UNIVERZITA PALACKEHO V OLOMOUCI

Fakulta télesné kultury

MODERNI METODY KINEZIOTERAPIE PRI LECBE
DUCHENNEOVY SVALOVE DYSTROFIE

Bakalatska prace

Autor: Miroslav Karasek
Vedouci prace: MUDr. Radmil Dvotak Ph.D.
Olomouc

2014



Jméno a prijmeni autora: Miroslav Karasek

Nazev bakalaiské prace: Moderni metody kinezioterapie pti 1é¢bé Duchenneovy svalové
dystrofie

Pracovisté: Katedra Fyzioterapie

Vedouci bakalarské prace: MUDr. Radmil Dvorak Ph.D.

Rok obhajoby bakalarské prace: 2014

Abstrakt: Tato bakalafska prace se zaméfuje na popis Duchenneovy svalové dystrofie
a shrnuje informace z ¢eské a cizojazy¢né Casopisecké literatury za poslednich par let.
Uvadi do problematiky samotného onemocnéni, popisuje klinicky obraz, pfidruzené
komplikace amoznosti Casné a co nejpiesnéjsi diagnostiky. Podava informace
0 moznostech moderni 1écebné rehabilitace, predevsim v oblasti kinezioterapie a respiracni
fyzioterapie. Dale pfedstavuje druhy ortotickych pomiicek, exoskeleti a uvadi vhodnosti
jejich aplikace.

Kli¢ova slova: Duchenneova svalova dystrofie, rehabilitace, metody kinezioterapie,

ortotika

Souhlasim s pjcovanim bakalaiské prace v ramci knihovnich sluzeb.



Author’s first name and Surname: Miroslav Karasek

Title of the bachelor thesis: Modern methods of physiotherapy in the treatment
of Duchenne muscular dystrophy

Department: Department of Physiotherapy

Supervisor: MUDr. Radmil Dvoiak Ph.D.

The year of presentation: 2014

Abstract: This bachelor thesis is focused on description of Duchenne muscular dystrophy.
It tries to summarize information from Czech and worldwide known journal literature
of the last few years. It discusses the whole topic of the disease. It describes options of its
treatment and its clinical picture, associated complications and early accurate diagnosis.
This thesis also provides information about the possibilities of modern medical
rehabilitation, particularly in the area of physiotherapy and respiratory physiotherapy.
Moreover it introduces types of orthotic tools and summarizes its application in appropriate
therapy.

Keywords: Duchenne muscular dystrophy, rehabilitation, methods of physiotherapy,

orthotics

| agree the thesis paper to be lent within the library service.



Prohlasuji, Ze jsem svou bakaldfskou praci zpracoval samostatné pod vedenim
MUDr. Radmila Dvotaka Ph.D., uvedl vSechny pouzité literarni a odborné zdroje

a dodrzoval zasady védecke etiky.

V Olomouci dne 26. dubna 2014



Na tomto misté¢ bych rdd podékoval MUDr. Radmilu Dvotdkovi Ph.D. za odborné
vedeni bakalafské prace, za ochotu, spoluprdci a cenné rady, které mi poskytl pfi

zpracovani této prace.



3

UV OD ..ttt bttt b et b et e bt e b et e et e nan e beenree s 8
Gttt 9
PRICNE PRUHOVANA SVALOVINA .....oooiiiiiiieeierississsessssssssssesssens 10
3.1 ANGEOMIE SVAIU ... 10
3.2 HiStOIOGIE SVAIU ...t sttt nreas 10
3.3 DySEIOfINOVY PrOEIN ....ocviiiieiiiiiiieiecee ettt 11
DUCHENNEOVA SVALOVA DYSTROFIE .....covevcteveieeieeeeeeesvesesssenissn e 12
4.1 DEFINICE ..ottt bbbttt bbb 12
4.2 HISTOTIE ...t b bbb sb bbb 12
4.3 EPIAEMIOIOGIE. .....eeiiiiiiciieiee bbbt 13
4.4 DIAGNOSTIKA .....cvveeeei et 13
4.4.1 KIiNiCkA Kriteria DIMD........coooiiiiieiieieecee e 13
4.4.2 Laboratorni Kriteria DMD .........ccccooiiiiiiiiiincneee e 14
4.5 KINICKE PHZNAKY ..oooieiiicceeee e 15
4.6 PridruZené KOMPIIKACE ........coviiiiiiiiiieicce e 16
4.6.1 Vyskyt srdecnich vad u DMD ........cccooiiiiiiiiiiic e 16
4.6.2 Dechova nedostateCnost U DMD .......cccooiiiiiiiiiiiiesiiies e 17
RENADITITACE ... e 20
5.1 Btapy 16EDY DMD .......ooiviveeeeeeeeeeseessesseeseessesssessesssssssssssssesssnssessssssnsess s anssnssnnes 20
5.2 KINEZIOTEIAPIE. ... ettt ettt b e bbbttt 21
5.2.1 Dynamicka neuromuskularni stabilizace...........c.cccovevveiiiiiieccccc e, 23
5.2.2 3D SPACECUNL.....vviiiieieie et e 25
5.3 HIPOTEIAPIE ...ttt bbbt 25
5.4 HYATOTEIAPIE ... ettt bbbttt b ettt sttt 26
5.5 Dechova rehabilitace ..o 26
5.6 Protahovani a POIONOVANT ..........c.eiiiiiiiic et 29



6

7

10
11
12

13

ORTOTIKA ettt b et e et e e b e e et e e nbe e e beesbeeannee e 30
6.1 Ortézy AFO (Ankle FOOt OrthOSIS) ......ccveiveiiieieiiesiecie e 30
6.1.1 DYNamiCKa AFO OItEZa.........c.ccueiveiieiieir e eee sttt ene e 30
6.2 Ortézy KAFO (Knee-Ankle-FOot-OrthosSis).........cceiveieiieiieiciieseee s 31
6.2.1 AKEIVNT KAFO OMBZA ......cuiiiieiieie e 31
6.3 EXOSKEIELY ...t 32
KAZUISTIKA ...t 34
8 B A 115 (3o OO OO PRSP PRSPPI 34
7.2 TRIAPIE ..ottt e bbbt bt b et e et b e bbbt 37
DISKUZE ...ttt ettt et et e e be e nane e beesnee s 41
ZAVER ..o 43
SOUHRN ... b et e st e st s et e nbe e e neesneeennee e 44
OVERVIEW ...t 45
REFERENCNI SEZNAM ....ccc.ooiiiiiiiiiiniisies st 46
SEZNAM ZKRATEK ...ttt 51



1 UVOD

Duchenneova svalovd dystrofie je dédicné neuromuskuldrni onemocnéni vazané
na X chromozom. Je zptsobena mutaci genu pro dystrofin a postihuje zhruba 1 ze 3500
narozenych chlapci. Byva diagnostikovana v raném détstvi. Jsou patrné zmény
laboratornich kritérii véetn¢ pfemény svalové tkané na vazivo. Klinicky je patrnd zvySena
bederni lordéza a dochazi ke slabosti na proximalnich ¢astech konéetin. Nasledkem toho se

u pacientt rozviji kolébava chiize a dochazi k porucham postury.

Ptes neustdle probihajici vyzkum je toto onemocnéni stile nevylécitelné a pacienti
umiraji zpravidla ve tfeti dekadé zivota. Zhruba polovinu svého zivota stravi na voziku.
Nicméné prodlouzit nebo alesponi zkvalitnit zplisob Zivota s touto diagndzou je mozné

pomoci multidisciplindrniho pfistupu a vSestranné komplexni rehabilitace.

Nedavné studie ukazuji na pozitivni vliv aerobniho tréninku u dystrofiki a dale
posilovani svalii pomoci komplexni metody senzomotorické stimulace. Velmi nutnd je také
respiracni fyzioterapie pomoci modernich pfistroji, kterd pacientim zkracuje dobu
pfipadného onemocnéni a spole¢né s podporou dychani oddaluji nutnost invazivni
ventilace. Nedilnou soucasti 1é¢by je rovné€z volba vhodnych ortotickych pomiicek

a pomoci modernich pfistrojii a exoskeletli je mozno prodlouzit pacientim dobu chiize.



2 CIL
Cilem této bakalaiské prace je podat ucelené informace o Duchenneové svalové

dystrofii, pfedstavit moderni metody kinezioterapie a uvést vysledky zahrani¢nich studii.
Dil¢i cile:
- charakterizovat Duchenneovu svalovou dystrofii, upozornit na pfidruzené

komplikace a doporucit jejich véasnou diagnostiku a péci

- zamé&fit se na moderni druhy ortotickych pomticek a vhodnost jejich aplikace



3 PRICNE PRUHOVANA SVALOVINA

3.1 ANATOMIE SVALU

Informace o funk&i anatomii jsou shrnuty z anatomie prof. Cihaka (2001). P¥i¢né
pruhovana svalovina je hlavni tkani tvofici kosterni svaly. V lidském téle je témé&f
300 parovych svali, které¢ predstavuji az 35% vahy clovéka. Zakladni aktivni slozkou svalu
je svalové vlakno (viz niZe). Sitka vldken se pohybuje mezi 10-100 pm. Svalova vlakna
jsou vSak rtzné dlouha a napf. u m. sartorius dosahuji 12-15 cm. Vyskytuji se i nazory,
7e napf. U jiz zminéného m. sartorius nejsou jednotliva svalova vlakna po celé délce svalu,
ale jsou sefazena za sebou Vv sérii (Dylevsky, 2009). Kazdé svalové vlakno je obklopeno
jemnou vrstvou vaziva. Ur€ity pocet svalovych vlaken je dale spojen zietelngjsi vrstvickou
vaziva, oddé€luje se a vytvaii primdrni svalové snopce. Ty se u vétSich svalli dale sdruzuji
na sekunddrni snopce, popfipadé na snopce vysSich fadli. Vazivo nachdzejici se uvnitf
svalu, obklopujici svalova vlakna a vytvaiejici svalové snopce, se nazyva perimysium
internum. Cely sval je nakonec souvisle pokryt vazivem zvanym perimysium externum

neboli fascii.

3.2 HISTOLOGIE SVALU

Svalové vlakno se sklada ze za sebou jdoucich sarkomer (Obrézek 1.B). Sarkomera je
zakladni kontraktilni jednotka svalového vlakna a je ohranic¢ena dvéma Z liniemi. V misté
Z linii je zakotven aktin, ktery ma charakter spirdlovité stocené dvojSroubovice kolem
jedné molekuly nebulinu. Nebulin tvoii zdklad pro aktinové vldkno. Ve zldbku tvofeném
dvojSroubovici se nachazi tropomyosin, ktery se po navazani troponinu zasouva hloubéji
a odkryva pii zkraceni svalu vazebné misto pro piipojeni myosinu. Ve sttedu mezi dvéma
Z liniemi se nachazi M linie, z niz vychazi myosin. Myosin je tvofen ocasni ¢asti a kloubné
napojené dvoudilné hlavy. Ta vy¢niva do strany a pfi svalové kontrakci, kdy se filamenta

zasouvaji proti sob¢, vytvari spojeni s aktinovymi vlakny.

Na povrchu svalového vldkna se nachazi plazmatickA membrana zvana sarkolema.
Obsahuje dystrofinovy-glykoproteinovy komplex (DGC) (Obrazek 1.A). Na vnitini strané
membrany se DGC sklada z nékolika proteint (dystofin, syntrofiny a dystrobrevin) a dvou

membrénovych glykoproteinovych komplexti (dystroglykany a sakroglykany). Jeho
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hlavnim ukolem je spojeni intracelularniho cytoskeletu s extracelularni matrix a pfi

svalové kontrakci udrzuje stabilitu svalové membrany (Bednaftik, 2001).

3.3 DYSTROFINOVY PROTEIN

Dystrofin spojuje dvojsroubovici aktinu k subsarkolemalnimu komplexu napojenim
syntofinu a dystrobrevinu. Gen kodujici dystrofin je lokalizovan na kratkém raménku
X chromozomu (Xp21.2). Je to patrné nejvétsi znamy gen o velikosti 2,4 Mb. Pro svoji
velikost je zna¢né nachylny ke spontannim mutacim, jez tvoii az 30% vsech jeho mutaci.

Asi 65% mutaci predstavuji delece a 5% mutaci jsou duplikace (Matikova et al., 2004).

A Extracelularni
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s —_ e a . —— —
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Obrazek 1. A) sarkolema B) sarkomera (Rahimov & Kunkel, 2013) upraveno
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4 DUCHENNEOVA SVALOVA DYSTROFIE

4.1 DEFINICE

Duchenneova svalova dystrofie (DMD) je dédi¢né, na pohlavni chromozom X véazané
progresivni svalové onemocnéni (Obrazek 2) charakterizované postupné se zvySujici
slabosti kosternich svali, respira¢nim a srde¢nim oslabenim, zpusobené mutacemi v genu

pro dystrofin (Matikova et al., 2004).

X X¢
divka zdrava divka prenasecka
i ! [ E d
a » -.~ A = , X x
. > S >

23%

chlapec nemocny

3 Y

<
I
W

C

Obrazek 2. X vazana dédi¢nost (Kliegmann et al., 2007) upraveno

4.2 HISTORIE

Jako prvni popsal svalovou dystrofii Edward Meryon (1809 — 1880) ze St. Thomas
Hospital v Londyn¢&, ktery studoval medicinu v Paiizi. Historii DMD shrnul v roce 2001
ve svém ¢lanku ,,The Dystrophy of Duchenne® Jay Vajsar (2001). Proti vétSin€ autort
Vajsar uvadi, ze Meryon popsal a piedstavil svalovou dystofii na Royal Medical
and Chirurgical Society jiz v roce 1851. Publikace vsak byla vydana az o rok pozdgji.
Do své prvni studie Meryon zahrnul 8 postizenych chlapct ze 3 rodin. Poznatky své dalsi
prace shrnul vroce 1864 v knize s nazvem Praktické a patologické vyzkumy na rtzné
formy ochrnuti, ve které popisuje rodinu se 3 sestrami (pfenaSeCkami) a nasledné

4 postizenymi bratranci a pienos prostiednictvim 3 sester.
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Dalsim Iékafem zabyvajicim se touto problematikou byl Guillaume Benjamin Awand
Duchenne (1806-1875). Narodil se v Boulogne ve Francii a studoval medicinu v Paiizi.
V roce 1861 popsal jako prvni typ dystrofie, kterd nese jeho jméno. Duchenne zpocatku
predpokladal, Ze onemocnéni ma zaklad v postizeni nervového systému. V roce 1871 vSak
zjistil a poznamenal, Ze se u onemocnéni nevyskytuje zadna neurogenni 1éze. Duchenne

zemiel na mozkové krvaceni na své 69. narozeniny.

4.3 EPIDEMIOLOGIE

Doc. Matikova (2004) ve své praci uvadi, ze Duchenneovou svalovou dystrofii
onemocni zhruba 1 z 3500 muzskych novorozencii. Az 1/3 ptipadi vyskytu onemocnéni
vznikd nové vzniklou mutaci. Matky v téchto ptipadech nejsou pienaSeCkami a maji
pro dals§i potomky mnohem mensi riziko pfenosu onemocnéni. Vyzkumem vSak bylo
prokazéano, ze na vznik novych spontannich (de-novo) mutaci mé vliv predevsim vyssi vék

otcu.

Matky s jednim defektnim X chromozomem jsou pienaseckami onemocnéni. Ve vétsing
ptipadii jsou Zeny pienasecky bez piiznakil tohoto onemocnéni. Césteénd manifestace byla
prokéazana ptiblizné u 19% prenasecek. Klinicky manifestni pfenasecka je 1 z 100 000 zen.
Mikula, Seidl a Rozhold (1974) uvedli, Ze Zeny ptenaSecky mohou vykazovat zvySeni
hladiny kreatinkinazy (dale jen CK), ob&asny deficit dystrofinu pti svalové biopsii a patrna

je také hypertrofie lytek a proximaln¢ distribuovana svalova slabost.

4.4 DIAGNOSTIKA

4.4.1 Klinicka kritéria DMD

U chlapct se objevuje mezi 3. az 5. rokem zvySend hyperlordoza, kolébava chiize,
problémy s chuizi do schodi a tzv. Gowersovo znameni (viz nize). Na lytkovych svalech

muze byt zfejma hypertrofie svalovych vlaken (Bednaftik et al., 2001).

13



4.4.2 Laboratorni kritéria DMD

Diivodem k podezieni na svalovou dystrofii je pacient s nevysvétlitelnym zvySenim
hladiny CK, ktera je az 100x vys$i a pfimo Umérna mife poskozeni sarkolemy.
Diagnostikujeme-li zvyseni CK u ditéte do 3 let jeho v&ku, nastava ptiblizné 80% riziko
vzniku onemocnéni. Nékdy dochéazi soucasné ke zvySeni jaternich enzymt ALT a AST,
nicméné normalni hladina jaterniho enzymu GMT vylou¢i pti diagnostice zpocatku

pfisuzované onemocnéni jater.

Z vyctu laboratornich vySetfeni miizeme provést napi. elektromyografické vySetfeni
(EMGQG). Pti tomto vySetfeni dochazi béhem svalovych kontrakci ke zméndm parametrti
akénich potencidlti motorickych jednotek (snizeni amplitudy i trvani akénich potenciald).
Byva pfitomna i spontanni aktivita (fibrilace, pozitivni ostré viny) a zaroven také rychlost

nervového vedeni mize byt v norm¢.

Ke specifikaci typu svalové dystrofie je ale potfebné provést metody molekularné
biologické (analyza DNA popf. mRNA). Pokud neni analyzou u pacienta mutace

prokazéana, pro dalsi specifikaci je nutnd svalova biopsie.

U pacienti s DMD je pii vySetieni svalovou biopsii pfitomen obraz myopatie
s nespecifickou degeneraci a riznym pomérem svalovych vlaken (hypotrofickych
nebo hypertrofickych). Jsou patrny lokalni nekr6zy a nedostate¢nd regenerace.
Imunohistochemické vysetfeni (Obrazek 3) je hlavnim prikaznym faktorem pro stanoveni
diagndézy, kdy se zjisti uplna nebo casteéné uplna absence dystrofinu v sarkolemé

(Bednatik et al., 2001).

Svalova biopsie; vlevo: normadlni sval, je vidét
kolem vlaken dystrofin, vpravo: dystroficky sval
s absencidystrofinu.

Normalni

Obrazek 3. Svalova biopsie (Parent Project, 2011) upraveno
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4.5 KLINICKE PRIZNAKY

Bednaiik (2004) ve své praci uvadi, ze déti s DMD se rodi bez zjevnych piiznaki.
K prvnim Klinickym projevim dochézi vétsinou mezi 3. az 5. rokem Zivota. V nékterych
ptfipadech vSak miizeme jiz v novorozeneckém véku vidét snizené svalové napéti nebo

opozdéni motorického vyvoje.

Informace o zménach biomechaniky stoje a chlize u myopatickych pacientli byly
shrnuty ze ¢lanku dr. Vacka (2005). Vétsina autoru zabyvajicich se touto problematikou
uvadi, ze nejdiive dochazi u pacienti k oslabeni extenzort kycelnich kloubi.

Antagonistické flexory pietahuji panev do anteverze, a tim dochazi k nebezpeénému

Vv

Vv oev

U pacientll rozviji tzv. myopaticky syndrom. Pti zvedani ze dfepu mizeme v této fazi vidét
tzv. Gowersovo znameni, kdy pacienti se pfi vstdvani opiraji rukama o vlastni stehna.

Patrna je také vyrazna pseudohypertrofie lytek.

Dale dochazi postupné k oslabeni m. quadriceps femoris, ktery je hlavnim
stabilizatorem kolene. Tim se rozviji u pacientti s myopatii typicky stoj na $pickach, a tak
dochazi postupné ke zkracovani Achillovy $lachy. Pfemisténim z4téze do oblasti hlavicek
metatarsi (nartnich kosti) dochazi k posunu vektoru zatéze dolni koncetiny blizko osy
kolenniho kloubu. Tim se vyrazné sniZuji naroky na praci m. quadriceps femoris, coz vede
k oslabeni a nestabilizaci celého té€la. Aby se snizila nestabilita, roz§ifuje se u pacientti
stojnd badze. U zdravého <¢lovéka byva koleno v okamziku doSlapu na patu
v né¢kolikastupniové flexi, ktera se pokladanim plosky na podlozku stale zvétSuje. Dochézi
tim k zapojeni svalu stehna, zvlasté m. quadriceps femoris. Z tohoto divodu bylo velmi
Casté selhani operaniho prodlouzeni Achillovy S$lachy, kdy se nahle zvétSila zatéz

stabiliza¢niho systému kolena.

Postupnym oslabovanim m. gluteus medius, jako hlavniho laterdlniho stabilizatoru
panve, dochazi pfi stoji na jedné dolni koncetiné k poklesu panve, ktery je patrny na strané
nestojné dolni koncetiny. Zminény klinicky obraz se oznacuje jako pozitivni
Trendelenburgovo znameni a jeho nasledkem se u myopatl rozviji typicka kolébava chiize

oznacovana jako ,.kachni chtize®.
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Meziobratlové klouby bederni patete jsou béhem stoje v extenzi a zaroven jsou do sebe
pevné zaklinény. Patet je diky nim stabilizovana a nedochazi k bo¢nim posuntum. Uvadi se,
ze mezi 9. az 11. rokem dochézi ke ztrat€¢ schopnosti chiize a pacienti zlistavaji nepietrzité
upoutdni na invalidni vozik (Bednaiik, 2004). Trvalé uvolnéni bederni patefe spojené
kloubti v bederni pateti a dochazi k rychlému rozvoji skolidzy. V této dobé musime zacit
sledovat respiracni funkce pacienta, které se progresivné snizuji z davodu vznikajicich

deformit hrudniho koSe a snizovani objemu hrudni dutiny.

Pti neurologickém vySetfeni byva u myopati patrné snizeni Slachové-svalovych reflext
a snizeni nebo dokonce uplné vyhasnuti idiomuskularni drézdivosti. Poruchy ¢iti se ale
nevyskytuji (Kolaf et al., 2012). Dale se uvadi, Zze u 1/3 pacientd byva pfitomno sniZeni

intelektu s 1Q pod 75 (Bednatik, 2004).

4.6 PRIDRUZENE KOMPLIKACE

4.6.1 Vyskyt srde¢nich vad u DMD

Dystrofin je jednim znejvétsich proteini nejenom v kosternim svalstvu, ale
i vsrde¢nim svalu a mozku. Takze, i kdyz je DMD charakterizovana jako choroba
degenerativniho postizeni svalli, uvadi se, ze az u 90% postizenych chlapcti nachazime
vazné srdecni problémy (Fayssoil et al., 2009). Ve veéku do Sesti let je ve vztahu se
srdeCnim postizenim hlaseno az 25% pacientt, mezi 6-10 lety je manifestovano kolem

60% pacientd. S rostoucim vékem poté incidence pomalu klesa (van Bockel et al., 2009).

Hlavnim srde¢nim problémem je dilata¢ni kardiomyopatie, ktera se u 20-30 % chlapci
ve veku 10 let vyviji jako sekundarni disledek fibrézy myokardu. Fibroza za¢ina na zadni
a spodni casti stény levé komory. Je to dano tim, ze tato ¢ast srdce je vystavena velkému
mechanickému namahani. Siii se vétiinou po vnéjii strané srde¢ni komory a zptisobuje jeji
zvétSeni, ale zaroven i ztenceni. Nahradou svalovych vldken za fibrotické se vyrazné snizi
kontraktilita svalu. Disledkem zvétSeni objemu srde¢ni komory dochazi k nedomykavosti
vnitini chlopné a zpétnému toku krve. Vysledkem vsech téchto zmén dochazi k poklesu
srde¢niho vydeje a nakonec i K moznému srde¢nimu selhani (Bushby et al., 2005). Uvadi

se, ze vsoucasné dob¢ je dilata¢ni kardiomyopatie hlavnim divodem umrtnosti, a to
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zejména z duvodu velkého pokroku pii 1é€bé svalti a respiracnich funkci (Eagle et al.,
2002).

U pacientd s DMD se krom¢ dilata¢ni kardiomyopatie vyskytuji i arytmie. V ramci
nestability svalové membrany dochazi ke zvySeni intracelularniho vapniku, ktery
zpusobuje dalsi kontrakce a vyznamné ptispiva ke klinické progresi onemocnéni. Muze se
projevit dysfunkce sinusového nebo atrioventrikularniho uzlu, dale se objevuji fibrilace
sini, komorové¢ fibrilace nebo komorové tachykardie. Tyto doprovodné ptiznaky se mohou
projevit v jakékoli fazi onemocnéni, s vékem se vSak stavaji CastéjSimi. Screening vSech
chlapci s DMD se provadi pomoci echokardiografie a elektrokardiografie (EKG).
Doporucuje se, aby vySetfeni bylo provadéno v pravidelnych intervalech po dosazeni véku

10 let a minimalng alespon jednou ro¢né (van Bockel et al., 2009 & Silver et al., 2004).

4.6.2 Dechova nedostateénost u DMD

V publikaci dr. Bushby et al. (2010), ktera mimo jiné shrnuje jak peCovat o pacienty
s DMD, se v ramci respira¢nich funkci uvadi, ze s usednutim pacienti na invalidni vozik
dochazi postupné k oslabeni respiracnich svalti, které mohou postupné vést k respiraénimu
selhani. Respiraéni insuficience vznik& mezi 18. az 20. rokem a je ¢astou pric¢inou amrti.
Svalova slabost se nejprve projevi ve spanku, véasna diagnostika a 1é¢ba oddaluje nastup
chronického respiracniho selhani, zlepSuje kvalitu Zivota, snizuje vyskyt infekci

a prodluzuje délku Zivota.
Duvody pro¢ dochazi ke svalové slabosti v noci:

e bc¢hem spanku klesa svalové napéti dychacich cest
e poloha vleZe (snizeni funkéni kapacity plic)
e zmény v fizeni dychani — sniZzena citlivost chemoreceptord v mozkovém kmeni

na PaCO2
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Ptiznaky svalové slabosti byvaji nendpadné a je potifeba po nich aktivné patrat. Mezi

ptiznaky patfi:
No¢ni Denni
e nutnost ¢astého polohovani e poruchy nalady
e 0btizné probouzeni e zhor$ni koncentrace a paméti
e neklidny spanek e zvySena denni spavost
e opakované probouzeni e Unava

V pocateCnich stadiich zapojujeme u pacienti techniky podporujici maximalni plicni
objem, techniky na plicni rozepjeti, manualni a mechanicka podpora odkaslavani. Tyto
metody by mély byt aplikovany ve fazi, kdy klesd usilovna dechovéd kapacita pod
40% normy nebo 1,25 1 u starSich déti a dospélych.

Pii progredujici svalové nedostatecnosti je prvnim krokem terapie neinvazivni nocni

ventilace (NIV). S NIV zac¢iname u pacienta v ptipadé:

e pocet apnoe a hypopnoe u pacienta béhem noci je vétsi jak 10
e 4 poklest saturace (Sp02)<92%
e poklesu Sp0O2>4% kazdou hodinu spanku

Pacienttim, pouzivajicich no¢ni NIV, je indikovéana denni NIV pokud:

e sami pacienti preferuji pouzivani béhem dne
e nemohou fict delsi vétu bez zadychani

¢ jsou viditelné znamky hypoventilace — denni SpO2<95% a nebo CO2>45 mm Hg

Invazivni terapii tracheostomii je stav, ktery se snazime u pacienta oddalit

na co nejpozdéjsi dobu. Indikujeme ji v piipade, kdyz:

e NIV nemuze pacient pouzivat

e NIV nevede ke zlepSeni respiracni insuficience
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e ma pacient po 3 neuspéSnych extubacich po akutnim respiratnim selhani

a nepovedlo se zahagjit neinvazivni ventilaci

Lze doplnit, ze dychaci potize zplsobuji také nerespiracni faktory. Napiiklad méstnani
krve v plicnim vendznim fecisti vede k vétsi dechové praci, nepoméru ventilace — perfiize

a abnormalni vyméné plyni (Zurkova & Shudeiwa, 2012).
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5 REHABILITACE

Spravné cilena rehabilitace u déti s DMD vyrazné zpomaluje progresi onemocnéni,

prodluzuje délku a zlepSuje kvalitu zivota. Zamétuje se predevsim na co nejdelsi udrzeni

hybnosti (schopnost vertikalizace, chize, sebeobsluhy). Rehabilitace by méla byt

pravidelnd, soustavnd, systematickd a hlavné¢ zahajena co nejdiive od stanoveni diagndzy.

Nejvetsi ¢ast péce zavisi na fyzioterapeutech a ergoterapeutech. Nicméné dulezité jsou

I dal$i specializovani pracovnici: ortotikové (odbornici na navrzeni a vyrobu ortéz),

poskytovatelé elektrickych vozikti a lazek. Pro komplexni pé¢i byva nutné zapojeni

i ortopedického chirurga (ParentProject, 2011; Vacek, 2005; Vondracek & Havlova, 2007).

5.1 ETAPY LECBY DMD

Z ortopedického hlediska mtizeme rozlisit zivot pacienta s DMD na nékolik obdobi.

Kazdé z nich ma sva specifika:

Vek 3 -8 let:

V rozmezi téchto let dochédzi k vyznamnéjSimu nardstu svalové slabosti, ktera
postupné vede k rozvoji flekénich kontraktur v oblasti kycli, kolen a Achillovych
Slach, s naslednou nutnosti protahovacich cvikii. Rozviji se také equinovar6zni
postaveni nohy, které se fe$i no¢ni fixaci kotnikovou ortézou AFO (ankle-foot-

orthosis).

Vék 8 — 13 let:

V tomto obdobi ztraci pacient schopnost samostatné chiize. Z divodu slabosti
quadricepsu se za ucelem zvyseni stability kolen pouzivaji u pacientt ortézy KAFO
(knee-ankle-foot-orthosis) a dalsi pomucky. Pokud efektivnimu noseni ortéz KAFO
brani jiz rozsahlé flek¢ni kontraktury kolen nebo equinovar6ézni postaveni nohy,
zvazuje se operacni korekce kontraktur. Spravné naCasovani operacni prodlouZeni
Achillovy Slachy je velmi dilezité aje nutné feSit ho pro kazdého pacienta
individualn€é. Poopera¢ni mobilizace totiz vzdy asponn docasné zhor$i svalovou
slabost pacienta. VétSinou se operace odklada, dokud je pacient schopen
samostatné chlize a provadi se naopak nejcastéji behem nékolika tydnl po ztraté
schopnosti chiize. Spravné nacasovanym zakrokem a pooperacni rehabilitaci
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muzeme u dobfe motivovaného pacienta prodlouzit obdobi s moznosti chiize o 2-3

roky.
Vek 13 — 15 let:

e Béhem téchto let byvaji pacienti nenavratné¢ upoutani na invalidni vozik a jsou
ohrozeni rozvojem skolidzy. Skoliéza je komplikaci téméf u 75-90% pacienti.
(Kinali et al., 2006). K opera¢nimu feSeni byvaji doporuceni pacienti s kiivkou
presahujici 25-35 stupniii. Progredujici skolioza je nebezpecnd hlavné s pozdéjsi
deformitou hrudniho koSe a spostupnym snizenim funkéni kapacity plic
s rozvojem respiracni insuficience. Operacni zékrok koriguje zakiiveny usek patete
¢i fuzi obratli ve fyziologické pozici pomoci kovového chirurgického materialu,

ktery zabranuje recidivé deformity.

Prvnim zésadnim cilem podmiiujicim prodlouzeni obdobi samostatné chize je
prevence narustajicich kontraktur v oblasti Achillovych $lach, flexort kolen a kyc¢li véetné
pozdé&jsich akralnich deformit nohou (pedes equinovari). Kromé pravidelné rehabilitace je
nutné kazdodenni rucni protahovani a polohovani. Informace o ortopedické 1écbé byly

shrnuty z literatury (Vondracek & Havlova, 2007).

5.2 KINEZIOTERAPIE

vvvvvv

pacienty, jejichz svaly nejsou pravidelné zatézovany, dochazi k postupnému slabnuti
a atrofii. Naopak u cviCicich pacientl, ptetizime-li myopaticky sval, dojde k jeho
poskozeni (Voet et al., 2013).

Informace o kinezioterapii jsou shrnuty z ¢lanku dr. Vacka (2005). Uvadi, Ze pozitivni
efekt pfinasi pro myopaty predevSim aerobni cviceni, jenZ se postupné projevuje snizenim

unavy a zlepSenim kardiorespira¢ni vykonnosti.

Minuly rok probéhla prvni pozitivni randomizovana studie s nazvem ,NepouZivat
znamena nevyuZivat“. Tento projekt se zamétil na otazku, zda je pro pacienty prospéSny
a bezpecny asistovany trénink na kole. Tticet chlapcu (prumérny vék 10,5 roku z toho
18 ambulantnich a 12 plné zavislych na voziku) bylo rozdéleno do intervenéni (n=17)

a kontrolni (n=13) skupiny. Interven¢ni skupina proSla asistovanym cyklistickym
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tréninkem nohou a pazi, ktery trval 24 tydnli. Kontrolni skupina prosla stejnym tréninkem
po ¢ekaci dobé 24 tydni. Vysledky obsahovaly méfeni motorickych funkci (MFM) a 6-
minutovy asistovany cyklisticky test (A6MCT). Po 24 tydnech byl celkovy vysledek
u MFM v interven¢ni skupiné stejny, ale v rdmci kontrolni skupiny bylo zaznamenano jeho
vyrazné snizeni. U A6MCT nebyly zjistény zadné vyznamné rozdily. Vysledky nakonec
ukazaly, ze asistovany cyklisticky trénink nohou a pazi je bezpe¢ny a uskutecnitelny jak
U pacientii 1é¢enych ambulantng, tak u pacientt plné zavislych na voziku a muZze omezit

zhorSeni vyplyvajici z necCinnosti (Jansen et al., 2013).

V ramci posilovani vyuzivame u pacienti predevSim izometrické kontrakce
avyvarujeme se excentrické kontrakci s vysokou zatézi. Ta mize poSkodit dokonce
i zdravy sval, ktery ma ale dostatek schopnosti se s danym traumatem vyrovnat nebo
se i asem na danou zatéz adaptovat. U pacienti s DMD je dokonce tato forma cviéeni
kontraindikovana. Dale by pacienti méli byt upozornéni na nezddouci excentrickou
kontrakci béhem béznych dennich ¢innosti. Proto se pacienti uci posazovat s rozloZzenim
vahy i do hornich koncetin sou¢asnym uchopenim podrucek na zidli a jsou upozornéni

na ¢innosti S dlouhotrvajicim piedklonem-luxovani.

Pfi samostatném cviceni maji pacienti na vybér ze dvou pohybovych technik. Mohou
provadéet bud’ analytické cviceni (cviceni dle svalového testu nebo dle sestry Kenny), kde
procvicuji konkrétni jednotlivé svaly a snazi se o minimalni substituci ostatnich svald,
nebo komplexni techniky, pfi nichz svaly funkéni pohybovy fetézec a pii pohybu se
vzajemné postupné facilituji. Patii mezi né pfedevSim Vojtova reflexni lokomoce nebo
senzomotoricka stimulace, jejiz pohybové reakce jsou spojeny s posturalnimi reakcemi.
Komplexni cvi¢eni ma lepsi G€innost nez analytické cviky a pifi spravném provadéni mize
facilitovat svaly, které pacient nebyl schopen vili zapojit (Topin et al., 2002). Je nutné ale
jeste zminit, Ze svalova slabost nesouvisi pouze se snizenym poctem kontraktilnich vldken,
ale 1 sinervaci svalli vriznych castech nervové soustavy. Nicméné facilitace pevné
zafixovanych posturdlnich reflexi je schopna rozbit utlum a svaly zaktivovat.
Pti zjistovani efektivity cviceni mezi Vojtovou reflexni lokomoci a senzomotorickou
stimulaci vysla senzomotoricka stimulace jako efektivnéj$i terapie pro aktivaci oslabenych

svalil primdrnim procesem.

22



5.2.1 Dynamicka neuromuskularni stabilizace

Zakladatelem dynamické neuromuskularni stabilizace (DNS) je prof. Kolaf. Jedna se
0 moderni fyzioterapeutickou metodu posilujici sval v jeho posturalné¢ lokomoéni funkci.
Metoda DNS pracuje na principu zapojovani svali do biomechanickych fetézct a oproti
jinym fyzioterapeutickym metodam se zaméfuje nejenom na posilované svaly, ale

I na svaly stabiliza¢ni (fixujici jejich tpony).

Pfi bézném pohybu jsou pohybové segmenty vzajemné zpevnény koaktivaéni synergii
(koordinovanou aktivitou agonistd a antagonisttl). Tato synergie je automaticka a ovladana
volnim zplsobem. Tvrzeni, Ze posturdlni aktivita doprovazi pohyb jako stin, upravil prof.
Kolar tak, ze posturalni aktivita piedchazi kazdy pohyb. A ikdyz béhem analytického
cvieni vyviji sval maximalni silu, v biomechanickém fetézci muze zcela selhat.
Nedostatecnost svalu zafixovat dany segment zplsobi posturdlni instabilitu a pfi

vykonavanych pohybech opakované stereotypni pretézovani svalil.

Hlavnim prvotnim cilem cviceni je ovlivnéni hlubokého stabiliza¢niho systému péatefe
(HSSP), jez se provadi ve vyvojovych posturalné lokomoc¢nich fadach (Obréazek 4), které
se rozviji béhem posturalni ontogeneze. HSSP se reflexné aktivuje pfi zaujmuti spravné
vychozi lokomo¢ni polohy a zajisti zpevnéni trupu a patefe. Koncetiny se dale zapojuji
pti cviceni do ndkroéné a opérné funkce, které podle polohy vytvaii oteviené nebo
uzaviené kinematické fetézce. Bchem prvnich cvieni neni vétSina pacientl schopna
zaujmout spravnou polohu. Ukolem fyzioterapeuta je upozornéni na spravné postaveni

a zkorigovani segmentt, predevSim v opérné funkci.

Béhem cviceni miZzeme vyuZivat technik pro zvySeni stabilizacni funkce ¢i posturdlni

hybnosti. Patii mezi n¢:

e odpor proti planované hybnosti
e stimulace spoustovych zon

e centrace opory

e centrace kloubu

o tlak do kloubu

e cviceni proti odporu

(Kolat et al., 2012)
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Obrazek 4. Vyvoj posturalné lokomocnich Fad (Kolar 2012)
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5.2.2 3D SpaceCurl

3D SpaceCurl je piistroj, umoziujici senzomotoricky trénink ve téech na sebe kolmych
rovinach. Byl vyroben piiblizné pied 30 lety americkou agenturou NASA a jeho
primarnim ucelem bylo zlepSit prostorovou orientaci a pohybovou koordinaci pti vycviku
astronauti a pilotli nadzvukovych letadel. Hlavni indikaci tfidimenzionalniho tréninku
je zlepSeni propriocepce a kinestezie s naslednou facilitaci oslabenych svall, jejichz
motorické jednotky se jen obtizné aktivuji volnim usilim, popifipadé nedostatecné reaguji
na jiné metody na neurofyziologickém podkladé. SpaceCurl (Obréazek 5) v Ceské republice
vlastni pouze dv¢ kliniky a od roku 2009 ho aktivné vyuzivaji pacienti na klinice
rehabilitaéniho 1ékatstvi FN na Kralovskych Vinohradech v Praze predevsim za ucelem
stabilizace patefe nebo poruchy propriocepce dolnich koncetin. U pacienti s diagn6zou
svalové dystrofie samoziejmé neovlivnime samotnou podstatu onemocnéni. Pohybem
ve tfech rovinach dochazi ale ke zlepSeni lokomoce, drzeni postury a zvySeni kvality

celého zivota (Jandova, 2010).

Obréazek 5. SpaceCurl (Jandova, 2010)

5.3 HIPOTERAPIE

Hipoterapie je dalsim piikladem senzomotorického cviceni, které se muze pouzivat
U pacientli s DMD. Je to forma rehabilitace vyuZivajici ptirozeného multidimenzionalniho
pohybu koné jako nastroje pro zvySeni fyzické schopnosti. Pozitivné ovliviiuje hrubou

motoriku, svalovy tonus, rovnovahu, koordinaci a zlepSuje senzomotorické vnimani.

Pti sedu pacienta obkro¢mo na koni jsou panev, bederni patet a klouby mobilizovany.

Plynula a rytmické chiize koné vyvolava u pacienta pozadované motorické reakce, které

WVt

25



pohybu koné¢ méni, proto se pravidelnou rehabilitaci zlepSuje vzpfimeni a rovnovazné
reakce pacienta, které stimuluji lepsi stabilitu trupu i drzeni téla. V konecné fazi dochazi

ke zlepSeni dychani, krevniho obéhu a travicich funkci (Tracey, 2004).

5.4 HYDROTERAPIE

Aby byla kinezioterapie kompletni a co nejucinnéjsi, nemélo by se zapominat
na pravidelné plavani a hydroterapii vitbec. Cviceni ve vodé je velmi prospésné, procvicuje
vSechny svaly téla, a to bez vyrazného zatézovani kloubt.. Pfedevsim pro starsi chlapce,
ktefi jsou po cely den odkazani na invalidni vozik, umoziuje hydroterapie snadny pohyb,
vyraznou Ulevu a moznost navazat piatelstvi s ostatnimi détmi. Dé&ti by se mély také naudit
plavat pod vodou, coz je velmi dilezité pro posileni dychani. Zaroven by ale nemély plavat
v prili$ studené vodé, nebot’ chlad je pro vSechny dystrofické pacienty velkym nebezpecim
(Vondracek & Havlova, 2007). Idealni teplota pro hydroterapii se pohybuje mezi 29-32° C
(Carter, 1997).

5.5 DECHOVA REHABILITACE

Zmény mechaniky dychani jsou shrnuty z ¢lanku Zurkova & Shudelwa (2012) a uvadi,
ze v pocatecnich stadiich onemocnéni byvaji patrné fyziologické synchronni pohyby
thorakobrachialni oblasti bez souhybu akcesornich respira¢nich svali (RS). K vyrazné
zméné mechaniky dychani dochédzi az s oslabenim inspiracnich a expiracnich svali.
K zajiSténi dostatecné ventilace se musi kompenzacné aktivovat inspiracni akcesorni RS
i béhem klidového dychani, které jsou patrné palpaéné i vizualné (horni typ dychani).
Dochézi také k oslabeni branice, na které kompenza¢né reaguji abdominalni svaly. Ty se
béhem nadechu kontrahuji a zplsobuji pohyby hrudniku smérem dovnitt a pii vydechu
smérem ven. Tento jev se oznacuje jako paradoxni dychdni, jez vede ke svalové tinavé.

Kompenzaéné se vyviji zrychlené dychéani se sniZenim dechovych objemil.

Oslabeni nadechovych svali je provazeno snizenou schopnosti provést dostateény
nadech. Tim se zvySuje elastické zatizeni hrudniho koSe, coz vede postupné k vétsi
dechové praci. Nedostatecnost vydechovych svali se projevi postupnym rozvojem
neefektivniho kasle, a tim dochazi k naslednému nedostate¢nému ¢isténi dychacich cest.

Normalni kaSel vyZaduje prohloubeny nadech, nasledné uzavieni glottis a vydech

26



s dostatecnou aktivitou expiracnich svalli. Oslabenim glotickych svalti dochazi k poruse
fe¢i a polykéani. Poruchy polykani pfispivaji ke snizeni hmotnosti a dysfunkce zZvykacich,

licnich a bulbarnich svall, zptisobuji aspiraci a obstrukci dychacich cest béhem spanku.

Mezi akcesorni respiracni svaly patfi:

akcesorni inspiracni svaly akcesorni expiracni svaly
m. sternocleidomastoideus m. rectus abdominis
m. pectoralis major m. obliquus externus abdominis
mm. scaleni m. obliquus internus abdominis
m. levotor costarum m. transversus abdominis
m. stratus posteriori superior m. quadratus lumborum
m. levator scapulae m. stratus posteriori minor
m. trapezius — pars ascendent
mm. rhomboidei
m. pectoralis minor

Respiraéni selhani vzniké nésledné celkovym postiZzenim respiracnich svald, které tvofi
dohromady ,,respiratni pumpu®. Ta je tvoiena mimo RS také kosténym a vazivovym

aparatem hrudniku spole¢né s mozkovymi dechovymi centry a perifernimi nervy.

Dechovda rehabilitace zahrnuje ptfedevs§im dechova cviceni a dechovou gymnastiku,
respiracni fyzioterapii a fyzicky trénink. Do této oblasti miZeme zafadit mekké
a mobiliza¢ni techniky, edukaci o nemoci, vyzivé, psychologickou a socialni podporu.
K cilim aktivni techniky pouZzivané v respiracni fyzioterapii patfi sniZzeni bronchidlni
obstrukce, snizeni zanétu v dychacich cestdch a zlepSeni prichodnosti dychacich cest.
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Instrumentalni techniky pouZzivaji rizné typy nadechovych i vydechovych pomiicek. Slouzi
predev§im k obnoveni dychacich pohybt, zlepSeni mobility hrudniku, usnadnéni

expektorace a aktivaci inspiracnich a expiracnich svalt (Zdatilova et al., 2005).

V nedavné dobé byly v ¢lanku Oppenheimer (2014) piedstaveny moderni piistroje
k odstranéni bronchialnich sekretd. Jednim z nich je ptistroj Coagh Assist vyrobeny firmou
Philips Respironics (diive Exsuffator). Toto zafizeni zajiStuje dostate¢n¢ vysoké hodnoty
vydechovaného vzduchu pfi kasli (PEmax) a neinvazivni cestou stimuluje pfirozeny kasel.

Zaroven snizuje riziko poSkozeni dychacich cest zptisobené invazivnimi postupy.

Ptistroj Coagh Assist pracuje na principu pouziti pozitivniho tlaku, ktery podporuje
ptirozeny nadech a pfispiva k dobrému objemu plic. Vzapéti se ale vytvari podtlak, ktery
napomaha ucinnéjsimu vydechu. Tento rychly posun v tlaku vytvaii vysoky vydechovy
pratok v plicich a stimuluje kasel. Vzduch je pacientovi dodavan ptes dychaci okruh, ktery
zahrnuje flexibilni trubici, bakteridlni filtr, oblicejovou masku, naustek poptipadé adaptér

k tracheostomii nebo endotrachedlni trubici.

O pfistroji Coagh Assist bylo sepsano né€kolik studii. Jedné z téchto studii se zucastnilo
8 pacientli s neuromuskuldrnim onemocnénim zavislych na pouzivani NIV. Pii testovani
ptistroje Coagh Assist se jim vyrazné snizila doba 1é¢by v porovnani s konven¢ni hrudni
fyzioterapii a podporou dychéani z neinvazivniho ventilatoru (30 minut v Coagh Assist
versus 47 minut u konven¢ni fyzioterapie). Pouziti Coagh Assist bylo ale provazeno

subjektivnim pocitem Unavy (Chatwin & Simonds, 2009).

V ramci studie zvetejnéné v praci Vianello et al. (2010) byly porovnany vysledky
11 pacientt, ktefi byli pfijati na jednotku intenzivni péce s infekci dychacich cest a ktefi
byli 1écCeni pristrojem Coagh Assist, s vysledky 16 pacientii bez moznosti 1é€by timto
pfistrojem. Zavér byl, Ze selhani lécby, €i-li potfeba minitracheostomie nebo inkubace,
byla nizsi ve skupiné 1é¢ené metodou mechanického nadechu a vydechu (tedy pomoci

Coagh Assist) v poméru 2/11 versus 10/16.
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5.6 PROTAHOVANI A POLOHOVANI

U pacienti s DMD se kloubni kontraktury a zvySena svalova tuhost vyskytuji
na zaklad¢ nékolika faktorii. Patfi mezi n¢ predev§sim neschopnost samostatné pohybovat
kloubem, klidova poloha ve zkrécené pozici — flexe, svalova nerovnovaha v oblasti kloubu

a fibrotické zmény ve svalech (Bushby et al., 2010).

Aby bylo protahovani efektivni, je nutnd kombinace postupl, mezi né€z patii nejprve
aktivni protahovani, aktivni protahovani s dopomoci, pasivni protahovani a dlouhodobé
protahovani prostfednictvim polohovani ¢i aplikaci dlah a ortéz. Po ztraté schopnosti chlize

se jako hlavni 1é¢ebny program doporucuje stani (Hyde et al., 2000).

Protahovani by mélo byt provadéno 4x — 6x tydné bez ohledu na svaly ¢i slachy, které
jsou protahovany. Muze byt provadéno v ordinaci, doma, ale i ve Skole. Zpocatku je
U pacientll dilezité pro zachovani stoje a chlze protahovani kotnikil, kolen a ky¢li.
Protahovani téchto svalti by mélo byt provadéno jak u chodicich, tak nechodicich pacientd.
V pozd¢jsim veéku, kdyz pacient nechodi, je tfeba se zaméfit predevSim na protahovani
hornich koncetin vcetn¢ ohybacli ukazovacku, zapésti, loketniho a ramenniho kloubu.

Dalsi zkracené svaly vyzadujici protahovani Ize urcit po individudlnim vySetfeni pacienta.
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6 ORTOTIKA

6.1 ORTEZY AFO (ANKLE FOOT ORTHOSIS)

Ortézy AFO jsou ortopedické pomicky s externi aplikaci v oblasti hlezenniho kloubu
a nohy. Rozd¢luji se na statické a dynamické. Pouzivaji se pfedevs§sim na noc a pomahaji
pii zkracovani Achillovy Slachy, coz se pozdé€ji projevuje equinosnim postavenim nohy.
Ortézy AFO se nedavaji pacientim v dob¢, kdy jesté samostatné chodi, protoZe jejich vaha
paradoxné znemoznuje vykonavat spravné pohyby pro efektivni chlizi. Pro pacienty byva
pro pacienty upoutané na vozik. Ortézy AFO by mély slouzit k denni rehabilitaci a musi
byt pacientovi zhotoveny individualné na miru, aby oblast plosky a kotniku zlstala

V optimalni poloze a ortéza by se méla uzivat celoZivotné (Bushby et al., 2010).

6.1.1 Dynamicka AFO ortéza

Proti statickym ortézam, které drzi kotnik v dané pozici, dynamickd ortéza sval
nepietrzité¢ protahuje (Obrazek 6). Tato ortéza se pouziva v pripadech, kdy se kontraktura
dale rozviji i za pouziti statickych ortéz, nebo kdyz je pouzivani no¢nich dlah pacientem
Spatn€ snaseno. NejCastéji se pouzivda dvé hodiny denné (Eagle, Bailey, Mayhew,

& McCallum, n. d.).

Obrézek 6. Dynamicka AFO ortéza (Eagle et al., n. d.)
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6.2 ORTEZY KAFO (KNEE-ANKLE-FOOT-ORTHOSIS)

Ortézy KAFO jsou ordinovany chlapciim pfedev§im na konci obdobi nezavislé chize,
kdy zvladaji ujit bez pomoci jenom par krokt. Pro spravnou aplikaci ortézy je vétSinou
nutné uvolnéni a prodlouzeni zkracené Achillovy Slachy. Pravidelna revize v centru
s rehabilitaénim zafizenim mé vyhody psychologické ptipravy ditéte ze ztraty chlze
a vybér vhodného nacasovani pro intervenci. Spravné pouzivani ortézy muze prodlouzit
fazi samostatné chtize o 2 az 3 roky (Kinali et al., 2008; Vondracek & Havlova, 2007).

Prodlouzenim chiize nad 13 let v€ku, dochazi ke zpomaleni jinak rychle se rozvijejici
skolidzy (Rodillo et al., 1988).

6.2.1 Aktivni KAFO ortéza

Dalsim typem ortézy, ktera je typicka tim, ze ma vyrobené pneumatické svaly, je aktivni
KAFO ortéza (Obrazek 7). Kloubové spojeni na kotniku a kolenu umoziuje pohyb pouze
Vv sagitalni roviné. Dva ocelové drzaky spojuji pneumatické svaly na kotniku (plantarni
flexor a dorsiflexor) a ctyii kolem kolen (dva extenzory a dva flexory). Kazdy umély
pneumaticky sval ma snimac zatizeni, namontovany na ocelovém drzaku a ventil

pro rychlé ptipojeni ke zdroji tlakového vzduchu (Sawicki & Ferris, 2009).

Obréazek 7. Aktivni KAFO ortéza (Sawicki & Ferris, 2009)
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6.3 EXOSKELETY

Trendem posledni doby je vyrobit zatizeni, které by bylo schopno rozpoznat zamysleny
pohyb a pohybové schopnosti pacienta, a dat mu zpétnou vazbu. Rehabilita¢ni robotika
by méla pacientovi pomoci V pohybu pouze tolik, kolik je potieba. Pro exoskelety a aktivni
ortézy existuji dva zplisoby rehabilitace. Jedna vyuziva fizeného pohybu koncetinami

pacienta a druha funk¢ni elektrické stimulace.

Pfistroje vyuZzivajici techniku fizeného pohybu koncetinami pouzivaji podplrnou
konstrukci, pomoci niz pomahaji pacientovi pfenaset vahu téla, a tim usnadiiuji pohyb.
Vseobecné je muzeme rozdélit na pristroje cBWS (cable Body Weight Support),
ve kterych je pacient zavéSen v bezpecnostnich pasech a sSBWS (structural Body Weight
Support), kde rovnovaha pacienta je udrzovana pomoci ramene umisténého v oblasti pasu

nebo zad (Viteckova et al., 2011).

V praxi jsou tyto pfistroje Casto vyuzivany S motorizovanym pasem. Robotické ortézy

béhem podpory pacienta pomoci konstrukce vykonavaji pohyb po bézicim pasu.

Jak uvadi ve své praci Kolai et al. (2012), jednim z takovych pfistroji je b&zné
dostupny Lokomat (Obrazek 8). Jde o terapeutické zatizeni s robotickymi ortézami,
umoziujici chiizi na bézicim pasu a cvifeni prostfednictvim virtudlni reality s audio
a vizualni zpétnou vazbou. Pfistroj je vysledkem prace tymu z firmy Hocoma v Zurychu.
Jedna se o cBWS pfistroj fidici pohyb v ky¢lich a kolenou v sagitdlni rovin€. Ortézy

obsahuji senzory sily, které poskytuji kontrolu provadéného pohybu.

Obréazek 8. Lokomat (Kolar, 2012)
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Dalsim zéastupcem cBWS piistrojii je AutoAmbulator vyrobeny firmou HealtSouth

v USA, umoziujici pohyb v kyc¢lich a kolen téZ v sagitalni roviné (Hidler et al., 2005).

Prvni prototyp zatizeni LOPES (Lower extremity Powered ExoSkeleton), pfedstaveny
v roce 2006 tymem z University of Twente, byl popsan v praci Van der Kooij et al. (2006).
Tento pfistroj oproti ostatnim disponuje 4 stupni volnosti (pohyb vpied/vzad v panvi,

flexe/extenze v ky¢li, abdukce/addukce v ky¢li a flexe/extenze v koleni).

Naproti tomu ViteCkova et al. (2011) ve své praci dopliuje, Ze za ¢asteCnou limitaci
zvyse uvedenych pfistrojii lze povazovat piedem naprogramované vzory chiize.
Na zakladé¢ toho mohou pacienti vnimat chtizi jako nepfirozenou az neptijemnou, nebot’
nemohou jeji prabéh nikterak ovlivnit. Jeden z moznych ptistuptl, jak generovat ptirozené
vzory chiize, poskytuje tzv. fuzzy algoritmus, ktery modifikuje béhem adaptace predem

nastavenou trajektorii a prizpusobuje ji osobnimu stylu chiize (Yang et al., 2009).
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7/ KAZUISTIKA

Pro doplnéni své prace uvadim kazuistiku pacienta s Duchenneovou svalovou dystrofii.

Pacient: 12 let, levak
Vyska: 150 cm
Véha: 38 kg

Anamnéza:

RA: nevyznamnd, DMD se zatim nevyskytla

OA: horsi dychani, hepatopatie, v roce 2007 operace hemoroida

NO: Porod probéhl bez komplikaci. Ve dvou letech se objevily zndmky zhorSeni motoriky
charakterizované Castymi pady, zhorSenou stabilitou a nekoordinovanosti pohybu.
U pacienta patrnd i mirna mentalni retardace. Byla diagnostikovana Duchenneova
svalova dystrofie. Postupné progrese potizi, tnava, od roku 2006 se nezvedne
z kleku, nyni nechodi viibec, pouziva elektricky vozik. Obcas bolesti bederni patete
a prsti DKK, iradiace do DKK ale neni. Stolice a moc¢eni bez obtizi, vahu si drzi.

SA: Zije smatkou v byté¢ v 1. podlazi, byt je bezbariérovy a piizptsobeny potiebam
pacienta. Presuny na WC, ltzko i osobni hygienu zvlada s dopomoci. Na lazku ma
saténové prostéradlo usnadniujici pohyb. Vyuziva socialnich sluzeb: dovoz obéda,
1x tydné uklid.

PA: navitévuje V. tiidu specialni ZS v Praze

AA: acidum nicoticum, ¢okolada, kakao, koreni

FA: Sorbifer dulures 1x1; Sectral 400 1x 1/2; Silymarin 3x1; Cinnarizin 5 1x1,
Antihistamini

7.1 VYSETRENI

Vysetreni hlavy

e normocefalickd, poklepove nebolestiva

e zornice izokorické, reaguji na ob¢ kvality spravné

e bulby voln¢ pohyblivé v§emi sméry, nystagmus neni
e sila mimického svalstva: stupen 5

e jazyk se plazi ve stfedni Care
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Vysetreni HK

e svalova hypotrofie s maximem kofenovych svali (m. deltoidem, m. supraspinatus,
m. infraspinatus, m. biceps brachii, m. triceps brachii)

e aktivni elevace do 20°

e pasivni pohyb bez omezeni

e v lokti flexi nesvede — jenom sunutim po podloZce, stisk oslabeny ale slusny, 1épe
vlevo

e Spetku svede

o areflexie napinacich reflexi (bicipitovy-C5, tricipitovy-C7)

e vySetfeni povrchového i hlubokého ¢iti v normé

Obvody horni koncetiny
P L
relaxovana paze 25 25
paze v kontrakci 26 26
loketni kloub 23 23
predlokti 22 23
nad zapéstim 12 12
hlavicky MP kloubti 18 18

VySetreni patere

e panev Sikma

e Sl skloubeni palpaéné nebolestivé

e L hyperlorddza ve stoje

e oslabené mezilopatkové svaly

e hypertonus hornich trapézil bilateralné

e dynamika C patefe volnd, Th, L tsek nevySetien
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Vysetieni bricha
e sniZzena svalova sila
VySetieni DK

e svalova hypotrofie s maximem kofenovych svalu (glutealni svaly, m quadriceps

femoris)
e patrné zkraceni (m. biceps femoris, m. semitendinosus, m. semimembranosus)
e flexi v ky¢lich naznaci
e pasivni pohyby v KYK kloubech bilateralné volné
e patrna pseudohypertrofie a zvySena tuhost lytek
e oslabena DF a PF plosek
e zkracena Achillova $lacha a equinovarozni postaveni nohy
e oboustranné nevybavny reflex patelarni (L2-4) a Achilovy §lachy (S1-2)

e vySetfeni povrchové i hlubokého ¢iti v normé

Obvody dolni koncetiny
P L
stehno (5 cm nad patelou) 36 36
kolenni kloub 34 34
tuberositas tibie 33 33
lytko 35 35
pata, nart 26 26

VySetieni stoje
e pacient neni schopen stoje
Vysetieni chuze

e pouziva elektricky vozik
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Test:

Dle funkéniho testu sob&stacnosti pohybova dovednost: 49 z 91 bodu a psychicka funkce:
22 z 35 bodu. Celkové skore 71 z 126 bodu.

Hodnoceni nemocnych se svalovou dystrofii (Opavsky, 2003):

e Mobilita vlehu: 4 — vleze na zadech s pokréenymi koleny nadzvedne panev
od podlozky (DKK opieny a kotniky fixovany)

e Drzeni a pohyb hlavy: 5 — pfi vSech pohybech trupu jsou pfitomny souhyby hlavy

e Sed a pohyb v sedé: 3 — sedi bez opory (do 10 minut)

e Sed z lehu na zadech: 2 — posadi se ndhradnim stereotypem (1 minuta)

e Kilek: 0 — pacient neni schopen si kleknout

e Stoj: 0 — pacient neni schopen stoje

e Vztyk z lehu na z&dech: 0 — pacient nevstane z lehu

e Dtep: 0 — pacient neni schopen provést diep

e Orienta¢ni hodnoceni lokomoce: 1 — pohybuje se na voziku s oporou

7.2 TERAPIE

V Janskych Laznich pacient absolvuje denné individualni 1é¢ebny i dechovy trénink
(30 minut) a stavéci stil (10 minut). 3x tydné cvi¢i s dopomoci intenzita 2 na piistroji
NOVBA-motomed na HKK a DKK (10 minut) a 2x tydné absolvuje ¢asteCnou vyiivou

lazen, ¢astecné vytivou lazen HKK a celkové€ vyfivou lazen — sedacku (30 minut).
Pribéh
e Dbez komplikaci

e na individudlni LTV pouzité prvky reflexni lokomoce, cviceni dle Capové

(centrace RAK a KYK kloubil)

e protahovani zkracenych svali (m. gastrocnemius, Achillovy §lachy, m. iliopsoas,
m. rectus femoris, m. biceps femoris, m. pronator teres, m. pronator quadratus, m.

flexor digitorum profundus)
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ZlepSeni
e pacient se citi l1épe
e pouzitim LTV s dalSimi [é¢ebnymi metodami doslo ke zlepSeni celkové kondice
e zlepsila se kvalita sedu, svalova balance trupu a aktivni i pasivni hybnost
e snizeny algické projevy
e zlepSena sobéstacnost
Doporuceni
o lazeiiska lécba byla prospésna

e opakovani je vhodné pro udrzeni kondice, miry sobéstacnosti a zpomaleni progrese

onemocnéni
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SVALOVY TEST

sila pohyb sval inervace seg. inervace | sila
3 FIx sunutim Sternocleidomastoideus Accessorius n. XI. 3
E 4 FIx obloukem Scaleni PIx cervic. C3-8 4
2- Ext Trapezius Accessorius n. XI. 2-
Abdukce Serratus and. Thoracicus C5-7
_52 2 Add. a rotace Thomboidei mjr. et mnr. Dorsalis scapulae C4-5 2-
< Trapezius pars med. PIx. cervic. C2-4
3 2- Elevace Trapezius pars cran. Accessorius C2-4 2-
1+ Deprese Trapezius pars caud PIx. cervic. C2-4 1
2- Anteflexe Deltoideus pars ant. Axillaris C5-6 1+
Coracobrachialis Musculocutaneus C6-7
0 Retroflexe Latissimus dorsi Thoracodorsalis C6-8 0
1 Abdukce Deltoideus pars med. Axillaris C5-6 1
2 Supraspinatus Supraspinatus
g 1- Abd. v horiz Deltoideus pars post. Axillaris C5-6 1-
§ 1 Abd. v horiz Pectoralis mjr. Thoracici ventr. C5-Th2 1-
0 Rotace ext. Infraspinatus Suprascapularis C5-6 0
Teres minor Axillaris
0 Rotace int. Subscapularis Subscapularis C5-6 0
Teres major
= 1 Flexe Biceps, Brachialis Radialis C5-6 1
(3] . .-
< Brachioradialis Musculocutaneus
- 2+ Extenze Trriceps brachii Radialis C7-8 2+
= 2 Supinace Supinator Musculocutanes C5-6 2
g Biceps Radialis
3 2 Pronace Pranator teres Medianus C6-7 2
e Pranator quadratus C8-Th2
3 | FIx, rad. dukce Flexor carpi radialis Medianus C6-7 3
= 3 Flc, uln. dukce Flexor carpi ulnaris Ulnaris C8-Thl 3
i% 3 Ext, rad. Extensor carpi radialis Radialis C6-7 3
N dukce longus et brevis
3 | FIx, uln. dukce Extensor carpi ulnaris Radialis C7-8 3
3 Flexe MP Lumbricales II, 111 Medianus C8-Thl 3
Lumbricales IV, V Ulnaris
2- Flexe IP1 Flexor digg. superf. Medianus C7-Thl 2-
S 2 Flexe IP2 Flexor digg. 11, Il Medianus C7-Thl 2
- profundus IV, V Ulnaris C8-Thl
21| 3- Extenze Extensor digg Radialis C6-8 3-
E 3 Abdukce Interossei dorsales Abductor Ulnaris C8-Th1 3
digiti quinti
3 Addukce Interossei volares Ulnaris C8-Thl 3
3+ Oposice V. Opponnens digiti quinti Ulnaris C8-Thl 3
3+ Oposice Opponens pollicis Medianus C6-7 3
3 Flexe MP Flexor poll. brev. Medianus C6-Thl 3
3 Flexe IP Flexor pollicis longus Ulnaris C7-Thl 3
§ 3 Extense MP Extensor pollicis brevis Medianus C7 3-
& 3 Extense IP Extensor pollicis longus Radialis c7 3-
3 Abdukce Abductor pollicis longus et. Medianus C6-7 3
brevis Radialis C7-8
3 Addukce Adductor pollicis Ulnaris C8 3

Poznamka: TESTOVANO DNE 22.2.2014
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sila pohyb sval inervace seg. inervace sila
1 Flexe Rectus abdominis Intercostales Th6-12 r|?|0hyb
avou
1+ Ext thorak. Sacrospinalis rr. dorsales Th1-S3 1+
n.spin.
a Ext lumbalni Iliocostalis rr. dorsales C3-L2
> Quadratus lumborum n.spin. Th12-L2
— plexus lumbales
2 Rotace sin. Obliquus ext.abd.dx Intercostales Th5-11 2
dx. Obliquus int.abd.sin. Th7-12
3+ Elevace Quadratus lumborum PIx. lumbalis Th12-L2 3+
panve n.subcostalis
1+ Flexe Iliopsoas PIx. lumbalis L1-4 1+
Femoralis L2-4
0 Extenze Gluteus maximus Gluteus inf. L5-S2 0
Flexory kolen Tibialis L3-S3
Ext (modif) Gluteus maximus Gluteus inf. L5-S2
= Flexory kolen Tibialis L3-S3
2, 0 Abdukce Gluteus minimus-med. Gluteus sup. L4-S1 0
% Tensor fasciae latae
0 Addukce Adductores Obturatorius L2-4 0
Semit., Semimembr.
0 Rotace zevni Obturator externus Obturatorius L2-4 0
0 Rotace Gluteus minimus-med. Gluteus sup. L4-S1 0
vnitini Tensor fasciae latae
° 0 Flexe Biceps femoralis Tibialis L5-S2 0
5 Semit., Semimembr.
X 0 Extenze Quadratus fem. Femoralis L2-4 0
2 Flx plant pfi Soleus Tibialis L4-S2 2-
fIx kolene
Flx. Plant pfi Triceps surae Tibialis L4-S2
= ext kolene
© 2- Inverse z Tibialis ant. Peroneus prof. L4-5 2
X dorsiflexe
Inverse z flx Tibialis post. Tibialis L5-S1
1 Everse Peronei Peroneus L5-S1 1
. Flexe MP Lumbricales Il Plantaris med. L5-S1 -
g 4 E _ Lumbricales I11,1V,V Plantaris lat. S1-S2 £ 4 '§ _
5~ 58| FlexelPl Flexor digg. brevis Plantaris tib. L5-S1 5758
o | GES 2| Flexe IP2 Flexor digg. longus Tibialis L5-S1 5E 8 =
o | £% 22| Extenze Extensor ding. longus et Peroneus L4-S1 R
25253 brevis SE 53
& | 32 §| Abdukce Interossei dorsales Plantaris lat. S1-2 RS
2855 Abductor hallucis S383%
i % Addukce Interossei plantares Plantaris lat. S1-2 i @
=7 . =7
Adductor hallucis
2 Flexe Flexor hallucis longus et Plantaris lat. a L5-S2 3
8 brevis med. S1-2
s Plantaris
3 Extenze Extenzor hall. longus Peroneus prof. L4-S1 3

Chuze:

Pacient nechodi

Poznamka: TESTOVANO DNE 22.2.2014
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8 DISKUZE

Duchenneova svalova dystrofie je nejrychleji progredujici forma svalové dystrofie.
Kolem 10 roku ztraci pacienti schopnost chiize a umiraji zpravidla ve tfeti dekad¢ zivota

na poruchy srde¢niho rytmu nebo respiracni insuficienci.

VétsSina autortt se shoduje, ze s rehabilitaci by se u pacienti mélo zacit ihned
po stanoveni diagn6zy. Nicméné pii nadmérném posilovani a nerespektovani Unavy
dochazi k poskozeni svalii a vyskytuji se i nazory, ze cvi¢eni by se mélo provadét pouze
pomoci dechové rehabilitace. VSeobecné se pacientim zakazuji pii cviCeni excentrické
pohyby s velikou zatézi nebo b&hem dne ¢innosti s dlouhym piedklonem. Kromé
analytického a syntetického cviceni mizeme u pacienti vyuzivat také kardiorespiracni
trénink, ktery podle Jansen et al. (2013) m& vramci kinezioterapie veliky pfiinos.
Pfi analytickém cviceni se zaméfujeme na posilovani jednotlivych svalti a zabranéni
ptipadné substituci okolnich svalt, coz podle mého ndzoru neni moc vhodné, nebot
U pacientll je postizena pievdzna cast svaloviny. Vice se pfiklanim ke cvi¢eni pomoci
syntetickych metod, které umoznuji pacientim zaktivovat svaly, které jinak nejsou schopni
vali ovladat. Vacek (2005) také zjistil, ze pti srovnani komplexnich a analytickych

pohybovych technik, jsou pii 1écbé DMD komplexni techniky efektivnéjsi.

Nezastupitelnou Ulohu pro cvi¢eni ma i hydrokinezioterapie. Vodni prostiedi
nadlehCuje, sniZzuje u€inky gravitace a pacientim usnadiiuje pohyby, které by jinak nebyli
schopni provadét. Hydrokinezioterapie by neméla byt provadéna v pfili§ studené vodé
a Carter (1997) doporucuje, aby teplota vody byla mezi 29-32°C. Dulezité je pro pacienty

také plavani pod vodou, pfi kterém se posiluje dychani.

Dulezité je také u pacientli s DMD provadét plicni rehabilitaci a respiracni trénink.
Terapie by meéla zahrnovat dechovou gymnastiku, drendzni techniky a instrumentalni
techniky. Khlavnim cilim respiracni fyzioterapie patfi predevsim sniZzeni bronchidlni
obstrukce a zlepseni pruchodnosti dychacich cest. Jak uvadi Oppenheimer (2014), pfistroj
Coagh Assist je neinvazivni zafizeni, udrzujici dostateéné vysoké hodnoty vydechovaného
vzduchu a stimulujici pfirozeny kasel. Efektivitu ptistroje Coagh Assist zkoumali ve svych

studiich (Chatwin & Simonds, 2009) nebo (Vianello et al., 2010).

U pacienti s DMD by méla byt rehabilitace také zamétena na prevenci vzniku deformit

a prodlouZeni faze stoje a chiize. Protahovani by mélo byt provadéno 4-6x tydné. Dilezita
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je také aplikace ortotickych pomuicek, kdy v pocatcich onemocnéni se na noc pouzivaji
AFO ortézy. S postupnou progresi onemocnéni se na podporu stoje a chiize pouZivaji
ortézy KAFO stabilizujici koleno. Kinali et al. (2000) uvadi, ze spravné pouzivani ortézy
muze prodlouzit obdobi chiize o 2-3 roky. Veliky pokrok zaznamenal vyvoj aktivnich ortéz
a exoskeletl umoznujici pacientim nacvik chtize. Jak uvadi Kolaf et al. (2012), bézn¢
pouzivany je pristroj Lokomat, ktery stabilizuje pacienta pomoci bezpecnostnich pasii

a nacvik chiize se provadi po bézeckém pasu.

Rehabilitace i spravna aplikace a pouzivani ortotickych pomicek je pro pacienty

s DMD velmi dulezitd a umoznuje jim vyrazné zkvalitnit a prodlouzit zivot.

42



9 ZAVER
Duchenneova svalova dystrofie zistava i nadale nevylécitelnym onemocnénim, avSak

rehabilitace mé pro pacienty mimotadny vyznam.

Rehabilitace by méla byt vSestranna. Nepostradatelny je multidisciplinarni tym
skladajici se nejen z fyzioterapeutu, ale také z ergoterapeutt, ortotikii a poskytovatell
elektrickych vozikt a pomucek. Dilezity je aktivni pfistup a komplexni péce. Pii kazdé
1é¢bé musime ale v prvé fad¢ zhodnotit individualitu pacienta a té pfizpusobit i celou

1é¢bu.

Velmi dilezité je pro pacienty pravidelna kinezioterapie. Ze Siroké Skaly terapeutickych
metod a piistroji je vhodné pouzivat prvky senzomotorické stimulace spojené
s posturalnimi aktivitami. Ty pomahaji pacientim posilovat i velmi oslabené svaly.

Nedilnou soucasti by méla byt i hydroterapie.

U pacienti dochazi postupné také k oslabeni respiracnich svall, které se projevi
neefektivnim kaSlem a pozdé&ji i respira¢ni insuficienci. Respira¢ni fyzioterapie pomaha
pacientim pomoci mechanické ventilace. Zpocatku se jedna o ventilaci neinvazivni, ktera

pozdéji prechdzi na invazivni. Obsahuje 1 dalsi prvky neinvazivni ventilace.

Dilezité je také hned od raného détstvi pravidelné a sprdvné pouzivani ortotickych
pomucek. Kromé statickych ¢astecnych ortéz jsou na trhu i ortézy dynamické a aktivni,
které vyraznéji zpomaluji rozvoj deformit a pozd&ji také usnadfiuji chiizi. Pro podporu
vertikalizace a chlize se také pouzivaji moderni exoskelety, které se pomoci aktivni zpétné

vazby dokazi ptizplsobit pacientovi a jeho chiizi.

43



10 SOUHRN

Duchenneova svalova dystrofie je vrozené onemocnéni zpiisobujici svalovou slabost
a nepfiznivé ovliviwyjici u pacientt délku i kvalitu jejich zivota. Kromé postizeni svali
se U pacientit vyskytuji 1 pfidruzené komplikace. Mezi né patii kardiomyopatie srdce
aporuchy dychani, progredujici az krespiracni insuficienci. Vhodnou, ucelenou
a komplexni rehabilitaci ptizptisobenou potfebam pacienta je mozné zkvalitnit a prodlouzit
zpuisob zivota. S rehabilitaci je nutné zacit ihned po diagnostikovani onemocnéni a mezi
nejdulezitéj$i Casti rehabilitace patii kinezioterapie a respira¢ni fyzioterapie. Posilovani
respiracnich svali a trénink efektivnino kasle oddaluje rozvoj respira¢niho selhani
a pridruzenych komplikaci. Velmi dilezitd je také aplikace ortotickych pomucek, které

pomahaji zpomalovat progresi deformit a korigovat u pacientt stoj a chiizi.
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11 OVERVIEW

Duchenne muscular dystrophy is an inherited disease that causes muscleweakness
and adversely affects length and quality of patient's life. Except of muscular disability there
are also serious associated complications. These include cardiomyopathy, heart
and breathing disorders which progress to respiratory insufficiency. The only way how
to improve and extend patients life is to use an appropriate, intergrated and comprehensive
rehabilitation aimed to patients needs. The rehabilitation must start immediately after
the diagnosis of the disease and the most important part of the rehabilitation includes
kinesiotherapy and respiratory physiotherapy. Strengthening of respiratory muscle
and training of effective cough can delay the development of respiratory failure and its
associated complications. Very important is also using of orthotic tools which can help

to slow down the progression of deformity and correct the patients standing and walking.
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13 SEZNAM ZKRATEK

AFO - ortéza stabilizujici kotnik

ALT — alanin aminotransferdza

AST — asparat aminotransferaza

cBWS — podpora télesné hmotnosti pomoci bezpecnostnich zavésu
C - kr¢ni

CK - kreatikinaza

DF — dorsélni flexe

DGC — dystrofinovy glykoproteinovy komplex
DKK — dolni koncetiny

DMD - Duchenneova svalova dystrofie

DNA — deoxyribonukleova kyselina

EKG - elektrokardiografie

EMG - elektromyografie

FB — francouzské berle

GMT - gama-glutamyltransferaza

HKK — horni koncetiny

HSSP — hluboky stabiliza¢ni systém patefe
KAFO — patonoZni ortéza

KYK —ky¢elni kloub

LOPES — mechanicka kostra dolnich koncetin
m - musculus

MFM — méfeni motorickych funkei

MRNA — mediatorova ribonukleova kyselina
PEmax — maximalni vydechovy Ustni tlak

PF — plantarni flexe

RS — respiracni svaly

SBWS — podpora télesné hmotnosti pomoci mechanického ramene
Sl — sacroiliakalni skloubeni

SpO2 — nasyceni krve kyslikem

Th - hrudni
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