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UvVOD

Hemofilie patii mezi vrozené koagulopatie postihujici muze. Vétsina krvacivych
atak poskozuje muskuloskeletdlni aparat pacienta. V minulosti byla 1écba nemoci
spojena s inaktivitou pacientil, aby se minimalizovalo riziko krvaceni. Postupem Casu
vsak doslo k rozvoji farmakologické 1é¢by hemofilie. S timto rozvojem souvisi zasadni
zména nazoru na pohybovou 1écbu u hemofilikli. Nabizi se tedy zékladni otazka. Patti
dnes kinezioterapie mezi soucasti 1¢cby hemofilie?

Odpoveéd’ poskytuji odbornici z celého svéta ve svych ¢lancich. Prvni ¢ast této
prace popisuje vliv hemofilie na pohybovy aparat pacienta. Po ni nasleduje vycet
konkrétnich terapeutickych metod, které se vyuzivaji k minimalizaci nasledkt
hemofilie. Celou praci zakon¢uje porovnani nazort odborniki, ktefi v praxi testovali
efektivitu vybrané metody.

Pro ivodni sezndmeni s problematikou hemofilie jsem vyuzila 2 publikace
v geském jazyce (PENKA M., BULIKOVA A. et al., Neonkologicka hematologie,
2009; PENKA M. et al., Hematologie a transfuzni 1ékatstvi 1., 2011). V knihach jsem
vyhledala obecné informace o vzniku a klinickych projevech hemofilie.

Informace tykajici se 1écby hemofilie a konkrétnich terapeutickych postupii jsem
vyhledavala v cizojazy¢nych databazich Google scholar a Pubmed. PouZila jsem
nasledujici klicova slova: haemophilia, kineziotherapy, muscular strength, contracture,
proprioception, sport.

Klicovému slovu ,.haemophilia® v databazi Google scholar odpovida 63 500
odkazli. V databazi Pubmed tomuto klicovému slovu odpovida 22 337 odkazti, z nichz
5972 je kdispozici Vv plnotextové verzi. Kliové slovo ,haemophilia“ jsem
kombinovala s dalsimi kliCovymi slovy (kineziotherapy, muscular strength,
contracture. proprioception, sport). Clanky jsem vyhledavala v pribéhu 10 mésici.
Z nalezenych zdroju jsem pouZila celkem 47 zahrani¢nich ¢lanki, které se tykaly 1écby
hemofilie. Vybrané clanky se tykaly konkrétnich metod 1é€by a jejich piinosu
pro pacienta. Mnoh¢é obsahovaly vysledky praktickych vyzkumt, ve kterych byla

hodnocena efektivita zvolené terapeutické metody.



1 HEMOFILIE

Hemofilie patii mezi vrozené krvécivé stavy. Povazujeme ji za nejcastéjsi
vrozenou koagulopatii. V populaci se vyskytuje pfiblizné 1 piipad hemofilie
Ana5000 - 10000 narozenych chlapci. Hemofilie B neni tak casta. Objevi
se 1 ptipad na 30 000 - 50 000 narozenych chlapci. Oba typy hemofilie souvisi
s nedostatkem koagulacnich faktorGi anéslednym selhdnim sekundarni hemostazy
(Penka et al., 2011, ss. 244-245).

1.1 Fyziologie hemostazy

Hemostaza je d& pro Zivot nezbytny. Chrani organismus pted pfiliSnou ztratou
krve pfiporanéni. Hlavnim tkolem homeostdzy je zastava krvaceni pouze v misté
poranéni audrzovani tekutosti krve v neporuseném cévnim fecisti. Na téchto
procesech se podili predevsim cévy, krevni desticky a plazmatické faktory. Hemostazu
také ovlivituji vSechny latky obsazené v krvi a na vnitini stran¢ cév (Penka et al., 2011,

s. 31; Trojan et al., 2003, s. 140).

1.1.1 Cévy

Cévni sténa, krom¢ stény kapilar, se skladd ze 3 zdkladnich vrstev. Intima
vystyla vnitini povrch stény cévy, na ni naléhd medie a posledni vrstvu tvofii
adventicie. DulleZitou vrstvou ovliviiujici hemostazu je endotel cévy. Tvofi sty¢nou
plochu mezi krvi a sténou cévy. U &lovéka endotel pokryva plochu 700 — 1000 m?.
Samotny neporuseny, nesmacivy povrch endotelu ptsobi antitrombicky. V piipadé
potieby produkuje tadu jak prokoagulacnich, tak antikoagulanich pusobkd.
Pfi poruseni integrity endotelu poranénim dochazi k rychlé pirechodné vazokonstrikei,
ktera vede k relativni ischemii postizené oblasti. Tyto podminky umoziuji vznik
primarni hemostatické zatky tvotené pirevazné aktivovanymi trombocyty (Penka et al.,

2011, ss. 31-32; Trojan et al., 2003, s. 140).

1.1.2 Cinnost krevnich desticek
Krevni desti¢ky se podili na primarni hemostaze. Je to proces vystavby primarni
cévni zatky (destickovy bily trombus) pii posSkozeni cévni stény. Obsah krevnich

desticek v periferni krvi Slovéka se pohybuje mezi 150 — 350 x 10°%/1 krve.



Tvorba primarni zatky spociva v adhezi desticek, zméné jejich tvaru, agregaci
auvolnovaci reakci. Desticky adheruji ke kolagennim vlaknim bazalni membrany
porusené¢ho endotelu. Tuto reakci zprostiedkovava von Willebranduv faktor, ktery
se mimojiné nachdzi v subendotelovém pojivu. Poté probéhne soubor reakci, které
podporuji rtst shluki desticek. Vyse uvedeny déje povazujeme za reverzibilni.
Nasledna sekundéarni agregace spojend s uvolnovaci reakci desticek je jiz déjem

ireverzibilnim (Penka et al., 2011, s. 33; Trojan et al., 2003, ss. 141-143).

1.1.3 Srazeni krve (hemokoagulace)

Hemokoagulace se popisuje jako soubor enzymatickych d&jt, jehoz cilem
je zastava krvaceni. Pti spravném pribéhu hemokoagulace vznika trombin, ktery
je dulezity pro tvorbu pevnych fibrinovych vlaken. Prubéh celého déje ovliviuji
koagulaéni faktory ptritomné v krevni plazmé. Tyto faktory jsou bézné v inaktivni
podobé (proenzymy), az pti hemokoagulaci musi dojit k jejich Stépeni na aktivni
formu. Pro vétSinu interakci mezi faktory jsou nezbytné vapenaté ionty (Ca?")
oznacované také jako faktor IV (Penka et al., 2011, s. 43; Trojan et al., 2003, s. 145).

Koagulacni déje délime podle zplsobu aktivace na zevni a vnitini systém.
Vystupem obou systému je aktivace koagula¢niho faktoru X (FX) na aktivovany
faktor X (FXa).

Zevni systém je povazovan za primarni. Je schopen rychleji konvertovat FX
na FXa. Ke spusténi reakce je nutny tkanovy faktor (TF), ktery se uvoliuje
pii poranéni.

Vnitini systém se aktivuje kontaktem koagula¢niho faktoru XII (FXII)
a koagulacniho faktoru XI (FXI) s aktivnim povrchem, naptf. obnazeny kolagen.
Nasleduje fada reakci mezi jednotlivymi koagula¢nimi faktory. Tento sled reakci
probihd nejen na povrchu trombocyti, ale 1 na povrchu bunék cévniho endotelu.

V aktivaci FX na FXa se oba systémy schazeji v jeden a nésledujici reakce jsou
jednotné. FXa §tépi protrombin na aktivni trombin (FIla). Ten je klicovym enzymem
pro Stépeni fibrinogenu na fibrin a jeho stabilizaci. Stabilizovany fibrin lépe odolava
ucinkiim fibrinolytickych ¢inidel a tvoii ,,definitivni hemostatickou zatku. Vlastni
proces hemokoagulace je vznikem zatky dokoncen (Penka et al., 2011, ss. 43-45;
Trojan et al., 2003, ss.145-149). Cely vyse popsany prubéh hemokoagulace

znazoriuje piiloha €. 1.



1.2 Etiopatogeneze

Hemofilii fadime mezi vrozené koagulopatie. Tato vzacna recesivné dédi¢na
choroba je vazana na pohlavni chromozom X (X"). Zmény genetické informace
se projevuji poklesem hladiny jednoho z koagula¢nich faktoru (FVIII, FIX). Hemofilie
postihuje pfedev§im muze, zatimco zeny nemoc pienaseji (Penka, Bulikova et al.,
2009, s. 145).

Z vyse uvedenych informaci vyplyva, Ze nemocny muz (X"'Y) a zdrava Zena
(XX) budou mit zdravé vSechny syny (XY) a vSechny jejich dcery budou
prenaseckami (X™X). V opaném piipadg, pokud je muz zdravy (XY) a Zena
prenasecka (XX), bude 50% synil zdravych (XY) a 50% synt nemocnych (XY).
| dcery budou v 50% zdravé (XX) a 50% bude hemofilii prenaset (X"'X).

Vzéacné se vyskytuji Zeny, které trpi hemofilii. V jejich genomu chybi zdrava
alela X. Zena mize byt dvojity heterozygot (X" X™) nebo homozygot chromozomu X.
Zena homozygot trpi napt. Turnerovym syndromem (XO) (Penka et al., 2011, s. 244).

Ackoli hemofilie patfti mezi dédicnd onemocnéni, nenajdeme ji v rodinné
anamnéze u 1/3 az 1/4 pacientl. Existuji 2 moznosti vysvétleni. Hemofilie mohla byt
po generace pouze piendSena Zenami, tudiZ se u muzi neobjevily klinické ptiznaky
nebo se jedna o nove vzniklou mutaci (Penka et al., 2011, s. 244).

Patologicky zménény chromozom X (XH) zpusobi nedostatek koagulacnich
faktori (FVIII, FIX) a nasledné selhani sekundarni hemostazy. V ptipadé potieby
se sice vytvoii primarni trombocytarni zatka a vznika i mensi mnoZzstvi protrombinu,
ale selhdva cesta amplifikace a nasledné koagulace. MnoZstvi trombinu neni
dostatecné pro vytvoreni kvalitni fibrinové zatky, proto u pacientll nedochézi
k fyziologické zastavé krvaceni. U pacienti s tézkou formou hemofilie se krvaceni

pouze zmirni, ale neni schopno se spontanné zastavit (Penka et al., 2011, s. 244).

1.2.1 Typy hemofilie

Rozlisujeme 2 typy hemofilie. Hemofilie typu A je nejcastéjsi dédicny krvacivy
stav, zpusobeny poklesem hladiny antihemofilického faktoru (FVIII). Hemofilie typu
B je zplsobena poklesem hladiny koagula¢niho faktoru IX. Vyskytuje se 5 — 10x méné
nez hemofilie A. Podle hladiny faktoru v krvi rozlisujeme jednotlivé formy hemofilie.

Lehka — v krvi pacienta se nachazi 5 — 40% normalni hladiny faktoru. Krvaceni

se U téchto pacientl projevi az pii chirurgickém ¢i stomatologickém zakroku.
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Stredné tézka — hladina faktoru se pohybuje mezi 5 a 1% normalni hladiny.
Stiedné tézky hemofilik netrpi ,,spontdnnim krvacenim®. PfedevSim po drobnych
urazech u n&j vS§ak mtze dojit ke kloubné svalovému krvaceni.

Tézka — v krvi pacienta je méné nez 1% normalni hladiny faktoru. Pribéh
nemoci doprovazeji typické ,,spontanni krvacivé stavy bez jasné ptiCiny, které jsou

lokalizovany v kloubn¢ svalovém aparatu (Penka, Bulikova et al., 2009, ss. 145-146).
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2 PROJEVY HEMOFILIE

Projevy obou typti hemofilie jsou obdobné. Jejich tize zavisi na mnozstvi daného
faktoru v krevni plazmé. Leh¢i formy hemofilie se projevuji pozdnim krvacenim, tedy
az v dob¢, kdy pacient podstoupi chirurgicky zakrok nebo je zranén. U tézké formy
nemoci se pfiznaky objevi v mlad$im véku. VétSinou, kolem druhého roku zivota,
se tito pacienti setkavaji s krvacenim do kloubu (hemartros) a do svalu (hematom).
Kloubni krvaceni pacienty postihuje primérné 1 - 2x ro¢né. Frekvence svalovych
krvaceni je velmi individualni. Tézkou formu Casto doprovazi i krvaceni do zazivaciho
traktu, retroperitonea a vzacné i krvaceni mozkové tkan¢ (Penka et al., 2011, s. 244).
Krvéceni do vnitfnich orgdnt je méné Casté, ale pfedstavuje pro pacienta mnohem

veétsi rizika. Vyzaduje okamzity 1ékatsky zasah (Mulvany et al., 2010, pp. 510-511).

2.1 Krvaceni do kloubu - hemartros

Hemartros doprovazi az 80% krvaceni souvisejicich s hemofilii. Obvykle
se objevuje kolem 12. - 24. mésice v€ku a pretrvava po cely Zivot. Hemartros
nejcastéji postihuje kloub kolenni, hlezenni a loketni, ale objevuje se 1 u ostatnich
kloubd (Mulvany et al., 2010, p. 510). Tento Ccast&jsi vyskyt souvisi s typem
volnosti a pohybuji se pouze v jednom sméru (flexe-extenze). Druhym divodem
je nepiitomnost ochrannych svalt, které by zpevnovaly kladkovy kloub. Kolem kloubu
vétSinou probihaji pouze §lachy svalu, které jej nemohou dobie ochranit ze vSech stran
(Mulder, 2009, s. 3). Hemartros se projevuje otokem, zvySenou teplotou kiize, bolesti,
svalovou atrofii a snizenim rozsahu pohybu v kloubu (Pelletier, Findley, Gemma,
1987, p. 1359).

Opakované hemartros nakonec vedou ke kloubni nestabilité¢, muskuloskeletalni
bolesti, patologickym zménam v mékkych tkéanich a k funkénimu omezeni (Battistella,
1998, p. 28). Kloub je citlivejsi k artrotickym zménam pokud prodéla 3 a vice krvaceni
v obdobi 3 - 6 mésict (Mulvany et al., 2010, p. 510).

2.1.1 Hemofilicka artropatie
Patologicky mechanismus hemofilické artropatie se spousti vstupem krve
do kloubni dutiny. Intraartikularni krev ma ptfimy destruktivni G¢inek na kloubni

chrupavku a nasledn¢ ovliviluje také synovidlni vrstvu kloubu. Synovialni vrstva
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je schopna reabsorbovat pouze malé mnozstvi krve z postizeného kloubu. Pokud
je v kloubu nadmérné mnozstvi krve, dochazi k hypertrofii synovialni vrstvy kloubu.
Hypertrofovana synovialni vrstva je bohaté vaskularizovand. Ptisté staci jen malé
zranéni kloubu a dochazi k opétovnému krvaceni. Pacient se tedy dostava
do zaGarovaného kruhu hemartros — synovitida — hemartros (Galli et al., 2011, pp. 1-2;
Rodriguez-Merchan, Wiedel, 2001, pp. 6-7). Hemofilicka artropatie se projevuje
bolesti, kloubni nestabilitou, svalovou atrofii, snizenym rozsahem pohybu a zhorSenou

funkci kloubu (Mulvany et al., 2010, p. 510-511).

2.1.2 Kloubni kontraktury
Kontrakturu charakterizuje omezeny pasivni rozsah pohybu. Pfi¢ina
omezeného pohybu muze vychazet zkloubu, svali nebo mekkych tkani
(viz kap. 2.2.3) (Buzzard, 1999, p. 10).

Kloubni kontraktury postihuji pfiblizné 50% pacientl s t¢zkou formou hemofilie
(Rodriguez-Merchan, 1999, p. 5). Obvykle vznikaji v dusledku degenerativnich
kloubnich zmén, které se rozvijeji pii opakovaném krvaceni do kloubu (Buzzard, 1999,
p. 11). Pfi Cast&jsim krvaceni, se muze vyvinout charakteristické postaveni postizeného
kloubu. Vyvoj jednotlivych patologickych postaveni kloubl popisuje ptiloha ¢. 2.
Nejcastéji vznikaji flekéni deformity loketnich, kolennich a kycelnich kloubd,
zvyraznéni lumbalni lord6zy a plantarni flexe v hlezennim kloubu. Zmény v kloubech
mohou zpusobit zkrat ¢i prodlouzeni koncetiny. Rizna délka dolnich koncetin vede

k asymetrii panve a ke vzniku svalové atrofie (Mulder, 2009, s. 5).

2.2 Krvaceni do svalu - hematom

Krvaceni do svalu nejcastéji vznikd na zdklad€ lokadlniho poranéni. Mohou
jej také vyvolat intramuskularni injekce, které jsou ztohoto divodu u pacienti
s hemofilii kontraindikovany (Battistella, 1998, p. 27). Na postizeni hematomem svaly
reaguji odlisné. Jejich reakce zavisi na funkci svalu. Mulder (2009, s. 4) rozliSuje svaly
antigravitacni a svaly s dynamickou funkci.

Antigravitacni svaly, tzv. stabilizatory, udrzuji télo i koncetiny ve vzpiimené
poloze a zajistuji jejich stabilitu. Obsahuji prevazné Cervena, pomala svalova vlakna,
kterd jim umoznuji del$i vydrZ v kontrakei. Patfi mezi n€ napt. m. quadriceps femoris,
extenzory kycelniho kloubu, m. triceps brachii a dal§i. Na poranéni tyto svaly reaguji

oslabenim a jejich funkci piebiraji mobilizatory (Mulder, 2009, s. 4).
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Svaly s dynamickou funkci, tzv. mobilizatory, zajistuji specifické pohyby.
Vykonavaji kratkou a rychlou kontrakci. Skladaji se prevazné z bilych, rychlych
svalovych  vldken,  kterd  rychle  podléhaji  tnavé. Radime  mezi
né napt. m. gastrocnemius, hamstringy, m. illiopsoas, flexory zapésti a prsti a dalsi
(Mulder, 2009, s. 4).

Pti oslabeni stabiliza¢nich svalti musi mobilizatory nahradit jejich funkci. Nejsou
schopny dlouhodobé stabilizace segmentu, protoze se pii zatézi rychle unavi. V této
situaci se stavaji bolestivé, stazené a také nachylné&jsi k poranéni (Mulder, 2009, s. 4).
Pokud dojde ke krvaceni do svalu, mohou se vyvinout vazné komplikace,
napt. Kompartment syndrom, fibrosy, srusty, kontraktury nebo pseudotumory
(Mulvany et al., 2010, p. 511).

2.2.1 Kompartment syndrom

Kompartment syndrom je charakterizovan déletrvajicim zvySenim tlaku
Vv osteofascidlnim lozi (kompartmentu). Tento prostor je ohranien skeletem, fascii
a vazivovou membranou. Tlak v kompartmentu mohou zvySovat zevni faktory (tésna
sadrova fixace) nebo zvySeni objemu tkani uvnitt loze. ZvySeny tlak zde naruSuje
mikrocirkulaci. Nasledn¢ dochédzi k ischemické nekroze svali a nervii uvnitf
kompartmentu. Nejcitlivéj$i na nedostatek kysliku jsou svaly. Jiz po 6 hodinach
dochazi k jejich nekroze (Gallo et al., 2011, ss. 190-191).

2.2.2 Pseudotumor

Pseudotumor je vzacna, ale velmi vazna komplikace hematomu. Jedna
se 0 postupujici otok svalu, ktery vznika na zakladé opakovaného krvaceni do daného
svalu. Postihuje vétSinou dospélé pacienty. Vyskytuje se prevdzné v okoli
proximalnich ¢asti velkych kosti. U mladSich pacientli napadd i1 oblasti distalné
od zapésti a kotnikd. NeléCeny pseudotumor ni¢i meékké tkané, narusuje kost

a zpusobuje vaskularni a neurologické 1éze (Rodriguez-Merchan, 2012, p. 3).

2.2.3 Kontraktury svalové a pojivové tkanée
Svalové kontraktury vznikaji spontanné nebo nasledkem urazu. Cast&ji se s nimi
setkavaji pacienti, ktefi se aktivné¢ vénuji sportu. Ten vede k poranéni svali zejména

dolnich koncetin. Po nitrosvalovém krvaceni dochazi k fibroze svalovych fibril
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a tim ke vzniku flekénich kontraktur. Fibroza miize také vznikat na zdklad¢ ischemie
svalu (Volkmanova ischemicka kontraktura) (Buzzard, 1999, p. 11).

Snizeni pasivniho rozsahu pohybu v kloubu mohou zptsobovat i zmény
na mekkych tkanich v okoli postizeného kloubu. Dlouhodoba imobilizace kloubu
zvysuje pevnost kloubniho pouzdra. Kolagenni fibrily pouzdra se zkracuji a pevna
kapsula omezuje pohyb. Tato patologie se casto objevuje Vramennim kloubu

a na posteriorni stran¢ kapsuly kolenniho kloubu (Buzzard, 1999, p. 11).

2.2.4 Svalové dysbalance

Svalové  dysbalance se mohou rozvinout na zakladé¢ akutniho
muskuloskeletalniho krvaceni, kloubniho otoku, bolesti, snizené propriocepce,
synovitidy nebo pii hemofilické artropatii. Rozvinutd dysbalance ovlivituje svalovou
funkci. Zdravé svaly udrzuji stabilni posturu, zajistuji dynamicky pohyb, mechanicky
chrani kloub a poskytuji centralnimu nervovému systému proprioceptivni informace.
V piipad¢é svalové dysbalance nedochazi k dostate¢né kontrole pohybu a svalové
koordinaci. Ke zménam ve svalech nedochazi nahodné. Janda popsal typické svalové
vzorce, podle kterych dochazi k oslabeni nebo naopak zkraceni svali kolem

postizeného kloubu (Padkin in Buzzard, Beeton, 2000, pp. 51-52).
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3 VYSETRENI

3.1 VySetieni fyzioterapeutem

Ditikladné a podrobné vysetieni je klicem k tsp&s$né terapii. Na zaklad¢ informaci
ziskanych pfi vySetieni fyzioterapeut sestavuje individualni rehabilita¢ni plan. Béhem
terapie by se mé¢lo vySetfeni pacienta opakovat. Umoznuje to hodnoceni ucinnosti
1é¢by (Beeton, Ryder in Buzzard, Beeton, 2000, p. 12).

V tvodu vysetfeni fyzioterapeut odebird anamnézu. Zajima jej typ krvacivého
onemocnéni, soucasny zpusob 1é¢by a pfitomnost inhibitorti. Od pacienta, ktery
prodélal krvéacivou ataku, vyzaduje informace tykajici se jejiho zacatku a pribéhu.
Dulezita je také informace o dosud poskytnuté 1éCbé ataky. Poté se pta na vyskyt
dalsich symptomu a dysfunkei, které pacienta trapi (napi. muskuloskeletalni potize
pifimo souvisejici s hemofilii nebo 1 bézné bolesti krku a zad a dalsi). Tyto potize
mohou souviset S nevyhovujici pracovni pozici ¢i sportovni technikou. Proto
je dalezité zajimat se o pacientovo zaméstnani a koni¢ky. Na zakladé ziskanych
informaci si terapeut ur¢i tzv. ,,pracovni diagnézu‘ (Beeton, Ryder in Buzzard, Beeton,
2000, pp. 1-6).

Na odbér anamnézy navazuje série vySetfeni, jejimz cilem je testovani
jednotlivych struktur. Vysledky testl potvrdi nebo vyvrati diagndzu, ktera byla urena
na zakladé anamnézy. Lze vyuZit bézné vySetfeni aspekci, palpaci a méfeni délky
koncetin. Testuje se aktivni a pasivni rozsah pohybu v kloubu, joint play, svalova sila
a také se provadi specifické testovani propriocepce (Beeton, Ryder in Buzzard, Beeton,

2000, pp. 6-11).

3.1.1 Testovani propriocepce
One leg stand test (zkouSka stoje na jedné dolni koncetin€) slouzi k hodnoceni
globalni statické propriocepce. Zakladni vySetfovaci pozice pacienta je stoj na jedné
dolni koncetin€, kontralateralni koncetina je flektovana v kycelnim kloubu do 45°,
horni koncetiny visi volné podél téla. Pacient je testovan ve 4 rtiznych podminkéch.
Nejprve stoji v zakladni pozici s otevienyma oc¢ima na tvrdém povrchu. Ve stejné
pozici se postavi i na mékky povrch. Posledni 2 méteni probihaji se zavienyma ocima.
Kazdé meéfeni trvd 1 minutu a sleduje se frekvence doteku zemé kontralaterdlni

koncetinou, otevieni o¢i nebo vyuziti opory (bradla) (Hilberg et al., 2003, p. 87).
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Tuning fork (vySetieni ladickou) (Hilberg et al., 2003, p 88) testuje schopnost vnimani
rytmické vibracni stimulace. Rozvibrovana ladicka se lehce piriklada na povrchové
pfistupny kostni vystupek (interfalangealni kloub prstt, kotnik atd.) a zjistuje

se, jak dlouho pacient tyto vibrace vnima (Kobesova in Kolaf et al., 2009, s. 69).

3.1.2 Hodnoceni aktivit a funkcni nezavislosti pacienta

Do celkového vySetfeni kloubu nepatifi pouze hodnoceni strukturdlnich
a funk¢nich zmeén, ale je tieba také hodnotit jejich dopad na vykonavani béznych
a spolecenskych aktivit. Hodnoceni pacientovy nezavislosti probihd formou dotazniku.
V roce 2004 byl vyvinut dotaznik ,,Haemophilia activities list“ (HAL). Obsahuje
42 raznych Cinnosti rozdélenych do 7 oblasti. Sleduje aktivity pacienta v riiznych
pozicich (vleze, vsed¢, v kleku a ve stoji), funkce dolnich koncetin, funkce hornich
koncetin, schopnost pfesund, sebeobsluhu, domaci price a volnoCasové aktivity.
Maximalné¢ muze pacient ziskat 100 bodd. Pro déti byla vyvinuta détska verze
dotazniku HAL (PaedHAL) (viz. pfiloha €. 3).

Krom¢ HAL, existuje i hodnotici $kala ,,Functional independence score
in haemophilia“ (FISH). Ta objektivné hodnoti funkéni schopnosti pacienta
v 8 oblastech Zivota. Posuzuje stravovani, sebeobsluhu, oblékani, presun na zidli, diep,

stoj, chiizi, chiizi po schodech a béh (Poonnoose et al., 2012, pp. 125-126).

3.1.3 Hodnoceni kvality Zivota pacientii trpicich hemofilii

Piestoze je mira kvality Zivota v mediciné povaZovana za dilezity ukazatel,
jedna se 0 relativné novou oblast testovani. Prvni Gdaje z této oblasti byly zvefejnény
vroce 1990. Urceni kvality Zivota probihd formou dotazniku. Zpocatku pacienti
vypliovali obecné dotazniky (SF-36 a EQ-5D). Pozd¢ji byly vyvinuty specifické
dotazniky zamétfené na pacienty trpici hemofilii. Dnes existuji specifické dotazniky
ve varianté¢ pro deti a pro dospélé. Kvalitu zivota pacienta neovliviluje pouze
onemocnéni a jeho 1écba, ale také jeho Zivotni podminky a socioekonomicky stav.
Nezanedbatelny vliv maji také psychosocialni faktory. U hemofilikli povazujeme
za nejvyznamnéjsi vlivy veék, zivotni spokojenost, socialni podporu, tizkost a deprese

(Mackensen, 2007, pp. 38-39).
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3.2 Radiologické vysetieni

Radiologické vySetfeni patii mezi nejstar§i metody pouzivané k posouzeni
kloubnich artropatii. Moderni vysetfovaci metody umoznuji odhaleni kloubnich zmén
diive, nez se klinicky projevi. Vyuzivame je proto pii hodnoceni uspéSnosti
profylaktické 1é¢by. Ultrasonografie (USG), pocitatova tomografie (CT) a magneticka
rezonance (MR) se vyuzivaji pii hodnoceni komplikaci napf. pseudotumoru
(Poonnoose et al., 2012, p. 126).

3.2.1 Rentgenové vySetreni (skiagrafie)

Skiagrafie je zakladni zobrazovaci metoda pro vysetieni hemofilické artropatie.
V pribéhu let vzniklo mnoho klasifikaci. (Poonnoose et al., 2012, p. 126). Nejéastéji
se zavaznost hemofilické artropatie posuzuje podle jedné z nasledujicich stupnic.
Armold-Hilbergerova stupnice se castéji pouziva v USA. Petterssonova stupnice
podrobné popisuje klinické i1 radiologické zmény v postizeném kloubu. Radiologické
hodnoceni kloubu neni tak pfesné jako vySetfeni pomoci magnetické rezonance

(Ng et al., 2005, p. 1619).

3.2.2 Vysetreni magnetickou rezonanci (MR)

MR umoziiuje pfesné neinvazivni zobrazeni vSech kloubnich 1 mimokloubnich
struktur véetné mékkych tkani. Také preklinické zmény v kloubu zobrazuje podrobnéji
nez radiografie. Piestoze dokdze velmi podrobné zobrazit zmény v hemofilickém
kloubu neni povaZovana za standardni vySetfeni. Standardné se provadi vySetfeni
pomoci ultrazvuku. Hlavnim divodem je vysokd cena MR. VySetieni také vyzaduje
nehybnou pozici pacienta pti snimani, coz piedstavuje problém pii vySetfeni mensich

déti (Ng aj., 2005, pp. 1619-1620).

3.2.3 Ultrasonografie (USG)

Ultrasonografie je povazovana za alternativu k vySetfeni MR. Vyhodou je nizsi
cena vySetieni, lepSi dostupnost a snadn&jSi vySetfovani malych  déti

(Rodriguez-Merchan et al., 2011a, pp. 2-3).
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4 TERAPIE

V soucasné dobé& nelze hemofilii zcela vylécit, proto 1ékati vénuji svou pozornost
prevenci (Rodrigues-Merchan, 2012, p. 3). Prevence v §ir§im slova smyslu zahrnuje
vSechna opatieni, ktera pomadhaji zmirnit projevy nemoci v kterékoli fazi jejiho
prabehu. Obecné se rozlisuje primarni, sekundarni a terciarni prevenci.

Primarni prevence zahrnuje obecnou podporu zdravi a brani vzniku onemocnéni
(Buzzard, 1999, p. 10). V piipad¢ hemofilie nelze Gplné piedejit vzniku choroby.
Priméarni prevence neni moznd u pacientl s nefamiliarni formou hemofilie, ktera
vznikd sekunddrné, na zakladé genetické mutace (Battistella, 1998, p. 26).

Sekundarni prevence zahrnuje vcasnou diagnostiku a lébu. Vcasné urceni
diagnézy umoziuje zastaveni patologického procesu. S tim souvisi i zkrdceni doby
trvani a sniZzeni zadvaznosti nemoci. Umoziuje navrat do stavu zdravi (Buzzard, 1999,
p. 10). Za nejlepsi zpusob prevence dnes povazujeme dlouhodobou profylaktickou
lé¢bu. Ta spociva v podavani koncentrati nahradniho faktoru (Rodrigues-Merchan
etal., 2011b, p. 1). Bohuzel v soucasnosti vice nez 80% pacientii trpicich hemofilii
nema moznost tuto lécbu absolvovat. Ti jsou pak zavisli na jinych postupech.
Fyzioterapie ptedstavuje hlavni soucast 1é¢by u téchto pacientti (Buzzard, 1999, p. 10).
K sekundarni prevenci také patii edukace pacienta a jeho rodiny. Pacienti se uci
jak zvladat krvaceni a také jsou pouceni o moznostech sportovani (Battistella, 1998,
p. 26).

Ve fazi terciarni prevence odbornici ovliviji jiz vzniklé vazné patologické
zmény, usiluji o zastaveni patologického procesu a ptedchazi vaznému postizeni
pacienta (Buzzard, 1999, p. 10). Nejcastéji pacienty postihuje hemartros a hematom.
Velkou ¢ast nasledkt krvaceni Ize ovlivnit konzervativné. Pacientim je poskytovana
substituéni terapie v kombinaci s cilenou rehabilitaci. Zavazna poskozeni kloubu
pak tesi ortopedi operacni 1écbou (Battistella, 1998, pp. 27-30).

Zvyse uvedeného piehledu 1écby hemofilie vyplyva, Ze pacient vyZzaduje
komplexni pé¢i. Do tymu, ktery tuto péci zajiStuje, patii nejen hematolog,
fyzioterapeut, ortoped a tada dalSich odbornikt, ale také sam pacient, jeho rodina
a pratelé (Buzzard, 1999, p. 13). Fyzioterapeut pomaha jak pfi prevenci, tak i pii [é¢bé
nasledkd, které s hemofilii souvisi (Raffini and Manno, 2007, p. 780).

19



5 PREVENCE

Mezi hlavni cile prevence patii v€asna diagnostika muskuloskeletalniho krvaceni
a predchazeni jejich nasledkiim (artropatie). Nejlepsi zptsob, ktery mame k dispozici,
je dlouhodoba profylaxe. Spoc¢iva v preventivnim podavani koncentrata FVIII nebo
FIX. L¢€katfi doporucuji zacit s prevenci co nejdiive (Battistella, 1998, p. 26;
Rodriguez-Merchan et al., 2011b, p. 1).

Zaroven je dulezité vzdélavani pacientd a jejich rodin. Soucésti vzdélani
je seznameni s nemoci i se zaklady prevence. Pacient a jeho rodina by také méli umét
véas odhalit krvaceni a spravné na né& reagovat. Ukolem rodi¢t starSich déti
je podporovani ditéte ve fyzické aktivité. Dité tak ziskava kladny vztah ke sportu,

ktery pomaha zlepSovat jeho zdravotni stav (Battistella, 1998, p. 26).

5.1 Dlouhodoba profylaxe

Dlouhodoba kontinudlni profylaxe se zacala pouzivat béhem 50. a 60. let
ve Svédsku av Nizozemi. ProtoZe byla tato 1é¢ba ekonomicky naroénd, pouzivala
se pouze v malém méfitku. Postupné se natolik osvédcila, Ze je i pfes svou vysokou
cenu dodnes povazovana za nejlepsi zptsob 1é¢by (Berntorp, Fischer, Miners, 2012,
p. 136).

Pacientim trpicim hemofilii typu A je podavan koncentrat FVIII, pacientim
s hemofilii typu B je aplikovan koncentrat FIX., poptf. koncentrat protrombinového
komplexu. Hematolog navrhuje individudlni davkovani 1écby tak, aby se hladina
chybéjiciho faktoru udrZovala nad 1% normadlni hladiny. Faktor VIII se podava
3x tydné, faktor IX staci aplikovat 2x tydné (Penka, Bulikova et al., 2009, s. 148).

Pro vétsi pohodli pacienta je mozné koncentraty podavat formou tzv. domaci
1é¢by. Pfedpokladem tohoto zptsobu je dobra spoluprace s pacientem nebo s jeho
rodinou anekomplikovany prabéh nemoci. Pacient si sam aplikuje 1ékafem
stanovenou davku koncentratu chybégjiciho faktoru v pravidelnych intervalech (Penka,
Bulikova et al., 2009, s. 148).

Profylakticka 1é¢ba se d€li na primarni a sekundarni. Jako primarni profylaxe
je oznacovano pravidelné podavani koncentratu faktoru, které je zahajeno do 2 let véku
pacienta nebo po prvni krvacivé piihodé. Profylaxe je indikovéna pfedevSim détem

trpicim tézkou formou hemofilie, aby se piedeslo zivot ohrozujicim krvacivym
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epizoddm a nevratnému poskozeni kloubil. Détské klouby jsou vice ohrozeny
krvacenim nez klouby dospé€lého. Profylaxe zahdjena Vv pozdéjsim véku pacienta
se oznaCuje jako sekundarni (Penka et al., 2011, s. 146). Odborné studie ukazuji,
ze profylaxe chrani pacienta nejen pied vznikem artropatii, ale také zlepSuje kvalitu
jeho Zivota (Berntorp, Fischer, Miners, 2012, p. 136).

Profylakticka 1écba s sebou nese i nevyhody. Pribéh 1écby vyzaduje cCasté
pouzivani vendznich katétri, které ptedstavuje riziko infekce. Piekazkou muze
byt i vysoka cena 1écby (Morado et al., 2005, p. 79). Podavani koncentratd FVIII/FIX
muze vést ke vzniku inhibitorti. Inhibitory vznikaji na zdklad€ imunitni reakce proti
cizorodému faktoru, vazi se na néj aznemoziuji tak jeho funkci. Tato nezadouci
reakce organismu postihuje 10 — 40% pacienti trpicich hemofilii A. U pacientd
s hemofilii B se vyskytuje méné Casto, incidence nepiesahuje 5% (Penka et al., 2011,

ss. 146-147).

5.2 Podpora v pohybovych aktivitach

Obecné je znamo, Ze by lidé méli byt fyzicky aktivni. Pohyb s sebou piinasi fadu
vyhod. Pomahd udrZovat a zlepSovat fyzickou kondici, sniZuje riziko diabetu,
kardiovaskularnich onemocnéni, osteoporéozy a nékterych druhi nadorového
onemocnéni. ZlepSuje 1 psychicky stav clovéka, protoze vyvolava pocity pohody,
zvySuje sebedlivéru a zmiriuje stres a pocity tizkosti. Clovék by mél byt fyzicky
aktivni kazdy den 30 - 60 minut. Ani pacienti trpici hemofilii nejsou vyjimkou.
Naopak, pohyb je jim doporuCovan, protoze pomaha rozvijet koordinaci a svalovou
silu. Ty slouzi jako prevence hemartros. (Heijnen, 2008, pp. 47-48).

Vraném véku ditéte lze sledovat, jak dit¢ zacind objevovat své okoli
prostiednictvim pohybu. Prodélani vSech fazi pohybového vyvoje je dulezité
pro fyzicky 1 emociondlni vyvoj ditéte. Mélo by jim tedy projit 1 dité trpici hemofilii.
Unéj je vSak fyzickd aktivita provazena rizikem zranéni a bolesti. Zranéni nebo
krvaceni muze také narusit normdlni vyvojovy proces. Je tfeba najit tu pravou
rovnovahu mezi podporou v pohybovych aktivitach a prevenci krvaceni (Mulder et al.,
2004, pp. 161- 162).

U chlapct trpicich hemofilii by mély byt podporovany ¢innosti pfimétené jejich
véku. Mélo by se jim umoznit hrani her v bezpe¢ném prostiedi, napt. hry s me¢kkym

micem na travnaté ploSe, plavani v klidném bazénu nebo jizda na kole. Tato ucast
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v béznych aktivitach je velmi dilezita. Chlapci se uci délat véci spravnym zpisobem

a hodnotit rizika dané ¢innosti (Heijnen, 2008, p. 48).

5.2.1 Vyber sportu

Volba konkrétniho druhu sportu je velmi individualni zalezitost. Vybér mohou
ovlivnit rizné faktory, napi. zajem o Cinnost, schopnosti jedince, predchozi zkuSenosti,
ale 1 postoj okoli. Podle schopnosti, dispozic a télesné stavby miizeme také definovat
riziko vzniku krvéceni pfi urcitém sportu. Nejlepsi sport pro pacienty trpici hemofilii
je plavani. Dalsi bezpecné sporty jsou napi. badminton, jizda na kole, tanec, rybafeni,

frisbee, golf, turistika, plachténi, stolni tenis a joga (Heijnen, 2008, p. 48).
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6. KONZERVATIVNI TERAPIE

Konzervativni terapie ovliviiuje nasledky krvaceni pomoci substitu¢ni 1écby
arehabilitace. Substitu¢ni 1écba pomaha predevSim v akutni fazi krvaceni.
Rehabilitace provazi pacienta po celou dobu lécby (Hermans et al.,, 2011,
pp. 383-384). Nasledujici text bude zaméten predevsim na rehabilitaci.

WHO (1981) rehabilitaci definovala takto: ,,Rehabilitace obsahuje vSechny
prosttedky smétujici ke zmensSeni tlaku, ktery plsobi dysabilita, nasledny handicap
a usiluje o spolecenské zaclenéni postizeného (Calta, Kolat, 2009, s. 2).

Rehabilitace probihd vzdy komplexné a podle individualnich potieb pacienta.
Pouze z didaktickych divodi ji 1ze dé€lit podle zaméfeni. Dvoték rozliSuje rehabilitaci
1é¢ebnou, socidlni, pedagogickou, pracovni a technickou (Dvorak, 2007, s. 7). Dale
bude pozornost vénovana 1é¢ebné rehabilitaci (kinezioterapii).

Kinezioterapie patii mezi nejéastéji pouzivané formy rehabilitace (Dvorak, 2007,
S. 22). Jejim cilem je dosazeni maximalni funkéni zdatnosti pacienta (Calta, Kolaf,
2009, s.2). Kobnové nebo udrzeni funkce vyuziva raznych pohybovych aktivit,
jejichz efektivitu 1ze védecky ¢i empiricky dokazat (Dvotak, 2007, s. 22).

6.1 Ovlivnéni krvacivé ataky do 48 hodin

Lécba akutniho hemartros i hematomu probihd obdobné. Obvykle se jedna
0 kombinaci substituéni 1écby s klidem a s lokdlnim ledovanim postizené oblasti
(Hermans et al., 2011, p. 384; Battistella, 1998, p. 27). Klidovy rezim trva n¢kolik dni,
nez dojde k tuplné zastavé krvaceni. Té je dosazeno podanim piiméefené davky
nahradniho faktoru (Beeton, Alltree, Cornwall, 2001, p. 1). Néktefi pacienti podstupuji
jesté kloubni aspiraci. (Hermans et al., 2011, p. 384). Pokud se 1écba prerusi prilis
rychle, hrozi opétovné krvaceni a vznik dalSich komplikaci (Beeton, Alltree, Cornwall,

2001, p. 1).

6.1.1 Substitucni lécba

Podani chybéjiciho faktoru FVIII/FIX aZz v dobé krvacivé ataky se nazyva rezim
,on demand“ (Aznar et al., 2012, pp. 738-739). Ten spociva v rychlém podani
koagula¢nich faktort formou infuzi. Mnozstvi podaného faktoru je individualni. Lékar
aplikuje takové mnozstvi faktoru, aby se jeho hladina pohybovala mezi 40 — 60%

(Hermans et al., 2011, p. 385). Po aplikaci faktoru se zastavuje krvaceni, mizi bolest
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Vv kloubu a obnovuje se jeho pohyblivost. Lécba ,,on demand* muze probihat formu
domaéci 1écby (Aznar et al., 2012, p. 739). Vyhodné je, Ze pacient neztraci Cas
pfesunem do zdravotnického zafizeni a muze tak lépe zabranit rozvoji krvaceni.
Domaci zptisob 1écby vyzaduje zodpovédnost ze strany pacienta. Zahéjeni 1é¢by vzdy
predchazi podrobnd edukace a prakticky nacvik v hemofilickém centru. Pacient
si béhem domaci 1écby vede piesné zaznamy o aplikované substituci. Zapisuje
si datum a ¢as krvaceni, druh, mnozstvi a Cislo Sarze aplikovaného preparatu a také
efekt 1écby. Pacient dochazi jednou za 3 mésice na pravidelné kontroly. Pokud
jej postihne t€z8i krvaceni, pfedstavuje substituce pouze ,,prvni pomoc*. V piipad¢,
ze krvaceni neustane po dvou davkach substituce, by mél pacient vyhledat odborniky
(Komrska, 2007).

On demand”“ 1éc¢ba je vSak nevyhodnd, protoze nemuze zabranit vzniku
hemofilickych artropatii s chronickymi klinickymi pfiznaky (Aznar et al., 2012,
p. 739).

6.1.2 Klidovy rezim

Po prodélani krvacivé ataky lokalizované na dolnich koncetinach je pacientim
doporucen jednodenni klid na lizku. I béhem nasledujicich 3 - 4 dnli by neméla
byt postizend koncetina zatéZovana. Pro chlizi se doporucuje pouziti berli, a pokud
pacient sedi, m¢l by mit koncetinu v elevaci. Je tfeba se také vyhybat zvedani
a prenaseni tézkych pfedméti (Hermans et al., 2011, p. 387).

V dobé klidového rezimu se pouziva i dlahovéani. To poskytuje postizenému
Kloubu odleh¢eni, oporu a také jej chrani, napf. pii postizeni kolenniho kloubu
je adekvatni pouziti tlakového obinadla. U bolestivych pacientii se vyuzivaji dlouhé
sadrové dlahy (long - leg posterior plaster splint). Na hlezenni kloub se ptiklada kratka
sadrova dlaha (short - leg posterior plaster splint). Pro ramenni kloub obvykle postaci
zaves. Loketni kloub se fixuje pomoci sadrové dlahy (long - arm posterior plaster
splint) (Hermans et al., 2011, p. 387).

6.1.3 Kryoterapie (ledovani)

Lokalni ochlazovani postizené oblasti by mélo zacit jiz od pocatku projevii
krvacivé ataky. Pomaha snizovat bolest a svalovy spasmus. Led se ptiklada
na 10 - 15 minut v 1 - 2 hodinovych intervalech. Tato terapie se provadi, dokud bolest
nevymizi (Battistella, 1998, p. 27).
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6.2 Nasledna fyzioterapie

Hned po ukonceni imobilizace by méla nasledovat fyzioterapie. Ta v kombinaci
se substituc¢ni 1é¢bou snizuje spotfebu koagulacnich faktorti a zaroven zkracuje dobu
léCeni (Hermans et al.,, 2011, p. 387). Soucéast lécby tvoii kinezioterapie,
elektrolécebné metody a hydroterapie (Rodriguez-Merchan et al., 2011b, p. 6).

Pro pacienty trpici hematomy a hemartros piedstavuje kinezioterapie hlavni
soucast rehabilitace. Cviceni je urCity druh biomechanického stresu. Tento mirny stres
pomaha pacientovi k fyziologické adaptaci a obnoveni ztracené funkce (Mulvany
etal., 2010, p. 512).

Neexistuje jen jedna spravnd varianta rehabilitace. Kombinace riiznych
terapeutickych metod se sestavuje individualné podle potieb pacienta (Mulder, 2009,

pp. 1-2). NizZe jsou popsany nejcast¢jsi terapeutické ptistupy.

6.2.1 Terapie svalové sily

Dostatecna svalova sila je nezbytnd nejen pro rozsah pohybu, ale i pro kontrolu
pohybu v Kloubu a pro absorpci energie (Hilberg et al., 2003, pp. 86-87). Bézné
posilovaci programy doporucuji provadéet série svalovych kontrakei maximalni silou.
Pacientim trpicim hemofilii hrozi riziko poranéni pii tomto zplisobu cviceni. Proto
je dulezité, aby se pacient nejdiive seznamil s moznostmi a spravnou technikou
posilovani svali (Blamey et al, 2010, pp. 138 - 139). Svalovou silu lze zvySovat
izometrickym 1 izotonickym cvic¢enim.

[zometricka cvic¢eni

[zometrické cviCeni miZe byt zahdjeno hned po ukonceni akutniho krvéaceni.
Pacient provadi kratké, opakované kontrakce svalu v ruznych pozicich kloubu
(Blamey et al., 2010, pp. 138-139), které nesmi pusobit bolest (Rodriguez-Merchan
etal., 2011b, p. 6). Izometrické cviceni se pouziva v tvodu aktivni terapie, protoze
umoziuje kontrolu napéti a sily svalové kontrakce. Takto posilené svaly snizuji riziko
opétovného poranéni kloubu, bolesti a zaroven zvysuji rozsah pohybu v kloubu
(Kargarfard, Dehghadani, Ghias, 2013, pp. 50-56).

[zotonické cviceni

Izotonické cviceni navic podporuje aktivni rozsah pohybu, vyzivu kloubu
a kontrolu pohybu (Mulvany et al., 2010, p. 515). Nehodi se vSak pro zahajeni terapie,
protoze predstavuje riziko opétovného krvaceni (Kargarfard, 2013, pp. 50-56).
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Posilovani musi byt provadéno pii submaximalnim zatizeni, nizS$i rychlosti
a v omezeném rozsahu pohybu. Tento zpiisob posilovani neslouzi k ziskani maximalni
svalové sily, ale pouze k ochran¢ kloubu. Vytvoii rovnovahu mezi svalovou silou

a rizikem poranéni kloubu (Blamey et al., 2010, pp. 138-139).

6.2.2 Progresivni program rehabilitace svali

Progresivni program se vyuziva k ovlivnéni svalovych dysbalanci. Postupné
pusobi na stabiliza¢ni i mobilizacni svaly. Terapie zahrnuje 5 nésledujicich bodi
(Beeton, Alltree, Cornwall, 2001, p. 5):

- kontrola stability svalu v neutralni pozici,

- znovuziskani dynamické kontroly ve sméru patologického pohybu,
- rehabilitace antigravita¢nich svali,

- protazeni fazickych svalu,

- integrace svalii do normalni funkce.

Pro zlepSeni vysledkt terapie lze tento program kombinovat s piimym
ovlivnénim reflexnich zmén ve svalu (trigger point) (Padkin in Buzzard, Beeton, 2000,
p. 56).

Pocatecni fazi terapie zacCindme nizkym zatizenim, nizkou intenzitou
aizolovanou aktivaci postizeného svalu. Pti 1é¢bé antigravitacnich svali je nutné,
aby se postizeny sval aktivoval izolované¢ bez zapojeni fazickych svalt. Jako facilita¢ni
techniku pro aktivaci urcitého svalu lze pouzit taktilni facilitaci nebo koaktivaci
S jinymi antigravitacnimi svaly. Je dalezité, aby se sval aktivoval bezbolestné, jinak
zustane inhibovan. Po aktivaci svalu zvySujeme jeho vytrvalost prodlouzenim vydrze,
vyhybame se substitucim a unaveni postizeného svalu. U hemofilikii neni vhodné
postupovat k vysokému zatizeni svall, protoZze tUnava dany sval inhibuje. Rychlé
balistické pohyby jsou kontraindikovany, protoze snizuji stabilitu svalu. Pokud jsou
fazické svaly v hypertonu, ovlivilujeme je pomoci recipro¢ni inhibice. Jakmile
dosdhneme spravné aktivace svalu, zaclefiujeme jej do funkénich aktivit. Hrudnik,
kréni patet, lopatka a panev by mély poskytovat stabilni zékladnu pro funkéni pohyb.
Neadekvatni stabilita trupu je Casto spojovana se zkracenim perifernich sval

(hamstringy, m. gastrocnemius a dalsi) (Beeton, Alltree, Cornwall, 2001, p. 5).
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6.2.3 Postizometricka relaxace (PIR)

PIR se pouziva kovlivnéni svalového napéti. Umoziiuje nejen relaxaci
lokélnich svalovych spasmi (trigger point), ale také ptisobi na body bolestivosti, které
se nachazeji ve Slachach a vazech. Sval je oSetfovan v predpéti, kterého je dosazeno
protazenim svalu. V této pozici pacient provede lehkou izometrickou kontrakci
osetfovaného svalu proti odporu terapeuta. Kontrakce je doprovazena nddechem a trva
10 sekund. Poté se pacient s vydechem uvolni a nasleduje spontdnni protazeni svalu,
bez pusobeni vnéjsi sily. V nové ziskané pozici se cela terapie opakuje 3 — 5 krat.

Po terapii mizi svalové spasmy a pfichazi analgeticky efekt (Lewit, 2003, ss. 230-232).

6.2.4 Stretching

Stretching je indikovan u pacientd, kteti maji omezenou pruznost mékkych tkani
arozsah pohybu (Mulvany et al., 2010, p. 516). Obecné se doporucuje stretching
zatadit na zacatek cvicebni jednotky. SniZuje se tim riziko poranéni, bolestivost svall
a zvétSuje se rozsah pohybu (Blamey et al., 2010, p. 137). Mulvany et al. provadi
stretching az po aktivnim cviceni a protahuje tak jiz pfedem zahraté tkané (Mulvany
et al, 2010, p. 516).
Pro pacienty trpici hemofilii je vhodny staticky stretching nebo relaxacni techniky
proprioceptivni neuromuskularni facilitace (PNF). Pfi statickém stretchingu se pasivné
protahuje oSetfovana oblast po dobu 15 - 30 sekund. Tato metoda se opakuje 3 - 4krat.
Rozsah pohybu v kloubu se zvétSuje pfi pravidelném cviceni nejméné 2 - 3krat tydné.
K protazeni mékkych tkani pomoci PNF se pouziva technika kontrakce-relaxace.
Technika se zahajuje izometrickou kontrakci oSetfované svalové skupiny, nasleduje
povoleni kontrakce a v zavéru pacient védomé aktivuje antagonistickou svalovou
skupinu. Vyuziva se tak reciprocni inhibice agonistické svalové skupiny. Prospésné
je provedeni 1 - 2krat tydné.
Za nevhodny je povazovan stretching balisticky (dynamicky), ktery k protaZeni tkani
vyuziva Svihovych pohybl. Tyto rychlé, nekontrolované pohyby mohou facilitovat
napinaci reflexy a pacienti také riskuji poranéni svalovych vldken (Blamey et al., 2010,

p. 137).

6.2.5 Obnova propriocepce
Poruseni propriocepce cCasto souvisi s poSkozenim proprioreceptort

v muskuloskeletdlnim systému (Blamey et al., 2010, p. 141). PoSkodit je mulZze
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krvaceni v muskuloskeletalnim systému nebo 1é¢ba krvacivé ataky. Doporucovana
imobilizace postizeného kloubu vede nejen ke ztraté propriocepce, ale 1 ke svalové
atrofii. Zkreslena proprioceptivni informace pak zpisobuje problémy pii fizeni,
natasovani a organizaci koordinovanych télesnych pohybl.  Nedostatek
proprioceptivnich informaci neni vzdy pouze vysledkem krvacivé ataky, ale zaroven
mize byt i jeji pti¢inou (Hilberg et al., 2001, p. 582-587).

Jednim z hlavnich zplisobi terapie snizené propriocepce je balan¢ni cviceni.
Pro trénink rovnovahy se vyuziva nejriznéjSich cvikli a pomucek, které jsou voleny

individudlné podle stavu pacienta. Dodrzuje se pouze jedno obecné pravidlo. Terapie

wewvr

A%

doriznych smérd. V dalsi fazi nacviku jiz vyuzivame balanéni plochy,

napt. rehabilitacni mice, balan¢ni Gsece nebo stepery (Blamey et al., 2010, p. 141).

6.2.6 Technika manualni trakce

Manualni trakce se vyuziva u pacientli, u nichz se rozvinula fixovana kloubni
kontraktura nasledkem castého krvaceni do kloubu. Pomahd snizit bolestivost
postizené¢ho kloubu. Bolest vznika na zaklad€ zvySeného tfeni a zvySeného tlaku, ktery
ptusobi na kloubni plochy. Kloub tuhne a synovidlni tekutina zde neni idedlné
distribuovana (Heijnen, De Kleijn, 1999, p. 16-17).

Béhem manualni trakce terapeut oddaluje kloubni plochy a protahuje 1 kloubni
pouzdro. Dochazi k rozsitovani kloubni chrupavky a k reabsorpci synovidlni tekutiny.
To zlepSuje tlumeni narazt. Mékkeé tkané€ reaguji relaxaci fibrozni tkdné, kterd snizuje
tuhost kloubu. Trakce se provadi v riznych polohach kloubu, aby ovlivnila vSechny
¢asti kloubniho pouzdra. Lze ji také zkombinovat s lehkym pohybem, ktery zlepSuje
distribuci synovialni tekutiny uvnitf kloubu. Synovidlni tekutina sniZuje tfeni
pti pohybu. Trakce by neméla byt nikdy bolestivd. Po 10 - 15 minutové trakci
ma pacient pocit snadnéjSiho pohybu a vétsiho pohodli. Pokud se trakce pravidelné
opakuji, efekt se nacitd. Snizenim bolesti se v§ak automaticky nezlepsi kontrola kloubu
nebo jeho mobilita. Proto by méla po zmirnéni bolesti okamzité nasledovat komplexni

rehabilitace. (Heijnen, De Kleijn, 1999, p. 17).
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6.2.7 Funkcni trénink

Béhem funkéniho tréninku dochdzi k integraci nové ziskanych pohybovych vzort
do aktivit bézného zivota. ZlepSené muskuloskeletalni funkce pacient vyuziva
pii chiizi, vstavani ze zidle, jizdé€ na kole, pfi provadéni domacich praci atd. (Heijnen,
De Kleijn, 1999, p. 18).

Funkéni trénink vedeny po akutni atace pomaha pacientovi, aby dosahl pivodni
funk¢ni trovné. Pacient postupné zvlada urcené dil¢i cile, které jsou nutné k provedeni
komplexniho pohybu. U pacienti s chronickou synovitidou nebo atropatii se také
provadi funkéni trénink. Jeho uspéch omezuje ztrata pruznosti, svalové sily,
propriocepce a rovnovahy. Neni vSak cilem optimalizovat vSechny tato zmény,
ale dosahnout co nejlepsi funkéni urovné dané¢ho pacienta (Blamey et al., 2010,
pp. 141-142).

6.3 Fyzikalni terapie

6.3.1 Moznosti elektoterapie

Pulzni kratkovlnna diatermie

Pulzni kratkovinnd diatermie spoc¢ivd v aplikaci vysokofrekvenéniho
elektromagnetického proudu do tkané. Zvysuje zde vstifebavani otoku a hematomd,
snizuje zanétlivé procesy, urychluje organizaci vlaken fibrinu a ukladani kolagenu.
V raném stadiu, zlepSuje hojeni nervového systému a zvySuje pocet bilych krvinek
ve tkdni. Pfi terapii nesmi dochdzet k ohiivani krvécejici tkédn€, proto hodnota
sttedniho vykonu nesmi presahnout 3 W. Terapie trva méné nez 60 minut a aplikuje
se 3x denné.

Pulzni kratkovlnna diatermie je kontraindikovdna u pacientli, kteti maji v téle
kovové implantity a kardiostimulatory. Také nesmi byt aplikovand pacientlim
s poskozenym ¢itim, t¢hotnym Zenam a pacientim s nadorovym onemocnénim
(Higginbottom, Leckie in Buzzard, Beeton, 2000, pp. 39 - 46).

Ultrazvuk

Ultrazvuk je forma mechanické energie s frekvenci vyssi nez 20 000 Hz.
Ve fyzioterapii se vyuziva energie s frekvenci v rozsahu od 0,75 do 3 MHz.

Terapeuticky ultrazvuk je metodou volby v subakutnim stadiu. V tomto obdobi
trvajicim od 2. do 5. dne po krvaceni jsou stale pfitomny ptiznaky ataky, ale projevuji

se v mensi mife. Ultrazvuk je preferovan pro svilij protizanétlivy ucinek, také urychluje
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hojeni a zvysuje kvalitu zhojené tkané€. K terapii se pouziva nizka intenzita a pulzni
aplikace ultrazvuku. Tato kombinace chrani pacienta pfed nadmérnym ohfevem tkané.
Pulzni ultrazvuk se aplikuje v poméru 1:4, o frekvenci 3 MHz a jeho intenzita
dosahuje 0,25W.cm?. Terapie trva 5 minut.

Ultrazvuk je kontraindikovana u pacienti s obéhovymi problémy, akutni infekei,
tézkym ischemickym nebo nadorovym onemocnénim a také pro pacienty, ktefi
neddvno prodélali radioterapii. Nesmi se aplikovat v oblasti kostnich prominenci

a v okoli o¢i (Higginbottom, Leckie in Buzzard, Beeton,2000, pp. 42-48).

6.3.2 Hydroterapie

Voda se pouziva jiz fadu stoleti kléceni riiznych onemocnéni. Pii 1é¢bé
se vyuzivd nejen fyzikalnich vlastnosti vody (hustota, vztlak, hydrostaticky tlak,
povrchové napéti a dalsi), ale i rizné teploty (Tiktinski, Barmatz in Buzzard, Beeton,
2000, p. 27). Vztlak umoziuje asistované, aktivni i odporované cvi¢eni a poskytuje
pacientovi pocit bezpe€i. Navic turbulence vznikajici pohybem ve vodé stimuluji
hmatové receptory. Pomahaji tak zlepsit propriocepci a rovnovahu (Lobet et al., 2008,
p. 992).

Hydroterapie se zaméfuje na 1écbu bolestivych a ztuhlych kloubt. Bolestivost
a ztuhlost mohou byt nasledky hemartros nebo dlouhodobé imobilizace. Hydroterapie
ulevuje i pacientim s chronickou artritickou bolesti (Tiktinski, Barmatz in Buzzard,
Beeton, 2000, p.32). Zaroven ji lze vyuzit pfipostupném zatézovani kloubu
po opera¢nich vykonech (Lobet et al., 2008, p. 992).

Mezi hlavni cile hydroterapie patiéi (Tiktinski, Barmatz in Buzzard, Beeton,
2000, p. 32):

- tleva od bolesti a svalovych spasmti,

- obnova a zlepSeni sily svalli v okoli postizeného kloubu,

- zmirnéni kloubnich kontraktur (protaZeni zkracenych svall vede
ke zvétSeni rozsahu pohybu),

- ndavrat schopnosti pohybu.

Ve vodnim prostiedi 1ze vyuzit riznych lécebnych metod. Provadi se relaxace,
mobilizace, posilovani a nacvik chiize. Uvodni relaxace pomize pacientovi,
aby se citil dobfe v neznamém prostfedi. Pozdé&ji ji kombinujeme s dechovym
cvi¢enim a pomalym asistovanym pohybem. Tato kombinace pomahé sniZzovat svalovy

spasmus. Nasleduje nacvik aktivniho asistovaného pohybu. ZvySuje se tak rozsah

30



pohybu Vv postizeném kloubu. Dalsi moznosti je posilovani svalu. Ve vodé posilujeme
svaly izometrickou kontrakci nebo pomoci techniky kontrakce-relaxace, pouzité
Vv diagonalach PNF. Ve vodnim prostfedi Ize trénovat i chiizi. Nacvik chize zacina
vsedu a je soustfedén na nepostizené klouby. Pozdéji sena chizi pfipravuje
| postizeny kloub. Po piipravé nasleduje chiize za terapeutem. Touto pozici je snizovan
odpor, ktery je vodou kladen. Postupné se pacient uci chodit ve vod¢ sam (Tiktinski,

Barmatz in Buzzard, Beeton, 2000, pp. 32-34).

6.4 Lécba bolesti

Pacienty trpici hemofilii Casto suzuji akutni i chronické bolesti. Lékati pacientim
ulevuji od bolesti pomoci farmakologické 1é¢by. Ke snizeni akutni bolesti pouzivaji
opidty 1 neopioidni analgetika (napf, paracetamol). Chronickou bolest snizuji
kortikosteroidové injekce aplikované piimo do kloubu (Hermans et al., 2011,
pp. 386-387).

Kromé¢ 1ékate ma také fyzioterapeut fadu moznosti k ovlivnéni bolesti. Aktivni
cviceni ulevuje od bolesti zlepSenim krevniho obé&hu. Jelikoz pod vlivem bolesti
tuhnout hlavné flexory, doporucuje se aktivni pohyb do extenze. Z oblasti fyzikalni
terapie lze vyuzit napf. transkutdnni elektroneurostimulaci (TENS), aplikaci tepla nebo
chladu, hydroterapii, masaZe a dalsi. Pokud pacientovi neulevi fyzikalni terapie, mlize
podstoupit kognitivné behavioralni trénink. Ten je soucédsti komplementérni

(alternativni) 1é¢by (Buzzard, 1999, p. 13).

6.5 Rehabilitace pacienti s inhibitory

Inhibitory vznikaji jako obranna reakce organismu na profylaktickou 1écbu a rusi
jeji ucinek. Rozviji se obvykle v raném détstvi (Leissinger, 2006, p. 67). K lécbe
pacientl s inhibitory pouZzivame stejné postupy jako pii 1é€bé ostatnich pacientl
trpicich hemofilii. Pfesto tato skupina pacientli vyzaduje specidlni piistup. Déti
s inhibitory vyzaduji CastéjSi a podrobné&jsi vySetfeni. Na zaklad¢ vySetfeni terapeut
sestavi individudlni rehabilitacni plan. Narocnost terapie by méla byt zvySovana

jen pozvolna (Heijnen, 2008, p. 46).
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7 OPERACNI LECBA

Az moznost podani koncentrati nahradnich faktorii umoznila pacientim
s hemofilii podstoupit operacni 1écbu. Bez podani faktoru bylo riziko krvaceni piili$
velké (De Kleijn et al., 2006, p. 108).

Dnes pacienti podstupuji ortopedicky zakrok v ptipad¢€, Ze selhaly konzervativni
metody 1éCby (Stephensen, 2005, pp. 26). Az 90% pacientii trpicich té¢zkou formou
hemofilie maji zkuSenosti s degenerativnimi zménami v kloubu (hemofilické
artropatie). Ty vznikaji na zdkladé¢ opakujicich se spontannich intraartikularnich
krvaceni. Postihuji jeden nebo i vice velkych kloubl kolem 20. az 30. roku Zivota
(Rodriguez-Merchan et al., 201l1a, p. 1). Operace je indikovand na zakladé
chronickych bolesti, zvySujici se frekvence krvaceni a zhorsujici se funkce postizeného
kloubu. Nezbytnou soucast operace predstavuje rehabilitace, jejimz cilem je rychlé
a optimalni zotaveni pacienta (Stephensen, 2005, pp. 26-27). Ortopedické 1écba nabizi
3 zakladni moznosti feSeni téZkych kloubnich artropatii. Patfi mezi né totalni
endoprotéza kloubu, synovektomie a débridement kloubu (Rodriguez-Merchan et al.,
20114, pp. 3-4).

7.1 Totalni endoprotéza (TEP)

TEP je jednou z moznosti 1é¢by hemofilickych artropatii (Powell et al., 2005,
p. 233). Nahrada kloubu je indikovana u pacientt s krutou bolesti, rozsahlou poruchou
funkce a vyrazné¢ omezenym rozsahem pohybu v kloubu (Lobet et al., 2008, p. 990).
Mezi nejcastéj$i kloubni nahrady u pacienti s hemofilii patfi totdlni endoprotézy
kolennich a ky¢elnich kloubt. Samotny zakrok je technicky naro¢ny, protoze v kloubu
se jiz nachazeji patologické zmény, napt. fibrozy mékkych tkani, flekéni kontraktury
asnizena kvalita kosti. Tyto obtize se navic kombinuji se zvySenym rizikem
intraartikuldrniho a periartikularniho krvaceni. VSechny vySe uvedené faktory zvysuji
riziko pooperacnich komplikaci. Pacientim pfedev§$im hrozi infekce a uvolnéni

nahrady (Powell et al., 2005, p. 233).
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7.2 Synovektomie

Provedenim synovektomie 1ékaf odstrani zbytn€lou kloubni vystelku (synovie).
Je nutné, aby po zékroku nasledovala v¢asné rehabilitace, kterd zabranuje ztuhnuti
kloubu (Gallo et al., 2011, s. 38).

Synovektomie jsou déleny na lékaiské a chirurgické. Pii Iékaiské synovektomii
(synoviortéza) jsou do postizeného kloubu vpraveny radioizotopy nebo chemické
latky. Radia¢ni synovektomie je dnes metodou volby. Mezi pouzivané radioizotopy
patii 90Y (yttrium) a 32P (fosfor). Pro méné castou chemickou synovektomii
pouzivame kyselinu osmicelou a rifampicin. Mezi hlavni indikace Iékatské
synovektomie patii hypertroficka synovitida a opakujici se krvaceni. Chirurgicka
synovektomie se provadi pouze tehdy, pokud se nepodafi snizit frekvenci krvaceni

pomoci chemické synovektomie (Rodriguez-Merchan and Wiedel, 2001, pp. 6-7).

7.3 Débridement

Pojem débridement oznacuje artroskopicky vykon, pii kterém lékar ,,vycisti*
postizeny kloub. Provadi zarovnani kloubniho povrchu, odstrafiuje volné ¢astice
a osteofyty a také zahlazuje poSkozené casti kloubni chrupavky (Gallo et al., 2011,
s.38). Tato metoda se Casto provadi v kombinaci se synovektomii. Débridement
je jednou z moznosti 1é€by zejména u mladSich pacientl, protoze kloub musi mit
relativné zachovanou kloubni stavbu a kongruenci. Operace mize dat pacientovi roky
zivota bez bolesti. SouCasné¢ také oddaluje nutnost uplné ndhrady kloubu

(Rodriguez-Mechan et al., 2011a, p. 4).

7.4 Rehabilitace jako soucast ortopedického vykonu

Ortopedicky vykon je nabizen pacientlim, u nichz progreduji kloubni krvaceni
souvisejici s hemofilii. Hemartros je pti¢inou vzniku chronické artropatie, ktera snizuje
rozsah pohybu Vv kloubu, zptsobuje krepitace, bolest a otok. Omezena funkce
postizeného kloubu negativné ovliviiuje i okolni klouby, které jeho nedostatecnost
kompenzuji. V souvislosti s hemofilii je nutnd pooperacni imobilizace kloubu,
aby se minimalizovalo riziko krvaceni. Tato vynucend pasivita vede ke svalovym
atrofiim (Stephensen, 2005, p. 26). Thomson udava, Ze jiz po 4 dnech imobilizace
svaly ztraci 37% svalové hmoty (Thomson in Stephensen, 2005, p. 26).
Pro bezproblémové zotaveni pacienta je nutné zacit s rehabilitaci jiz pred planovanym

vykonem (Stephensen, 2005, p. 26).
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Ptedoperacni rehabilitace se zahajuje ptiblizné 6 tydni pied planovanou operaci.
Je povazovana za velmi dilezité obdobi. Jejim cilem je optimalizace funk¢ni kapacity
pacienta, coz pomaha zlepsit celkovy vysledek operace. Pfed operaci se pacient uci
spravné posilovat svaly a také spravnému pouzivani pomtcek, napt. berli.
Piedoperacéni piiprava pomaha snizit i pfedoperacni tizkost pacienta Pokud pacient
nepodstoupi tuto ptfedoperacni ptipravu, mél by byt zakrok odlozen. (Stephensen,
2005, p. 26).

Pooperacni rehabilitace zalezi nejen na typu chirurgického zakroku, ale i na véku
a motivaci pacienta. Pro zlepSeni krevniho a lymfatického ob&hu lze vyuZzit masaz
a lymfatickou drendZz. Soucésti pooperaéni terapie je také individudlné sestaveny
rehabilitaéni plan. Ten zahrnuje posilovani svald a zvétSeni rozsahu pohybu v kloubu.
Rozsah miize byt omezen adhezi a zkracenim mekkych tkéni v okoli postizeného
Kloubu. Dalsi rehabilitace se zaméfuje na zlepSeni propriocepce, koordinace
arovnovahy. Terapeut vénuje svou pozornost i reedukaci chiize a upravuje provadeni
béznych dennich aktivit, tak aby se prodlouzila funkcnost postizeného kloubu
(Stephensen, 2005, pp. 26-27).
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8. DISKUSE

Donedédvna panoval strach z nekontrolovatelného krvaceni, proto se pacienti
neucastnili zadnych pohybovych aktivit, které nebyly nutné pro jejich kazdodenni
zivot (Hilberg et al., 2003, p. 86). V souvislosti s obavami z krvaceni se védci zaméfili
na vyvoj a zlepSovani farmakologické 1€cby. Od 70. let minulého stoleti se na trhu
objevily nové moznosti prevence i 1€cby akutni ataky pomoci ndhradnich faktort, které
snizily vyskyt krvaceni a zlepSily celkovou kvalitu zivota pacienti (Van Creveld
in Gomis et al., 2009, pp. 43-44; Hilberg et al., 2003, p. 86). Tento zasadni pokrok
v 1é€bé hemofilie vedl krozvoji dalSich terapeutickych moZnosti. Od té doby
se ve védecké literatufe objevuji nazory na vyznam pohybovych aktivit pro pacienty
trpici hemofilii (Hilberg et al., 2003, p. 86). Védecké studie doporucuji nejen
odbornikem vedenou kinezioterapii, ale také b&zné sportovni aktivity (Heijnen,

Mauser-Bunschoten and Roosendaal, 2000, p. 537).

8.1 Utast ve sportu

Odbornici hledali odpovéd’ na otdzku, zda pacienti dodrzuji doporuceni 1€kafi.
Fromme et al. potvrdili, Ze moderni 1écba hemofilie pacienty motivuje k provozovani
sportu. Z vysledkt studie vyplynulo, Ze mladSi pacienti sportuji Castéji neZ pacienti
z generace jejich rodicl. Tento ndzor vySel ze zpracovani 71 dotaznikd. Studie
se zucastnilo 44 dospivajicich a 27 dospélych pacientii. Dotaznik hodnotil bézné denni
aktivity, ucast v télesné vychové a sportovani ve volném case. Az 79% dospivajicich
a 81,5% dospélych pacientii uvedlo, Zze povazuje pohyb za dilezitou soucast kazdého
pro né¢ predstavuje predev§im zplisob dopravy. Protoze pti jizdé na kole piisobi
na klouby jen mirny tlak, jevi se jako idealni aktivita pro pacienty trpici hemofilii.
A7 79,6% mladistvych hemofilikii se pravidelné ucastnilo télesné vychovy. Dospéli
ve svych Skolnich letech mnohem méné sportovali, pouhych 37%. Vyssi aktivita
mladistvych pravdépodobné souvisela se zlepSenim profylaktické 1é€by. Pravidelnym
sportovnim aktivitim se ve volném cCase vénovalo 88,6% dospivajicich pacientd.
Jen 66,7% dospélych uvedlo, Ze provozuji alespon 1 sport. NejCastéji se pacienti

veénuji plavani, tenisu a fotbalu (Fromme et al., 2007, pp. 323-326).
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Podobn¢ zaméiena studie zmapovala zdjem o sport u nizozemskych hemofiliki.
Bylo do ni zapojeno 293 pacientii rizného véku. Tato skupina pifedstavuje asi 40%
nizozemské populace hemofiliki. Autoii také ziskdvali informace prostiednictvim
dotaznikd. Z vysledkl vyplynulo, ze 74% pacientli s hemofilii se pravidelné vénovalo
alespon jednomu druhu sportu. Pacienti se nejcastéji vénovali plavani, jizdé na kole
atenisu. V zavéru studie autofi porovnali zajem o sport u pacientl s hemofilii
a ve zdravé populaci. Své vysledky srovnavali s vysledky studie, ktera probé¢hla v roce
1990/1991 (Heijnen,Mauser-Bunschoten, Roosendaal, 2000, pp. 539-542). Zajem
nizozemskych muzii o sport byl posuzovan na zakladé rozhovoru v kombinaci
S pisemnym dotaznikem. Autofi tvrdili, Ze pouze 23% nizozemskych dospélych muzi
zilo aktivné. Obcas sportovalo 45% dotazanych a zbylych 32% muzid uvedlo,
Ze se nevénuji zadné sportovni aktivité (Backx, Swinkels, Bol in Heijnen,Mauser-
Bunschoten, Roosendaal, 2000, pp. 541-542). Z vyse uvedenych informaci vyplynulo,
ze se holandskd hemofilickd populace vénuje aktivnimu sportu. Pfi srovnani
s ostatnimi obyvateli byl jejich zdjem o sport nepatrné vyssi (Heijnen,Mauser-
Bunschoten, Roosendaal, 2000, pp. 539-542).

Vztah ke sportu nebyl vSude ve svété tak pozitivni, jak prokéazali autofi vySe
uvedenych studii. Narodni hemofilickd nadace ve spolupraci s Centry pro kontrolu
aprevenci nemoci provedla prizkum tykajici se znalosti mladych hemofilikd.
Na otazky v prizkumu odpovédélo 110 mladych muzt trpicich hemofilii ve véku
13-21 let. Z vysledki mimojiné vyplynula Gcast hemofilikd ve sportovnich aktivitach.
27% respondentli odpovédelo, ze se neucastni zaddné pravidelné fyzické aktivity.
Az 60% dotazanych vSak pokladalo omezeni fyzické aktivity za G¢inny zptisob 1écby
hemofilie (Nazzaro et al., 2006, pp. 1618-1622).

Z dostupnych zdroj vyplynulo, Ze vztah hemofilikl ke sportu se postupem casu
zlepsuje. Studie dokézaly, ze 73 — 88,6% pacienti se pravidelné¢ veénuji néjaké
pohybové aktivité. MladSi pacienti se zajimaji o rizné druhy sportu. Mezi oblibené
sporty patii napf. plavani, tenis, fotbal a dal$i. Star§i generace hemofilikl preferovala
jizdu na kole (Fromme et al., 2007, pp. 323-326). ZlepSujici se vztah hemofilikl
ke sportu a pohybové aktivité je dulezity z hlediska prevence krvacivych atak. Sport
pfiznivé ovliviiuje fyzicky i psychicky stav pacienta. Navic rozviji jeho svalovou silu

a koordinaci pohybu, které zabranuji vzniku krvaceni (Heijnen, 2008, pp. 47-48).
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8.2 Kinezioterapie
Valnd vétSina odbornikti se pfiklonila k ndzoru, ze je fyzioterapie prospé$na
provyvoj  hemofilie. = Rehabilitace @ se  snazi  minimalizovat  nasledky

muskuloskeletalniho krvaceni (Gomis et al., 2009, p. 43).

8.2.1 Terapie svalové sily

Obecné¢ je znamo, ze pacienti trpici hemofilii maji snizenou svalovou silu.
Odbornici hodnotili izometrickou svalovou silu m. quadriceps femoris. Dokazali,
ze svalova sila pacienti shemofilii byla primérné mensi o 38% v porovnani
se zdravymi osobami (Hilberg et al., 2001, pp. 583-587). SniZeni svalové¢ sily se ¢asto
vyskytuje jako nasledek dlouhodobé imobilizace kloubu (Hilberg et al., 2003, p. 90)
nebo pfi nedostatku fyzické aktivity v bézném zivoté (Falk et al., 2000, p. 52). Snizeni
svalové sily se snazime ptedejit posilovanim, protoze vyssi svalova sila v okoli
postizené¢ho kloubu pomahé chranit kloub pied hemartros. Silngjsi svaly zajistuji lepsi
stabilitu kloubu, snizuji riziko jeho poranéni, udrzuji rozsah pohybu a absorbuji energii
pusobici na kloub. Z vyse uvedenych informaci lze soudit, Ze udrzeni svalové sily
je v terapii hemofilie stézejni (Hilberg et al., 2003, pp. 86-87).

Nasledujici autofi se ve svych studiich zabyvali otazkou, jak konkrétné 1ze zvysit
svalovou silu.

Rada odbornikii doporuéila izometrické cviéeni pro zvyseni svalové sily brzy
po krvacivé atace. Pozdé&ji by na néj mélo navazat dynamické (izotonické) posilovani
svalli (Rodriguez-Merchan et al., 2011, p. 6; Battistella 1998, p. 27; Kargarfard et al.,
2013, pp. 50-56). Rodriguez-Merchan et al. uvedli, ze izometrické cvi¢eni mize byt
terapeutické postupy. Béhem terapeutické jednotky muze byt izotonické posilovani
svalii kombinovano s rozvojem stability nebo s nacvikem chize s odleh¢enim
postizené¢ dolni koncetiny (Rodriguez-Merchan et al., 2011, p. 6). Nazory vyse
uvedenych autorti nejsou podlozeny zadnym objektivnim méfenim.

Pelletier et al. aplikovali své zkuSenosti s izometrickym cvi¢enim v ptipadové
studii. Jejich pacientem byl 12ti lety chlapec trpici té¢Zkou formou hemofilie A. Studie
trvala 9 tydnd. Prvni 3 tydny probihalo zdkladni meéfeni, nasledovaly 3 tydny
izometrického tréninku a posledni 3 tydny probihalo opét méfeni. Autofi posuzovali

zvyseni izometrické svalové sily flexorti a extenzori pravého kolenniho kloubu
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v riznych pozicich (45°, 60° a 90° flexe v kolennim kloubu). Trénink zahrnoval sérii
10 kontrakci o intenzit€¢ 2/3 maximalni volni kontrakce. Po kazdé kontrakci
nasledovala 10ti sekundova pauza. Svalova sila se zvysila o 40 - 70% oproti
zakladnimu méfeni. Sila kolennich flexorii doséhla nejvyssich hodnot v 45° a 60° flexe
v kolennim kloubu. Sila kolennich extenzord se zvysila ve vSech méfenych whlech.
Béhem prvnich sezeni doSlo k pocatecni ztrat€¢ svalové sily. Popsané izometrické
cvi¢eni nevyvolalo nezddouci krvaceni. Autofi doporucuji zatfazeni izometrického
cviceni do rehabilitaéniho planu (Pelletier, Findley, Gemma, 1987, pp. 1359-1364 ).

Mulvany et al. sledovali vliv 6ti tydenniho individualniho cvicebniho programu.
U 17 z 20 pacientli hodnotili vliv cviceni na svalovou silu. K posileni svalii autofi
doporucili izotonické svalové kontrakce v submaximalni intenzit¢. Tento zpusob
cviceni neovliviiuje pouze svalovou silu jako izometrické cviceni. Podporuje také
aktivni rozsah pohybu v kloubu, svalovou vytrvalost, vyzivu kloubu, propriocepci
a motorickou kontrolu pohybu. Na zdklad¢ vySetfeni byla pacientovi doporucena
1 ze 3 Grovni posilovani. V kazdé urovni pacient provadél izotonické kontrakce svalu,
ale lisily se intenzitou kontrakce a pocétem opakovani. Vysledky studie dokazaly
vyrazné zvyseni svalové sily u vSech sledovanych svalovych skupin. K nejvyraznéj$im
zméndm doSlo u extenzori kycelniho kloubu. Primérnd sila svalové kontrakce
se zvysSila 0 46,8% (z 15,6 N na 22,9 N). Naopak nejmensi zmény byly zaznamenany
usily extenzord loketniho kloubu. Svalovd sila se zvySila o 21,4%
(z 11,7 N na 14,2 N) (Mulvany et al, 2010, pp. 514-517).

Dalsi studie byla zamétena na posileni svalli pomoci progresivniho odporového
cviceni. Autofi zkoumali vliv nizkoodporového cviceni s vy$§§im poctem opakovani.
Studie se ucastnilo 5 pacientd, z toho 2 pacienti se Uc€astnili tréninku 3x tydné po dobu
1 a 2 let. Ostatni 3 pacienti byli hodnoceni retrospektivng. Ugastnili se tréninku
Vvobdobi 11 - 21 let. Kazdy ucastnik si béhem programu vedl denik, do n€hoZz
zaznamenaval krvaceni, jeho pficiny, stupenn bolesti, omezeni rozsahu pohybu a typ
substituni terapie. Vysledky ukazuji vyrazné zlepSeni svalové sily ve vSech
sledovanych kloubech. Nejvyssi zlepSeni bylo zaznamenano u flexort kycelniho
kloubu. Na pocatku ucastnici zvladli primérmné 30 kontrakci svalové skupiny s nulovou
zatézi. Po ukonceni programu jiz provedli 100 kontrakei se zatézi 5,5 kg. Nejmensi
rozdily byly zaznamendny u flexorii a extenzorii loketniho kloubu. Zde se pocet

kontrakci zvedl z30 na 40 opakovani snulovou zatézi. Ze zdznami v deniku
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vyplynulo, ze v pribéhu silového tréninku klesl pocet krvacivych atak. U pacientl
s delsi ucasti v programu dokonce ataky pln€ vymizely. VSichni ucastnici uvedli,
ze preruseni tréninku na vic nez 2 tydny, vedlo ke zvyseni frekvence i zavaznosti
krvaceni (Tiktinsky et al., 2002, pp. 22-27).

Greene a Strickler také hodnotili svalovou silu u pacient trpicich hemofilii.
Ve své studii pouzili upraveny izokineticky posilovaci program zaméieny na flexory
a extenzory kolenniho kloubu. Hodnotili 32 pacientli s tézkou formou hemofilie
po dobu 6ti mésicti. Svalova sila pacientll se béhem tréninku zvysila. Dokazali také,
ze trénink svalové sily mél pozitivni vliv na frekvenci vyskytu krvaceni. Pocate¢ni
prumér poc¢tu krvaceni se béhem 6ti mésicu snizil z 3,4 na 2,1 (Greene and Strickler
in Tiktinsky et al., 2009, pp. 699-700).

Hilberg et al. také zaznamenali zvySeni svalové sily. Hodnotili zvyseni svalové
sily v souvislosti s vycvikem porusené propriocepce. Cely program trval 6 mésicu.
Studie se zacastnilo celkem 28 dobrovolnik. Do tréninkového programu se zapojilo
9 pacientll s tézkou formou hemofilie (skupina H) a 8 zdravych osob, které
predstavovaly aktivni kontrolni skupinu (skupina AC). Tteti skupina, pasivni kontrolni
skupina (skupina PC) =zahrnovala 11 zdravych osob. Osoby ze skupiny
PC se netcastnili cvicebniho programu a ani jinak nerozvijeli svou fyzickou kondici.
Autof1 potvrdili, Ze specidlni program trvale zaméteny na proprioceptivni funkce, byl
schopen zvySovat i svalovou silu bez nadbyte¢ného pietézovani kloubu. Podrobné&ji
je program popsan nize (viz kap. 8.2.2). Vysledky vySetfeni ukazaly, ze maximalni
svalova sila dolnich koncetin se u skupiny H zvysila o 34%, u skupiny AC o 20%
a u skupiny PC zustala svalova sila stejna (Hilberg et al.,2003, pp. 87-92).

Protoze vySe uvedené zvySovani a hodnoceni svalové sily probihalo rtiznorodé,
nelze jednoznacné urcit nejucinnéjsi zplsob posileni svali. Z vysledkd vyplulo,
ze jednou z ucinnéjsich metod je izometrické cviceni. Timto cvi¢enim se podle nazoru
fady autort pouze zahajuje posilovani svali. Pozd¢€ji na izometrické cviceni navazuji
dalsi kinezioterapeutické postupy pro posileni svali (Rodriguez-Merchan et al., 2011,
p. 6; Battistella 1998, p. 27; Kargarfard et al., 2013, pp. 50-56). Mulvany et al.
a Tiktinsky et al. doporucuji izotonicky zplsob posilovani (Mulvany et al., 2010,
pp. 514-517; Tiktinsky et al., 2002, pp. 22-27). Hilberg et al. tvrdi, ze zvySeni svalové

sily nemusi byt vzdy vysledkem svalového tréninku. Program zamétfeny na zvyseni
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propriocepce znatelné zvySuje svalovou silu a intermuskularni koordinaci (Hilberg
et al, 2003, pp. 87-93).

I pres rozdilné zpiisoby terapeutickych postupi maji vyse uvedeni autofi jeden
nazor spole¢ny. Vsichni uvedli, Ze jejich zplisob posilovani je pro pacienty s hemofilii
bezpecny a doporucili jeho zatazeni do rehabilitacniho planu.

Vyse uvedené studie, které porovnavaly vliv svalové sily na pocet krvacivych
atak, vychazely =z terapeuticky vedenych programti. Tyto programy zajiStovaly
postupné zvysSovani zatéze a odborné vedeni. Tiktinsky et al. svou studii dokazali,
ze svalova sila posilovana volnocasovou fyzickou aktivitou jiz neméla tak pozitivni
vysledky. Do studie bylo zapojeno 44 chlapcii trpicich téZkou formou hemofilie
ve véku 12 — 25 let. Pomoci Godin-Shepardova dotazniku zjistili, Ze 25 chlapct
se vénovalo naroénym aktivitam alesponn jednou tydné a 19 chlapct bylo mén¢
aktivnich. VysSetfeni svalové sily neprokédzalo vyrazny rozdil mezi fyzicky aktivnimi
a méné aktivnimi chlapci. Frekvenci krvaceni autofi stanovili na zédklad€ deniku, ktery
kazdy ucastnik vedl po dobu jednoho mésice. Primérny pocet krvaceni
byl 6,4 (pohyboval se od 2 do 13 krvaceni). Vysledky neprokazaly vyrazny rozdil
V poctu krvacivych atak mezi skupinami. Krvaceni se liSila pouze pfi¢inou vzniku.

Aktivni chlapci ¢astéji krvaceli nasledkem urazu (Tiktinsky et al., 2009, pp. 695-700).

8.2.2 Terapie stability

Spravné drZeni téla a udrZeni rovnovahy jsou zajiStovany na zéklad€ riznych
smyslovych informaci, které jsou zpracovany v CNS (Hilberg et al., 2001, p. 583).
Tyto informace pfichazeji ze zrakového, vestibularniho a proprioceptivniho systému.
Hemofilici Casto trpi snizenym vnimanim propriocepce (Souza et al., 2013, p. 1).
V naruSeni pfenosu proprioceptivni informace mizZe hrat roli synovitida. Ta zanétlivé
poskozuje me&kkeé tkane kloubu, ve kterych jsou ulozeny proprioceptory (Hilberg et al.,
2001, p. 586). Miru propriocepce muze ovlivnit také artropatie nebo imobilizace
postizeného kloubu po krvacivé atace. Nedostatek proprioceptivnich informaci vede
ke snizeni posturalni kontroly (Souza et al., 2013).

Pozorovaci prifezova studie sledovala vliv Castého krvaceni na posturdlni
stabilitu déti trpicich hemofilii. Autofi do své studie zatadili 20 déti s hemofilii
(skupina HG) a 20 zdravych déti tvoticich kontrolni skupinu (skupina CG). Testovani
bylo zaméteno na vSechny zakladni druhy smyslové aferentace pro udrzeni rovnovahy

(zrakové, proprioceptivni a vestibuldrni aferentace). Vysledky prokazaly poSkozeni
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propriocepce u hemofickych pacientti. Vnimani vestibularnich i zrakovych vjemu bylo
u obou skupin srovnatelné (Souza et al., 2013, pp. 1-6).

Gallach et al. popsali vliv hemofilické artropatie na posturalni stabilitu. Autofi
hodnotili stabilitu ucastnikli v bipedalnim stoji a ve stoji na jedné dolni konceting.
Studie se zucastnilo 50 pacientli trpicich hemofilii. U 25 znich byla prokazana
pritomnost hemofilické artropatie (skupina HA). DalSich 25 hemofilikii artropatii
netrpi  (skupina NHA). Kontrolni skupinu tvofilo 25 zdravych dobrovolnikl
se sedavym zivotnim stylem (skupina CTL). Bipedalni zkouska potvrdila lepsi stabilitu
skupiny CTL ve srovnani se skupinami HA a NHA. Rozdily ve stabilit¢ skupin
HA a NHA autofi neprokazali. (Gallach et al., 2008, pp. 329-335).

Stoj na jedné dolni konceting jiz ptinesl horsi vysledky skupiny HA ve srovnani
S NHA skupinou. Krom¢ jednoho parametru (MFREQ) doséhla skupina NHA vzdy
lepSich vysledki nez skupina HA. Autofi potvrdili, Ze skupina HA ma vyrazné horsi
posturdlni kontrolu pfi stoji na jedné dolni koncetin€ nez pacienti skupiny NHA nebo
skupiny CTL. Pacienti skupiny NHA vsak mé¢li hor$i stabilitu nez skupina CTL,
coz naznacilo vyskyt biomechanickych zmén i pfesto, Ze se u pacientil artropatie zatim
nerozvinula (Gallach et al., 2008, pp. 329-335).

Obdobné zaméfenou studii provedli také Hilberg et al. Autofi do své studie
zapojili 12 pacientd s tézkou formou hemofilie a 12 zdravych osob, které tvortily
kontrolni skupinu. Ve studii bylo zahrnuto hodnoceni stability stoje na posturomedu.
Zkouska vSak neprokézala vyraznéjsi rozdily mezi skupinami. Stoj na jedné dolni
koncetiné vySetiili ve 4 riznych situacich. Vysledky dokazaly, Ze stabilita pacientl
s hemofilii je nizs§i o 41 - 363% ve srovnani se zdravymi osobami. U uc¢astnikli bylo
posouzeno také kvantitativni vnimani propriocepce pomoci ladicky. Vysledky
hemofilikd byly o 9 - 10% hor$i ve srovnami s kontrolni skupinou (Hilberg et al.,
2001, pp. 583-587).

Autofi se shodli v nazoru, ze pacienti trpici hemofilii mé¢li postizenou kvalitu
propriocepce. Stabilita v bipedalnim stoji byla kvalitnéjsi nez stabilita ve stoji na jedné
dolni koncetiné. Domnivali se, Ze svalovou nedostatecnost postizené dolni koncetiny
kompenzovala zdravé dolni koncetina. Na zaklad¢ vysledkli doporucili ucast pacientd
na terapeutickych programech a rehabilitaci posilujici posturdlni kontrolu (Gallach

et al., 2008, pp. 329-335; Hilberg et al., 2001, pp. 583-587).
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Hilberg et al. posuzovali efektivitu svého cvicebniho programu na rozvoj
propriocepce a svalové sily. Do své studie zatadili celkem 28 dobrovolniki, ktefi byli
rozdeleni do 3 skupin (viz kap. 8.2.1). Program zahrnoval stabilizaci segmenta patete.
Pozornost byla zamétena také na svaly dolnich koncetin. Zejména mobiliza¢ni svaly
dolnich koncetin byly oSetfeny pomoci PIR. Poté nésledoval proprioceptivni trénink
zaméien na stabilitu trupu. Cviceni dopliiovalo lehké posilovani pomoci theraband.
Testovani stoje na jedné dolni koncetiné dokazalo vyrazné zlepseni u skupin H a AC.
Test napodobeni thlu (angle-reproduction test) nazna¢il mirné zlepSeni v oblasti
20° a40° flexe kolenniho kloubu. U skupin H a AC doslo ke znatelnému nartstu
kvantitativni propriocepce. U H skupiny doSlo k nejvétSimu narhstu kvantitativni
propriocepce U dolnich koncetin, ktera stoupla o 12,5 %. Skupina PC dosahla
jen nepatrnych zmén. (Hilberg et al., 2003, pp. 87-92).

Nésledujici autofi hodnotili efektivitu domaciho individudlné sestaveného
programu pro zlepSeni stability. Program zahrnoval cvieni rovnovahy, posilovani
svali a zlepSeni chlize. Studii uspésné¢ dokoncilo 12 muzi s hemofilii nebo jinou
krvacivou chorobou. Program trval 4 mésice. V prub&hu programu pacienti dochazeli
na prohlidky a ptfipadné jim byla provedena zména ve cvicebni sestavé. Z vysledki
zavéretného vysetfeni vyplynulo, ze stabilita ucastniki se zlepsila o 5 - 22%
v 10 z 16 vySetfovanych oblasti. Zadna zlepSeni nebyla statisticky piili§ vyznamna.
Sestavena cvicebni jednotka byla bezpecna a pacienti trénink dobie snéseli (Hill et al.,
2010, pp. 162-168).

Vzhledem k malému mnozstvi studii, které se zamé&fuji na trénink stability, nelze
ur¢it nejlepsi zpiisob ani efektivitu terapie. Hill et al. doporucili zatazeni vycviku
do komplexniho rehabilitaéniho planu. Hlavnim cilem tréninku stability bylo snizeni
rizika padu (Hill et el., 2010, pp. 162-163) a zvySeni svalové sily (Hilberg et al., 2003,
pp. 86-87).

8.2.3 Terapie kloubnich kontraktur

Kloubni kontraktury patii mezi nasledky hemofilické artropatic (Heijnen,
De Kleijn, 1999, p. 16). Jsou charakterizovany omezenim pohybu, sily a ohrozuji také
funkci postizené¢ho kloubu (Gilbert, Radomisli, 1999, p. 39). Soucie et al. posuzovali
zavaznost kontraktury pomoci hodnoty rozsahu pohybu v kloubu. Autofi uvedli,
ze omezeni rozsahu pohybu v kloubu souviselo s vékem, rasou, zvySenym BMI, a také

s poctem krvacivych atak (Soucie et al., 2003, pp. 2467-2470).
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Gilbert a Radomisli popsali své dlouholeté¢ zkuSenosti z praxe. Retrospektivné
zpracovali vysledky 1€¢by pacientl trpicich fixovanou flekéni kontrakturou loketniho
kloubu. Udrzeni pohybu v loketnim kloubu je dulezité¢ ptredevSim pro vykonavani
béznych dennich ¢innosti (oblékéani, sebeobsluha). Autofi béhem let aplikovali rizné
zpusoby 1écby. Zjistili, ze samotna fyzikalni terapie nemohla zvysit rozsah pohybu,
ale doplnovala komplexni terapii (Gilbert, Radomisli, 1999, p. 40). Zam¢fila
se predevs§im na sniZeni bolesti a zmirnéni handicapu. Zaklad terapie tvofilo odstranéni
bolesti trakénimi technikami (Heijnen, Kleijn, 2008, p. 17).

Dalsi moznost 1éby predstavovalo dlahovani postizené koncetiny. Dlahu
»Dynansplint™ ptikladali kazdou noc po dobu Sesti tydn. Dva pacienti predcasné
ukoncili 1é¢bu. Jeden kvuli bolestivosti a druhy uvedl, Ze jej dlaha obtézovala. Terapii
dokoncil jeden pacient, ktery trpél 30° flekéni kontrakturou loketniho kloubu. Béhem
terapie doslo k mirnému zlepseni (Gilbert, Radomisli, 1999, p. 41).

Obdobny zpusob 1écby aplikovali také Kele et al. Hodnotili vliv dlahovéni
na flekéni deformitu kolenniho kloubu. Do studie zapojili 9 pacienti s tézkou formou
hemofilie a jednoho s von Willebrandovou chorobou. K ovlivnéni deformity pouzili
systém dvoji sily. Systém zahrnoval polohovani postizeného kloubu v korekéni dlaze
a pusobeni trakce, které bylo doplnéno aktivnim pohybem. VzZzdy po 4 hodindch
pasivniho ovlivnéni kloubu nasledovala hodina aktivniho cvi€eni m. quadriceps
femoris a hamstringti. Kdyz se deformace kloubu snizila pod 15°, zmirnil se také
lécebny rezim pacienta. Po cely den a v noci byla pfiloZzena pouze dlaha bez trakce
a cviceni m. quadriceps trvalo pouze 15 minut denné. Cely lécebny program trval
6 - 8 tydnd. Vysledky potvrdily, ze tato 1écba je uinnd. Vyrazné se zlepSil nejen
rozsah pohybu v postizeném kloubu, ale také stoupla mira funkénich schopnosti
pacienta (sobéstacnosti). Jediny pacient, kterému vyznamné tato metoda nepomohla,
trpél fibrézni ankylozou a dezorganizaci kloubu (Kale et al., 2000, pp. 177-179).

Yates et al. hodnotili efektivitu systému pieruSované komprese ,,Flowtron*
pii domacim oSetfeni fixovanych flek¢énich kontraktur. Do studie zapojili 11 pacient
a oSetfili u nich 16 loketnich a 10 kolennich kloubli. Béhem 1écby doslo ke zlepSeni
loketni kontraktury o 32%. Kolenni kontraktura se zlep$ila o 35%. Béhem terapie
nebyl pacientim aplikovan ndhradni faktor, a pfesto u nikoho nedoslo ke krvacivé

atace (Yates et al., 1992, p. 384-387).
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Gilbert a Radomisli se ve své praxi setkali i s chirurgickym feSenim fixovanych
kotraktur. V piipadé loketniho kloubu se jedna o chirurgickou synovektomii nebo
resekci hlavicky radia. Operacni 1éCbu podstoupilo 23 sledovanych pacientt.
U 15 pacientd  doslo k vyraznému zlepSeni Vrozsahu pohybu supinace-pronace.
Za vyrazny narist rozsahu pohybu byl povazovan nartst vyssi nez 10°. Rozsah pohybu
ve sméru flexe-extenze se zlepsil u 5 pacientli, 9 pacientii nezaznamenalo Zadné zmény
a u 4 pacientli doslo ke zhorSeni. Poslednich 5 pacientii nebylo mozné zhodnotit
pro nedostatek zdznamt (Gilbert, Radomisli, 1999, p. 41).

Lécba fixované kloubni kontraktury je narocna, protoze na kloub jiz dlouhodobé
pusobily patologické procesy. Nové situaci se postupné ptizptisobily také mékkeé tkané
a zejména kloubni pouzdro. Proto nelze ocekavat, ze konzervativni terapie vyrazné
zlep$i pacientiiv stav. Pouziti mechanickych zafizeni je jednou z i€innych moznosti
1é¢by. I mezi nimi jsou vSak rozdily (Heijnen, De Kleijn, 2008, pp. 16-17). Kale et al.
dokazali, Ze systém dvoji sily mlze vyrazné ovlivnit rozsah pohybu v postizeném
kloubu (Kale et al., 2000, p. 178). Mechanické zatfizeni vyuzili také méné uspésni
Gilbert a Radomisli. Autofi uvedli, Zze stimto zplsobem 1éEby maji jen omezené
zkuSenosti, proto jejich vysledky nemusi byt pfesné. Chirurgickd 1é€ba zaznamenala
Casteny uspéch (Gilbert, Rodomisli, 1999, p. 41). Chirurgickou 1écbu dopliuje
fyzioterapie. Kazda operace hemofilickych pacienti vyzaduje piredoperacni
a pooperacni rehabilitaci, aby doslo k brzkému zotaveni pacienta (Stephensen, 2005,

pp. 26-27).
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ZAVER

Do pocatku 70. let minulého stoleti panoval nazor, Ze by se pacienti trpici
hemofilii méli vyhybat sportovnim aktivitam. Tento nazor se postupné menil
srozvojem substitucni 1écby. Ta pomalu snizovala obavy Iékaii 1 pacientl
z nekontrolovatelného krvaceni. Dnes jsou pacienti podporovani ve sportovnich
aktivitach. Také kinezioterapie se stala jednou z hlavnich slozek komplexni péce
0 pacienty trpici hemofilii (Hilberg et al., 2003, p. 86). Provazi je celym lécebnym
procesem. V pocate¢nim stadiu nemoci, kdy pacient jeSté netrpi zménami
na pohybovém aparitu, ma kinezioterapie predevsim preventivni ulohu. Pokud
prevence nedokdze pacienta ochranit pied krvacenim, Kkinezioterapie pomaha
minimalizovat nasledky krvaceni. Casté ataky mohou vést k artrotickym zménam
¢i poskozeni svalt (Buzzard, 1999, p. 10). U pacienti s rozvinutou fixovanou
kontrakturou nasledkem opakovaného krvacenti jiz kinezioterapie ztraci vyznam. Sama
nedokaze G¢inné ovlivnit vzniklé zmény (Heijnen, De Kleijn, 2008, p. 17). V tomto
pripadé fyzioterapeut uzce spolupracuje s ortopedy. Poskytuje pacientovi predoperacni
1 pooperacni pécCi, ktera je stéZzejni pro brzké zotaveni pacienta (Stephensen, 2006,
pp. 26-27).

Rada odbornikti dokazala, ze hemofilie mimojiné zavazné poskozuje pohybovy
aparat pacienta (klouby nebo svaly). V souvislosti s ¢astymi krvacivymi atakami
dochazi ke snizeni svalové sily (Hilberg et al., 2001, p. 587; Falk et al., 2000,
pp. 54-55), kloubni stability (Hilberg et al., 2001, p. 587; Souza, 2013, p. 3; Gallach
et al., 2007, p. 332) a k omezeni rozsahu pohybu (Soucie et al., 2003, p. 2469).

Fyzioterapeut vénuje svou pozornost predevSim vycviku svalové sily (Hilberg
etal.,, 2003, p. 86), protoZze pouze zdravy a silny sval muze poskytnout kvalitni
ochranu kloubu proti mechanickému poskozeni. Proto jsou nejvice ohrozeny klouby,
Vv jejichz okoli probihaji pouze §lachy svali (kolenni, hlezenni a loketni klouby)
(Mulder, 2009, p. 3). Odborné studie prokazuji, ze svalovou silu lze zvySit riznymi
zpusoby. Z jejich vysledkil nelze objektivné urcit nejucinnéjsi zplsob posileni svalil.
Studie vSak dokazuje, Ze kterykoli odborné vedeny trénink svalové sily je efektivnéjsi
nez volnoCasové aktivity (Tiktinsky et al., 2009, p. 698). Jako velmi efektivni
se ukazalo izometrické cviceni dané svalové skupiny (Pelletier et al., 1987,

pp. 1361-1362). Odporové posilovani svall také vedlo k vyraznému zvyseni svalové
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sily (Mulvany et al., 2010, pp. 517-518; Tiktinsky et al, 2002, p. 24; Greene, Strickler
in Tiktinsky et al., 2009, pp. 699-700). Jina studie popisuje zvySeni svalové sily
souvisejici s vycvikem propriocepce. Prestoze nedoslo k tak vyraznému zvyseni
svalové sily jako u ptfedchozich studii, jevi se tato kombinace jako vyhodnd, protoze
schopnost  proprioceptivniho  vnimani je dulezita pro koordinaci pohybu.
Koordinovany pohyb piredstavuje mensi riziko uskiinuti kloubniho pouzdra (Hilberg
et al., 2003, pp. 88-92).

Samotnému tréninku stability hemofilikti se kromé Hilberga et al. mnoho studii
nevénuje, proto nelze objektivné porovnat efektivitu jeho programu (Hilberg et al.
2003, pp. 88-90). Pti absolvovani domaciho programu pro zlepSeni stability nedoslo
Upacienti k vyraznym zménam. Pfesto autofi doporucuji jeho zafazeni
do rehabilita¢niho planu (Hill et al., 2010, pp. 165-168).

Nésledky tézké hemofilické artropatie nejlépe ovliviiuji korekéni dlahy
v kombinaci s trakci a aktivnim cvi¢enim.(Kale et al., 2000, p. 178). Artropatie lze
1é¢it také chirurgickym zasahem, ale vysledky operace jsou sporné. Ke zlepseni stavu
a k brzkému zotaveni pacienta pfispiva nejen ortopedicky vykon, ale i kvalitni péce

fyzioterapeuta (Gilbert, Radomisli, 1999, pp. 40-41; Stephensen 2005, pp. 26-27).
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SEZNAM ZKRATEK

BMI — body mass index

CNS — centrélni nervovy systém

Hz — hertz

m. — musculus

MFREQ - stedni frekvence

MHz — megahertz

N — newton

napf. — napiiklad

PNF — proprioceptivni neuromuskularni facilitace
W — watt

W. cm? — watt na centimetr &tvereéni
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PRILOHY

Ptiloha €. 1: Koagula¢ni kaskada

Ptiloha €. 2: Vyvoj abnormédlniho postaveni kloubu po krvaceni.

Ptiloha ¢. 3: Pediatric haemophilia activities list (PacdHAL) (détska verze 0.11,
dotazniku pro pacienty ve véku od 8 do 17 let).

58



Ptiloha ¢. 1: Koagula¢ni kaskada (Penka et al., 2011, s. 43).

vhitini cesta zevni cesta
Xll, HMWK Xa
PKa Vila
l ' IXa poranéni
X fa TF
l l i TF 1__ TF A
IX T—» IXa X Vila il
e Ca** Ca*
Vil =7 Villa pi PL : !

4
i
i
|
i
|
|
|
i

Xa
protrombin
M re N PL /

trombin

Ca?
Xilla «<—— Xl

fibrin

fibrinogen

Legenda: HMWK — vysokomolekularni kininogen, PKa — prekalikrein, PL —
fosfolipidy, TF — tkatiovy faktor, Ca®" - vapnikové ionty
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Piiloha ¢. 2: Vyvoj abnormalniho postaveni kloubu po krvaceni (upraveno dle

Mulder, 2009, p. 6).

Krvéceni do kloubd Ulevovi poloha Ziskans poloha Potencldlni problémy
Kolenni kloub Flexe Chize s flektovanym kolenem | Bolest v patelofemoralnim
a plantarni flexi v hlezennim | kloubu; zat&# hlezenniho
kloubu jako kompenzace kloubu, pretizenl hamstringg,
slaby kvadriceps
Loketni kioub Flexe 7Ziréta schopnosti extenze lokie | Plipadné potife s elevaci paZe
Hlezenni kloub Plantarni flexe Chize po prstech Hlezenni kloub v nestabilni
kompenzovana flexi kolena pozici, s malym rozsahem
a/nebo kytle pohybu; pretifeni lytkovych
svald, tlak na kolennf kloub
KyCelni kloub Flexe, zevni rotace Flexe v kytelnim kloubu, Omezena extenze kytle pfi
vyrazngjsi lumbalni lordoza chiizi, kempenzace zvyienou
kompenzovana flexi rotacl panve nebo patefe
v kolennim kloubu
Ramenni kloub Addukce, vnitfni rotace Pafe driena blizko u téla Potite s kaZzdodennimi
aktivitami a sebeobsluhou
Zapésti a prsty Flexe Zapésti flektované, ruka PotiZe s napnutim zap&st(
seviend v pést 3 prstd, nedtinny dchop
Prsty u nohou Extenze (Dorzalni flexe) Extenze (Dorzlni flexe) Problémy s nofenim bot
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Ptiloha ¢. 3: Pediatric haemophilia activities list (PaedHAL) (détska verze 0.11,
dotazniku pro pacienty ve véku od 8 do 17 let) (upraveno dle Groen W. et al., 2011).

Pediatric haemophilia activities list (PaedHAL)

Datum: ..o e

Datum narozeni: .........ooeueeeiiieii ..

Tento dotaznik zahrnuje fadu Cinnosti, které mohou plsobit problémy détem
trpicim hemofilii. Uved’te, zda jste mél/a problémy s provedenim dané ¢innosti béhem
posledniho mésice. U kazdé ¢innosti vyberte 1 ze 7 moznych odpovédi. Vasi odpovéd’
oznacte kiizkem. Moznost ,,N/A“ oznacte, pokud jste nikdy neprovéadél/a danou

¢innost. Je dilezité abyste odpoveédél/a na vSechny otazky.

Piiklad: Omezovala Vas hemofilie béhem minulého mésice v:

N/A | Nemozné | Vzdy | Obuykle | Nekdy f}fﬁ;@r Nikdy
Jizda na
kole
Sed, klek, stoj
Omezovala Vas hemofilie béhem minulého mésice v:
N/A | Nemomé | Vzdy | Obvykle | Nekdy f]flfé‘zf Nikdy

Sedani na zidli,
pohovku

Sedéni na podlahu

Vstavani ze zidle s
loketnimi opérkami

Vstavani ze zidle
bez loketnich opérek

Klek/ podiep

Dlouhodoby diep

Piedklon

Kratkodoby stoj
(10 min)
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Delsi stoj (mezi
10 min a 1 hod)

Dlouhodoby stoj

(delsi nez 1 hod)

Funkce dolnich konéetin

Omezovala Vas hemofilie béhem minulého mésice v:

Témer

N/A

Nemozné

Vzdy

Obvykle

Neékdy

nikdy

Nikdy

Kratkodoba chiize
(mén¢ nez 10 min)

Delsi chlize (mezi
10 min a 1 hod)

Dlouhodoba chuze

(déle nez 1 hod)

Chtize po nerovném

povrchu (hrbolata
silnice, prahy)

Chtize po mé¢kkém
povrchu (plaz)

Prochazky (1 den
v Z00)

Béh

Skoky

Chuze do schodu

Chuze ze schodu

Chiize nebo jizda do

mirného kopce

Funkce hornich kon¢etin

Omezovala Vas hemofilie béhem minulého mésice v:

N/A

Nemozné

Vzdy

Obvykle

Neékdy

Témet

nikdy

Nikdy

PtenaSeni velkych a
tézkych predméti

(krabice, knihy)
DosazZeni na néco
vysoko nad hlavou

(police)
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Jemné pohyby
rukou (stavéni lega,
prace na pocitaci)

Psani

Opora o horni
koncetiny

Podani ruky

Zpusob dopravy

Omezovala Vas hemofilie béhem minulého mésice v:

Témet

N/A | Nemozné | Vzdy Obvykle | Neékdy nikdy

Nikdy

Jizda na kole

Nastupovani a
vystupovani z auta

Uzivani vetejné
dopravy (autobus,
tramvaj)

Sebeobsluha

Omezovala Vas hemofilie béhem minulého mésice v:

Témet

N/A | Nemozné | Vzdy Obvykle | Neékdy nikdy

Nikdy

Osusenti celého téla

Oblékani tricka,
mikiny, svetru

Oblékani kalhot

Oblékani ponozek a
obouvani bot

Pouziti WC

Zapinani horniho
knofliku saka

Namazani chleba,
piiprava sendvice

Odsroubovani vicka
na lahvi

Cisténi zubu
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Domaci prace

Omezovala Vas hemofilie béhem minulého mésice v:

N/A | Nemozné | Vzdy Obvykle | Nékdy

Témet

nikdy

Nikdy

Prace v dom¢ (stlani
postele, uklid,
prostirani)

Prace venku
(vyneseni odpadkd,
myti auta)

Ostatni povinnosti
(venceni psa)

Volnocasové aktivity a sport

Omezovala Vas hemofilie béhem minulého mésice v:

N/A | Nemozné | Vzdy Obvykle [ Nékdy

Témer

nikdy

Nikdy

Kultura a tanec
(divadlo, muzeum,
diskotéka)

Hrani her venku

Sport ve skole
(cviceni,
gymnastika)

Sport ve Skole
(atletika)

Sport ve skole
(micové hry)

Nekontaktni micové
sporty (volejbal,
basketbal)

Kontaktni sporty
(fotbal, vodni p6lo)

Individualni
nekontaktni sporty
(jizda na Kkole, tenis)

Individualni
kontaktni sporty
(box, judo)

Sportovani po
nékolik dni
(sportovni turnaj)

Chystate se na letni
tabor?
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Upravy a uzivani opory

Nasledujici otazky se tykaji pripadné upravy sportovnich pomucek, které

vyuzivate pfi provadéni riznych aktivit. Jedna se o pomucky, které vyuzivate v dobé,

kdy netrpite krvacenim.

Mate jizdni kolo, které bylo upraveno?

Ne, nemam jizdni kolo.

Ne, moje jizdni kolo nebylo upraveno.

Ano, mam upraveno jizdni kolo (uptesnéte jak):

jizdni kolo méa 3 kola

mam moped nebo motorizované jizdni kolo

Jind Gprava (UPTeSNEte): .....o.evueiniiiii e eeene
Jind Gprava (UPTeSnEte): ....o.vvvrinriiriiieiiieieieeiieaeeneennns

Jind Gprava (UPTeSnEte): ....o.vvvriniiiriii et eiieaeeneannns

Pouzivate néjaké pomuicky béhem pohybovych aktivit:

Ne, nepouzivam zadné pomdicky.

Ano, pouzivam (upiesnéte):

Pokud jsou

dopiste je nize:

1 berle nebo vychazkova hiil

2 berle

invalidni vozik

choditko

Jind pomucka (UPTESNELE) .....vvuvieiitiiiiiiiiie e
jina pomucka (UPTESNEE) . .uveueeniitiieieeie e

n¢jaké Cinnosti, které byste chtél/a zafadit do dotazniku, prosim

Dé&kuji za Vasi spolupraci
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