V souc¢asné dobé vypracovavam zavérecnou
bakalafskou praci, jejiz soucasti je vyzkum, ktery ma za cil zmapovat moznosti vyuziti
kompenzacnich pomicek u déti se spindlni svalovou atrofii. Vyzkum ma také zjistit
efektivitu dosud pouzivanych kompenzacnich pomucek, ptipadné navrhnout pomiicky
nové. Chtéla bych si Vase dité vySettit, zhodnotit jeho zdravotni stav a vliv pouzivanych

kompenzacnich pomiicek. Do svého vyzkumu bych také chtéla zatadit anonymni

fotodokumentaci ditéte.
ProhlasSeni

Prohlasuji, ze souhlasim sucasti na vySe uvedeném vyzkumu. Student’ka mne
informoval/a o podstaté vyzkumu a seznamil/a mne s cili, metodami a postupy, které
budou pfi vyzkumu pouzivany, stejné jako s vyhodami a riziky, které¢ pro mne z Gcasti
na vyzkumu vyplyvaji. Souhlasim s tim, Ze vSechny ziskané udaje budou anonymné

zpracovany a pouzity pro ucely vypracovani zavérecné prace studenta/ky.

Mél/a jsem moznost si vSe fadné, v klidu av dostateéné poskytnutém Case zvazit.
Mél/a jsem moznost se studenta/ky zeptat na v§e pro mne podstatné a potifebné. Na tyto

dotazy jsem dostal/a jasnou a srozumitelnou odpovéd'.

Prohlasuji, ze beru na védomi informace obsazené v tomto informovaném souhlasu
a souhlasim se zpracovanim osobnich a citlivych udaji G¢astnika vyzkumu v rozsahu,

zpusobem a za ucelem specifikovanym v tomto informovaném souhlasu.

Vyplnénim tohoto dotazniku souhlasim s ucasti ve vySe uvedeném vyzkumu.

NV Dne:oovvvii
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Priloha 2: Hammersmith SMA funkéni motoricka $kala

2 body

1 bod

0 bodu

0~ U W N =

sed na ,Zabaka"/sed na Zidli bez drzeni

dlouhé sezeni (bez drzeni)

poloviéni obrat z polohy na zadech (na obé strany)
dotkne se jednou rukou hlavy (v sedé)

dotknout se hlavy obéma rukama (v sedé)

obrati se z polohy na brise na zada — pres P

obréti se z polohy na bfise na zada - pfes L

obréti se z polohy na zadech na bficho — pres P
obrati se z polohy na zadech na bficho — pres L
lehne si ze sedu (bezpe¢né)

vzepre se sém na predloktich s hlavou vzhiru

zvede hlavu v leze na brise (ruce podél téla)

vzepfe se sam na predloktich a kolenou s hlavou vzhtru
vzepre se sdm na natazenych pazich s hlavou vzhtru
posadi se z lehu na zadech

plazi se

zvedne hlavu v leze na zadech

stoji s drzenim se jednou rukou

stoji samostatné déle nez 3 sekundy
udéla samostatné vice nez 4 kroky

Zdroj: (Vondracek et al., 2007)

podpora 1 rukou

podpora 1 rukou

otodi se pouze na jednu stranu
tklon hlavy k ramenu

tklon hlavy k ramenu

tladi na ruku

tladi na ruku

pfitahuje se rukou

pfitahuje se rukou

udrzi se kdyZ se do této pozice dostane pasivné

udrzi se kdyZ se do této pozice dostane pasivné
udrzi se kdyZ se do této pozice dostane pasivné
pfes leh na bfise

plazi se 2 metry

pres uklon hlavy do strany

stoji s minimalnim podpiranim trupu

méné ne? 3 sekundy
2-4 kroky
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podpora 2 rukama
podpora 2 rukama
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede

stoji s podporou

v kyclich a kolenou
na okamzik
neprovede
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Piiloha 3: Informacéni letak o nejdilezitéjSich typech kompenza¢nich pomiicek,

moznostech financovani a doporuceni pro spravny vybér pomiicek

KOMPENZACNI
POMUCKY PRO DETI
S SMA

Kompenzaéni pomtcky zlepsu
kvalitu zivota

POMUCKY PRO KVALITNi
SED

Kvalitni a stabilni sed je podstatou denniho zZivota

déti s postizenim, hovofime zejména o sedu v

mechanickém ¢&i elektrickém voziku. Daraz by mél
byt predevsim na symetrii sedu, polohovani zad
spravnym nastavenim zadové a hlavové opérky,

naklon celého sedu a polohovani stupacek.

&- POMUCKY PRO
VERTIKALIZACI

Pouzivani vertikalizacniho zafizeni-standeru, ma
velky vyznam v udrzovani svalového aparatu a v
prevenci kontraktur dolnich konéetin. Dochazi pfi
ni k nejSetrnéjsimu a nejefektivnéjsimu protazeni
flexort dolnich konéetin, posileni svalové hmoty a
také ke zlepSeni dechovych funkci. Fyziologické
zatizeni kosti a kloubl napomaha jejich
spravnému utvareni a taktéz pusobi preventivné
proti vzniku osteoporézy. Dale vzptimeny stoj
zlepsuje fyziologickou funkci vnitfnich organu,
zejména stfevni peristaltiku.

o
3¢ RESPIRACNi POMUCKY
@

- i— K terapii pouzivame dechové pomicky, pomoci
kterych je mozné ovlivnit nadech nebo vydech.
Ukolem dechovych pomicek je zdokonalit
techniky dychani a efektivnéji zapojit do dychani
respiraéni svaly. Mezi nejpouzivanéjsi respiraéni

pomucky patfi CliniFlo, Coach 2 a Acapella.

POMUCKY PRO PREVENCI
KONTRAKTUR

Flekéni kontraktury koncetin postihuji témér
polovinu pacientl s SMA, tyto kontraktury vznikaji
predevsim na podkladé inaktivity. Pro terapii
kontraktur se uziva prolongovany stretching se
specialnim typem dynamickych ortéz - JAS ortézy,
které byly dfive uréeny pouze pro ortopedické
pacienty a nyni se vyuzivaji i u neurologickych
diagnoéz. Zkratka "JAS" znamena Joint Active
Systems, vyrobcem je americka firma JAS, kterou v
Ceské republice zastupuje firma FiveSteps s.r.o. Od
roku 2015 je pro Cesky trh pfipravena kompletni
produktova fada ortéz na horni a dolni koncetinu.

VYTVORILA MICHAELA HRUBA
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KOMPENZACNI
POMUCKY PRO DETI
S SMA

Kompenzacni pomucky zlepsuji
kvalitu zivota

MOZNOSTI FINANCOVANI
KOMPENZACNICH POMUCEK

Moznosti financovani kompenzaénich pomicek jsou
zprostiedkované urady prace, kde se jedna o jednorazovy prispévek
na opatfeni zvlastnich pomlcek. Dale se jedna o uhradu
prostfednictvim zdravotni pojistovny, ktera schvaluje nasledujici
vy&et pomcek: ortopedickou obuy, rehabilitaéni ko&arky, choditka,
hole, berle, voziky mechanické, elektrické, pomlcky do Skoly -
polohovaci zidle. Posledni moznosti je Uhrada kompenzaéni

pomucky prostfednictvim nadaci, nadaénich fonda a sponzora.

JAK SPRAVNE VYBRAT
KOMPENZACNiI POMUCKU?

Vhodna kompenzaéni pomtcka by méla splhiovat nejraznéjsi
parametry. Pfi vybéru bychom méli zohlednit funkéni dovednosti &i
omezeni klienta, prognézu onemocnéni a také stafri a aktivitu
klienta. Odborné firmy vétSinou disponuji poradenstvim ohledné
spravného vybéru pomicky a také servisem Vyhodné je, pokud
firma zprostiedkovava predvedeni vyrobku, v nékterych pfipadech
je mozné i vypujéeni pomticky. Daraz klademe na pfizptsobeni
pomucky individualnim potfebam klienta (Koéova, 2017). PFi vybéru
kompenzaéni pomicky je vhodné spolupracovat s fyzioterapeutem
¢i s ergoterapeutem.

VYTVORILA MICHAELA HRUBA

96



11 SEZNAM PRILOH

Ptiloha 1: Informovany SOURIas...........cccccviiiiiiiiiiiii s 93

Pfiloha 2;: Hammersmith SMA funk¢ni motoricka SKala ........oovvvvieeiiiiiieei e, 94

vvvvvv

97



12 SEZNAM OBRAZKU

Obrazek 1: RTG snimek pacientky pied operaci SKOLOZY ........ccccovvviiiiiiiiniiciiicn, 16
Obrazek 2 : RTG snimek pacientky po operaci SKOLIOZY ........cccevvirviriiiiiiiiiiciiicies 16
Obrézek 3: Extencni dlaha na kolenni KIoub ...........ccooiiiiiiiii e 19
Obrazek 4: Elektricky stander Dani.........ccccoccvviiiiiiiiiiiiiieiiie i 30
Obrazek 5: Parapodium dynamicCKe............cccoiieiiiiiiiiiieiiiesee e 30
Obrazek 6: Odleh¢eny mechanicky vozik Micro od firmy OrtoServis..........cocceeveveneen. 32
Obrazek 7: Elekricky vozik Permobil K300 ..........cccocveiiiiiiiiiiiiiiie e 32
Obrazek 8: Elektricky pojizdny zvedak.........ccccoviiiiiiiiiiiiici e 33
Obrazek 9: Nadechova pomuticka CHNIFIO.........ccooiiiiiiiiiii e 35
Obrazek 10: Nadechova pomuicka COACN ...........coeiiiiiiiiiiiee e 35
Obrazek 11: Nadechova pomuicka THFlO.......cccoiiiiiiiiie e 36
Obrazek 12: Nadechova pomuicka Treshold IMT ... 36
Obrazek 13: Vydechova pomticka PARI-O-PEP ..o 37
Obrazek 14: Vydechova pomticka RC COIMEL..........ccoiiiiiiiiiiciceeeee s 37
Obrazek 15: Vydechova pomuiicka ACAPEHA.........covvriiiiiiiiiiiee e 38
Obrazek 16: Vydechova pomicka Flow ball..............ccooiiiiiiiiiice, 38
Obrazek 17: KaSIacl @SIStENT......ueiviiiieiiieiie sttt nree s 39
Obrazek 18: Probandka 1 ve standeru PENQUIN ... 47
Obrézek 19: Probandka 1 v odlehéeném voziku MiCro.........ccoovveiiiiiiieiiiiic e 47
Obrazek 20: Proband 2 v dynamickém standeru Rabbit............ccccovciiiiiiiiiciiicn, 59

98


file:///G:/Můj%20disk/Profiformátování.cz/PROFIFORMÁTOVÁNÍ/Rozpracováno-hotovo/Hrubá/BP-format-hruba.docx%23_Toc40977731
file:///G:/Můj%20disk/Profiformátování.cz/PROFIFORMÁTOVÁNÍ/Rozpracováno-hotovo/Hrubá/BP-format-hruba.docx%23_Toc40977731
file:///G:/Můj%20disk/Profiformátování.cz/PROFIFORMÁTOVÁNÍ/Rozpracováno-hotovo/Hrubá/BP-format-hruba.docx%23_Toc40977731
file:///G:/Můj%20disk/Profiformátování.cz/PROFIFORMÁTOVÁNÍ/Rozpracováno-hotovo/Hrubá/BP-format-hruba.docx%23_Toc40977731
file:///G:/Můj%20disk/Profiformátování.cz/PROFIFORMÁTOVÁNÍ/Rozpracováno-hotovo/Hrubá/BP-format-hruba.docx%23_Toc40977734
file:///G:/Můj%20disk/Profiformátování.cz/PROFIFORMÁTOVÁNÍ/Rozpracováno-hotovo/Hrubá/BP-format-hruba.docx%23_Toc40977736
file:///G:/Můj%20disk/Profiformátování.cz/PROFIFORMÁTOVÁNÍ/Rozpracováno-hotovo/Hrubá/BP-format-hruba.docx%23_Toc40977739
file:///G:/Můj%20disk/Profiformátování.cz/PROFIFORMÁTOVÁNÍ/Rozpracováno-hotovo/Hrubá/BP-format-hruba.docx%23_Toc40977741
file:///G:/Můj%20disk/Profiformátování.cz/PROFIFORMÁTOVÁNÍ/Rozpracováno-hotovo/Hrubá/BP-format-hruba.docx%23_Toc40977743
file:///G:/Můj%20disk/Profiformátování.cz/PROFIFORMÁTOVÁNÍ/Rozpracováno-hotovo/Hrubá/BP-format-hruba.docx%23_Toc40977745
file:///G:/Můj%20disk/Profiformátování.cz/PROFIFORMÁTOVÁNÍ/Rozpracováno-hotovo/Hrubá/BP-format-hruba.docx%23_Toc40977748

13 SEZNAM TABULEK

Tabulka 1: Hammersmith SMA funk¢éni motoricka skala Probandky 1.............cccc.c...... 48
Tabulka 2: Hammersmith SMA funk¢éni motoricka skéala Probanda 2.............ccccceenens 95
Tabulka 3: Hammersmith SMA funk¢éni motoricka Skala Probandky 3..........cccccceveneen. 62
Tabulka 4: Hammersmith SMA funk¢ni motoricka Skala Probandky 4............ccccevveee 68
Tabulka 5: Shrnuti odpovedi respondentiil............ccooeiiiiiiiinieieiee e 72
Tabulka 6: Shrnuti odpovedi respondentil 2 ...........ccooereriiiiinieieee e 74

99



SEZNAM POUZITYCH ZKRATEK

SMA-spindlni svalova atrofie

Gen SMN-survival motor neuron gen
CNS-centrélni nervova soustava
PANat-proaktivni 1é¢ebna aplikace v neurorehabilitaci
JAS-joint active systems

FDA-food and drug administration
VPA-valproat sodny

FN-fakultni nemocnice

EMG - elektromyografie
PNF-proprioceptivni neuromuskuldrni facilitace
PIR-post izometricka relaxace
PEP-possitive exspiratory pressure systém
CPAP-continuous positive airway pressure
DUPV-domaci umeéla plicni ventilace
OA-osobni anamnéza

NO-nyn¢jsi onemocnéni

RA-rodinna anamnéza

FA-farmakologickd anamnéza

SA-socialni anamnéza

HK-horni koncetina

DK-dolni konc¢etina

HKK-horni koncetiny
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DKK-dolni kon¢etiny
Sv. sila-svalova sila
Bilat.-bilateralné
m.-musculus
mm.-musculi
dx.-dexter
sin.-sinister
WHO-world health organization
CR-&eska republika
s.-strana

P-prava

L-leva
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