Univerzita Palackého v Olomouci

Fakulta télesné kultury

FYZIOTERAPIE JAKO SOUCAST KOMPLEXNi PECE O POHYBOVY
APARAT OSOB S HEMOFILIi

Bakalarska prace

Autor: Lucie Hrdlickova
Studijni program: Fyzioterapie
Vedouci prace: Mgr. Ondrej LaStovicka

Olomouc 2022






Bibliograficka identifikace
Jméno autora: Lucie Hrdlickova
Nazev prace: Fyzioterapie jako soucdst komplexni péce o pohybovy aparat osob
s hemofilii

Vedouci prace:  Mgr. Ondfej Lastovicka

Pracovisté: Katedra fyzioterapie
Rok obhajoby: 2022
Abstrakt:

Tato prace poskytuje komplexni prehled dopad( hemofilie na pohybovy aparat
jedince, moznosti jejich hodnoceni a terapie z pohledu fyzioterapeuta. Obsah dilcich casti je
zaméren na zakladni popis onemocnéni, jeho klinicky obraz a patologicko-anatomické zmény,
se soucasnym shrnutim hematologické a ortopedické lé¢by. Podrobné je uvedena role
fyzioterapie pfi vyhodnocovani funkénich schopnosti a stavu kloubli pomoci pro hemofilii
specifickych nastroji. Dale je pojedndvano o jejim vyznamu v ramci rekonvalescence po
krvacivé epizodé a ve fazi mimo akutni stav. Soucasti je rovnéZz kazuistika pacienta

s hemofilickou polyartropatii.

Klicova slova:
Hemofilie, artropatie, hematom, hemartrdza, fyzioterapie

Souhlasim s pajéovanim prace v ramci knihovnich sluzeb.



Bibliographical identification
Author: Lucie Hrdlickova

Title: Physiotherapy as a part of complex treatment of the musculoskeletal
system of people with hemophilia

Supervisor: Mgr. Ondfej Lastovicka
Department: Department of Physiotherapy
Year: 2022

Abstract:

This thesis provides a comprehensive overview of the effects of hemophilia on
the musculoskeletal system of an individual, possibilities of their evaluation and therapy from
the perspective of a physiotherapist. The content of its parts is focused on the basic
description of the disease, its clinical picture and pathological-anatomical changes. It is also
a summary of hematologic and orthopedic treatment. The role of physiotherapy in evaluating
the functional abilities and condition of joints using hemophilia-specific tools is described in
detail. It also describes its importance for convalescence after a bleeding episode and in the

non-acute phase. A case study of a patient with hemophilic arthropathy is also included.

Keywords:
hemophilia, arthropathy, hematoma, hemarthrosis, physiotherapy

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



Prohladuji, Ze jsem tuto praci zpracovala samostatné pod vedenim Mgr. Ondfeje
Lastovicky, uvedla vSechny pouZité literarni a odborné zdroje a dodrzovala zdsady védecké

etiky.

V Olomouci dne 25. dubna 2022



Dékuji Mgr. Ondreji Lastovickovi za vedeni a cenné pripominky, které mi poskytl pfi
zpracovani této bakalarské prace. Dale patfi maj dik vSem mym blizkym, ktefi mi byli
podporou nejen pfi psani, ale také po celou dobu mého studia. Specialni podékovani bych
chtéla vénovat MUDr. Radomire Hrdlickové za zprostifedkovani kontaktus diagndzou

hemofilie, jeji odborné rady a poskytnuti mozZnosti konzultace.



SEZNAM ZKRATEK

CCC — Comprehensive Care Centre, centrum komplexni péce

FISH — Functional Independence Score in Hemophilia

FVIII — koagulaéni faktor VIl

FIX — koagula¢ni faktor IX

FVllla — aktivovany koagulac¢ni faktor VI

FIXa — aktivovany koagulaéni faktor IX

HAL — Haemophilia Activities List (HAL)

HEAD-US — Haemophilia Early Arthropathy Detection with Ultrasound
HTC — Heamophilia Treatment Centre, centrum pro Iécbu hemofilie
NHF — National Hemophilia Foundation, Narodni nadace pro hemofilii
PedHAL — Pediatric Haemophilia Activities List

PSP — pracovisté sdilené péce

RM — opakovaci maximum

WHF — World Federation of Hemophilia, Svétova hemofilicka federace
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1 UvoD

Hemofilie je druhym nej¢astéjSim vrozenym krvdcivym onemocnénim po von
Willebrandové chorobé (Doherty & Kelley, 2021; Smejkal, Matyskovd, & Penka, 2008), jehoz
[ééba se ménila s pokrokem mediciny, stejné jako postoj odborné verejnosti k provozovani
télesné aktivity osobami s touto diagnézou. Dnes je péce o hemofilické pacienty typickym
prikladem multidisciplindrniho pristupu, na kterém se podili celd fada odbornikd, vcetné
fyzioterapeutll. Tato komplexni péce se projevuje vzdjemnou podporou a navaznosti lé¢ebnych
postupl s cilem zajistit nejvyssi moznou kvalitu Zivota (Ruiz-Sdez, 2012). | pfes medicinsky
pokrok je vsak hemofilie stdle nemoci, jez ma vyznamny dopad na muskuloskeletalni aparat
jedince (Gualtierotti, Solimeno, & Peyvandi, 2021). Pfirozenou snahou zdravotnického tymu
i pacienta, je minimalizovat krvacivé epizody a jejich nasledky, coZz u casti pacientll vede
k sedavému zplUsobu Zivota a ke vzniku komorbidit, jejichz vliv na zdravi je rovnéz
nezanedbatelny (Anderson & Forsyth, 2017; Kahan et al., 2017; Lobet et al., 2021). Odbornost
fyzioterapeuta ma ve spolupraci s hematologem a ortopedem vsSestranny vyznam, nebot
vykondva funkci prevence i léCby a doprovazi pacienty napfic celym vékovym spektrem. U déti
je prace fyzioterapeuta zamérena zejména na oblast prevence, v pfipadé dospélych jsou fesena
jiz vznikla poskozeni pohybového aparatu. U vSech pacientl ale napomaha s edukaci a vybérem

vhodné pohybové aktivity (Lobet et al., 2021).

10



2 CiLPRACE

Cilem této prace je poskytnout uceleny pohled na vySetfovaci a terapeutické moznosti
fyzioterapeuta u osob s hemofilii s ohledem na stupen postiZzeni pohybového apardtu a aktualni

stav hemokoagulace.
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3 PREHLED POZNATKU

3.1 Hemofilie

Hemofilie je vzacné dédiéné krvacivé onemocnéni zplsobené deficitem aktivity
koagulacniho faktoru VIII (hemofilie A) ¢i koagulacniho faktoru IX (hemofilie B) (Smejkal et al.,
2021). Odhadovana celosvétova prevalence této koagulopatie je dle Svétové hemofilické
federace (WFH) asi 1 125 000, pficemzZ 80—85 % vSech pfipadl predstavuje hemofilie A. Znacna
¢ast hemofilické populace nicméné neni diagnostikovana, coz je podminéno rozdilnou kvalitou
zdravotni péce v jednotlivych zemich (Srivastava et al., 2020). Naopak ve vyspélych zemich se
dafi diagnostikovat 90-100 % pacient(l, pficemz v Ceské republice bylo dle Smejkala et al. (2021)
k roku 2018 registrovano 1003 hemofilik{.

Dédi¢nost hemofilie je gonozomalné recesivné podminéna, jedna se tedy o chorobu
vazanou na pohlavni chromozom X, coz je misto vyskytu genl pro srazeci faktory VIII (FVIII) a IX
(FIX). JelikoZ je Zenské pohlavi determinovano chromozomy XX (karyotyp 46,XX) a muZské
pohlavi chromozomy XY (karyotyp 46,XY), Zeny s mutaci chromozomu X jsou obvykle spiSe
prenasecky a samy mohou onemocnét pouze ve velmi specifickych vzacnych pripadech — dvojity
heterozygot (karyotyp 46,X"X"), pfipadné hemizygot (karyotyp 45,X). Onemocnéni proto
postihuje zejména muze (Cahill & Colvin, 1997; Smejkal et al., 2021) vyskytuje se vsak
také u pacientl s negativni rodinnou anamnézou. Déje se tomu tak u vice nez 1/3 pfipadu, kdy
k rozvoji hemofilie dojde vznikem nové genetické mutace ¢i mezigeneracnim prenosem, a to
vyhradné Zenami bez zfejmych klinickych pfiznak( (Smejkal et al., 2021). Schéma dédic¢nosti je

zobrazeno na Obrazku 1 a Obrazku 2.
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Obrazek 1
Pohlavné vdzand dédi¢nost hemofilie, zdravd Zena a hemofilik mohou potencidlné mit vsechny

dcery pfenasecky (XX") a vSechny syny zdravé (XY).

Hemofilik w @devéiena
XH Y X X

¢ (&
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Obrazek 2.
Pohlavné vdzand dédicnost hemofilie, Zena prenasecka a zdravy muZ mohou mit potencidlné

50 % dcer pfenasecek (XX"), 50 % dcer zdravych (XX), 50 % synu s hemofilii (X"'Y) a 50 % synu

O ®

zdravych (XY).

Zdravy muz Zena prenasedka

XY

X X XY X XH XHY

a

3.2 Hemostaza a jeji poruchy pFi hemofilii

Hemostdza je komplexni proces, ktery chrani organismus pred krvacenim. Spole¢né se na
tomto procesu podili reaktivita stény cév, trombocyty, koagulacni faktory, antikoagulaéni
a fibrinolytické déje (Silbernagl & Despopoulos, 2016). Tzv. prokoagulacni a antikoagulacni

procesy jsou za fyziologickych podminek v dynamické rovnovaze, ktera v zavislosti na aktudlnich
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potiebach organismu umozZnuje proudéni krve ¢i naopak vznik trombu s cilem zastavit krvaceni
(Hrachovinova, 2018; Kvasnicka, 2012). Zastava krvaceni se odehrava na dvou Urovnich
—rozliSujeme tak hemostazu primdrni a sekundarni.

Primarni hemostdza zahrnuje vazokonstrikci cév, aktivaci krevnich desticek a vznik
primarniho trombu. Sekundarni hemostaza pak vede ke vzniku fibrinové sité a naslednému
vytvoreni definitivniho trombu. Sekundarni hemostazy se Gcastni koagulacéni faktory, fosfolipidy,
tkanovy faktor a vapenaté ionty (Hrachovinova, 2018). K aktivaci vétsiny koagulacnich faktort
dochazi v tzv. koagulacni kaskadé (Silbernagl & Despopoulos, 2016). Hemofilie je pak stav
charakteristicky selhanim sekundarni hemostazy, pfi kterém nedochazi k pIné zastavé krvaceni.
Projevy hemofilie A i hemofilie B jsou totozné, jelikoZz aktivovany FVIII (FVIlla) je kofaktorem
aktivovaného FIX (FIXa) a spolecné tvofi na fosfolipidovém povrchu tzv. tendazovy komplex

potfebny k aktivaci faktoru X (Obrazek 3) (Smejkal et al., 2021; Vydra et al., 2015).

Obrazek 3
Spoluprdce faktoru VIl a faktoru IX na aktivaci faktoru X v koagulacni kaskddé (upraveno)

(Rivard, Blanchette, Hilliard, Mulder, & Zourikian, 2010).
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3.3 Klinicky obraz a klasifikace hemofilie

Rozhodujicim faktorem, ktery uréuje zdvaznost onemocnéni, je hloubka deficitu aktivity
koagulacnich faktor( v plazmé, kdy rozliSujeme tézkou, stredné tézkou a lehkou formu hemofilie
(Srivastava et al., 2020). Fyziologicka hodnota aktivity koagulaéniho faktoru VIII/IX je 50—150 %
(Smejkal et al., 2013). U pacient( s lehkou hemofilii se pak dle Srivastava et al. (2020) pohybuje
hodnota této aktivity mezi 540 %. Spontanni krvaceni se tedy vyskytuje velmi zfidka,
charakteristické je ale zvySené krvaceni pfi vétsich traumatech ¢i operacich (Srivastava et al.,
2020). Pohybuje-li se deficit aktivity koagulaénich faktord v rozmezi 1-5 %, hovotime o stfedné
tézké formé. Hemoragie je vétsinou zplsobena minimalnimi traumaty ¢i chirurgickymi vykony
(Srivastava et al., 2020). Naopak pf¥i tézké formé hemofilie (aktivita koagulacnich faktort < 1 %)
se pacienti potykaji se spontannim krvacenim do sval( a kloubu, které vznika ¢asto bez zfejmého
prvotniho inzultu (Srivastava et al., 2020; Venkateswaran, Wilimas, Jones, & Nuss, 1998). V 70
aZz 80 % pripadl se jedna o spontanni krvaceni do kloubl s priimérnou frekvenci 1x za mésic
u pacientll bez profylaktické lécby.

Mezi nejCastéji postizené lokality patfi loketni, kolenni a hlezenni klouby
(Rodriguez-Merchan, 2016), toto predilekéni krvaceni byva pripisovano zejména jejich
anatomickeé stavbé — jedna se o kladkové klouby s jednim stupném volnosti, které jsou zpevnény
pouze slachami (Mulder, 2006). Van Vulpen, Holstein a Martinoli (2018) pak zd{vodnuji ¢asté
krvaceni do téchto kloubl bohatou vaskularizaci jejich synovialni tkané. Subsynovialni kapilarni
pletené jsou totiz pravdépodobnym mistem vzniku hemoragie (Smejkal et al., 2021). DalSim
podilejicim se faktorem je vystaveni znacnym mechanickym sildm, a proto také byva zacatek
kloubniho krvaceni ¢asto spojen se zacatkem chlize u déti (van Vulpen et al., 2018), pficemZ van
Dijk, Fisher, van der Bom, Grobbee a van den Berg (2005) uvadi jako median prvniho kloubniho
krvaceni vék 1,8 let. Krvaceni do ramen, zapésti a kycli je naopak méné casté (Dungl et al., 2014)
stejné jako zasazeni malych kloubl ruky a nohy, které je navic vazano na predchozi trauma.
U déti ale maze byt krvaceni do malych kloubd nohy vyvolano i prostym sedem na patdach, a to
jak s nohou v plantarni flexi, tak naopak s hyperextenzi v metatarzofalangealnich kloubech nohy
(Brooks & Mulder, 2014). Mezi projevy patfi bolestivy a ztuhly pohyb v kloubu, pfi dalSim
krvaceni pak kloub otéka, je pfitomno ztepldni a pfipadné z¢ervenani (Hrdlickova, Kéhlerova,

& Cepelakova 2019).
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Krvaceni do svall predstavuje 10-20 % z celkového poctu ptipad(, s primérnym vyskytem
1-2x za rok (Smejkal et al. 2021). Rovnéz zde plati, Ze pftic¢ina krvaceni nemusi byt znama3,
zvySené riziko vsak predstavuji svalové dysbalance. Postizen muzZe byt kterykoli sval, pficemz
mezi vyvolavajici faktory patti nahlé ¢i nadmérné nataZeni, pretézovani ¢i trauma (Srivastava et
al., 2020). Vysledkem je vznik hematomu, ktery mize byt intramuskularni ¢i intermuskularni.
V prvnim pfipadé je pfitom epimysium intaktni (znamky krvaceni tak zGstavaji lokalizované),
naopak u intermuskularniho krvaceni je porusena fascie. To umoznuje proudéni krve mezi svaly
i kompartmenty a cestovani hematomu vlivem gravitace. Prognosticky jsou vSak intermuskularni
hematomy méné zdvaziné, jelikoz nejsou (na rozdil od intramuskularniho krvaceni) spojeny se
zvysenim vnitfniho tlaku a potencidlnim poskozenim kapilar (de La Corte-Rodriguez &
Rodriguez-Merchan, 2014). Castéji se pritom setkdme s krvacenim do hluboko uloZenych
struktur (svaly predlokti, lytka ¢i musculus iliopsoas), krvaceni ale mize postihnout i povrchové
svaly jako jsou musculus quadriceps femoris, hamstringy a glutealni svaly (Brooks & Mulder,
2014; Srivastava et al., 2020). Mezi typické projevy patfi bolestivost a otok postizeného mista,
palpacné je ¢ast téla tepld a tuzsi. Rozsah pohybu byva omezen, je bolestivy a koncetina je
drzena v antalgické pozici (Hrdlickova et al., 2019). V urcitych lokalitdch miZe nitrosvalové
krvaceni vést také k zdvazné klinické komplikaci — kompartment syndromu (Dungl et al., 2014).
Ten predstavuje kritické zvySeni tlaku v uzavieném osteofascialnim prostoru, ktery vede
k naruseni krevni perfuze s naslednou ischemii az nekrézou tkani. Potencialni riziko vzniku
syndromu predstavuje napt. krvaceni do svalu lytka a predlokti (Donaldson & Goddard, 2015).

Dalsi komplikaci krvaceni do svali predstavuje vznik periferni obrny, kdy napfiklad
krvaceni do m. iliopsoas je az v 37 % ptipadl spojeno s poskozenim femoralniho nervu (Beeton,
Rodriguez-Merchan, Alltree, & Cornwall, 2012). Mezi zavazn4, ale méné Casta krvaceni pak patfi
krvaceni z urogenitalniho traktu, sliznice nosu a dutiny Ustni. Zivot ohroZujici krvéceni
predstavuje krvaceni do gastrointestindlniho traktu, hrdla a krvdceni do centralni nervové

soustavy (Srivastava et al., 2020; Vydra et al., 2015).

3.4 Patologické zmény pohybového aparatu a jejich priciny

Soucasnym trendem v [éCbé hemofilie je profylakticka 1é¢ba, jejiz cilem je minimalizace
rizika krvaceni. | pfes dobfe vedenou profylaxi vSak u pacientli s hemofilii dochazi ke krvaceni do
pohybového aparatu, jehoZz dopady maji kumulativni charakter. Pfiznaky krvdceni mohou byt

klinicky zfejmé, jsou vsak pfipady, kdy neni krvaceni rozpoznano. Toto subklinické krvaceni ma
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rovnéZ negativni dopad na muskuloskeletalni aparat (Gooding, Thachil, Alamelu, Motwani,
& Chowdary, 2021).

Krvaceni do kloub( predstavuje v pripadé hemofilie komplexni déj, na kterém se
kombinované podili synovitida, kloubni krvaceni a mechanické namahani. Poskozeni je tak
zpUsobeno zanétlivymi i degenerativnimi zménami (Zhu, Meng, Tong, & Zhang, 2021).

Opakované kloubni krvaceni vede k patologickym zménam v synovii (Roosendaal et al.,
1998), coz je vysoce specializovana struktura, ktera je lokalizovana na vnitini strané kloubniho
pouzdra, kde pokryva vSechny intraartikularni struktury vyjma kloubni chrupavky (Chang, Gu,
Brenner, & Bayles, 2010). Synovidlni membranu lze rozdélit na 2 ¢asti — vnitfni intimu a vnéjsi
subintimu (Smith, 2011). Intima obsahuje cévy, synovialocyty typu A (makrofagy) a typu B
(fibroblasty), které jsou uloZené v mezibunééné hmoté. Synovialocyty typu B produkuji
synovidlni tekutinu, ktera vyZivuje kloubni chrupavku, odstranfiuje metabolity a zdroven se
distribuci bunék podili na hemostdze kloubu. Subintima je sloZena z fidkého vaziva a cév
(Roosendaal et al. 1998; Vaculova, 2018).

Zatimco synovidlni membrana kloubu ma uréitou schopnost vstrebat krev po
jednorazovém krvdaceni, rekurentni kloubni krvdceni vede k reaktivni synovitidé a nasledné
destrukci kloubni chrupavky (Knobe & Berntorp, 2011). Opakované krvaceni do kloubu totiz
vede k hromadéni produktl rozpadu krve, zejména hemosiderinu, v synovidlni membrané.
Predpoklada se, Ze na Zelezo bohaty hemosiderin podporuje produkci prozanétlivych cytokind
ataké indukci bunécné proliferace. Coz vede k charakteristickym zménam u hemofilii
podminéné synovitidy — proliferaci synovie a neovaskularizaci subsynovidlni vrstvy.
Neovaskularni tkan je fragilni a zvySuje riziko dalSiho nitrokloubniho krvaceni, které vede
k exacerbaci synovialni hyperplazie a neovaskularizace (Obrazek 4) (Smejkal et al., 2017; Zhu et
al., 2021). Opakované krvacejici kloub, ve kterém dojde béhem 6 mésicli ke 4 a vice krvacenim,
anebo béhem 3 mésicll ke 3 a vice krvacenim, je pak oznacovan jako cilovy (Smejkal et al., 2021).

Kloubni chrupavka je poSkozovdna vystupfiovanou fagocytdrni aktivitou, kontakt krve
s chrupavkou navic inhibuje syntézu proteoglykand chrupavky (Smejkal et al., 2017). Bylo
prokdzano, Ze i jedno kratkodobé vystaveni chrupavky krvi vede k naslednému dlouhodobému
poskozovdani. Mechanické namdahani kloubu po krvacivé epizodé ma rovnéz nezanedbatelny vliv
na rozvoj hemofilické artropatie, coz bylo potvrzeno centrdlnim charakterem poskozeni
chrupavky, kdy zpravidla méné zatizené periferni casti nejsou tak postizeny (Hooiveld et al.,
2004). Jakmile dojde ke zniceni chrupavky, dochazi k destrukci kosti. Vznikaji subchondralni
cysty, osteofyty, eroze, nastava postupna fibrotizace kloubu az ankyléza. Tyto patoanatomické
zmény jsou soucasné doprovazeny prohlubujici se svalovou atrofii, kontrakturami, deviaci

kloubnich os a diskrepanci délky koncetin (Blatny et al., 2012; Gualtierotti et al., 2021).
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Obrazek 4

Zjednodusené schéma circulus vitiosus vzniku chronické synovitidy dle Knobe a Berntorp (2011).

kloubni reaktivni
krvaceni synovitida
® ® ) proliferace synovie,
rekurentni neovaskularizace
hemartros subsynovialni
vrstvy

fragilni
neovaskularni
tkan zvysujici
riziko krvaceni

3.5 Lécbha

Lécba pacientl s hemofilii vyZzaduje multidisciplinarni pfistup, ktery zajistuje optimalni
navaznost jednotlivych lécebnych postupt (Ruiz-Saez, 2012). Vzhledem k vysokym nakladiim na
IéCbu probiha péce o pacienty s hemofilii centralizované, a to v centrech komplexni péce (CCC
— Comprehensive Care Centre), centrech pro Iécbu hemofilie (HTC — Heamophilia Treatment
Centre) a na pracovistich sdilené péce (PSP), kdy prvni dvé jmenovana se zpravidla nachazeji pfi
fakultnich nemocnicich. Definovana sit center vychazi z poZzadavkd Svétové hemofilické federace
(WFH) a z Evropskych doporuéeni na vybudovani Center komplexni péée (Cesky ndrodni

hemofilicky program, 2012).

3.5.1 Farmakologickad lécba

Cilem lé¢by u pacientd s hemofilii je docilit optimaini hemostatické rovnovahy, které je
mozné dosahnout substitucni ¢i nesubstituéni formou. Farmakoterapie je vidy pfizpGsobena
individudInim potfebam pacienta, pficemz zalezi zejména na zavaznosti hemofilie, stavu kloubd,
Zivotnim stylu a preferencich ve vykonavani télesnych aktivit (Lobet et al. 2021). Lécebné
intervence u hemofilie se neustale vyviji, stavaji se vice bezpecnymi a u€innymi, ¢imz napomahaji
k vyznamnému zlepseni kvality Zivota po strance fyzické i psychosocidlni (Smejkal et al., 2021).
Zaroven se pacienti s hemofilii diky adekvatni |écbé dozivaji vyssiho véku (Schramm, 2014).
Lécba hemofilie je vSak vysoce nakladna a jeji dostupnost se zpravidla odviji od vyspélosti
konkrétni zemé (Ghosh & Ghosh, 2016). Podstata substitucni terapie spocivd v nahradé
chybéjicich ¢i defektnich koagulacnich faktor( v dostatecném mnozstvi, které zajisti prevenci,

pfipadné zastavu krvaceni. PFi substituéni terapii rozliSujeme mezi profylaxi a podavanim

18



,,ondemand”, tj. az pfi krvacivé epizodé (Smejkal et al., 2021). Profylakticka |écba je povaZovana
za zlaty standard v 1é¢bé hemofilie, principem je dlouhodobé kontinualni intravenézni podavani
koncentratl (Moreno & Cuesta-Barriusoa, 2019). Jako primarni profylaxi oznadujeme podani
koncentratu FVIII/FIX, které je zahajeno po prvnim klinicky vyznamném krvaceni, eventualné
pred dovrsenim dvou let véku. Oznaceni sekunddrni profylaxe se pouziva, doslo-li k zacatku lécby
pozdéji neZ v pripadé primarni profylaxe. Terciarni profylaxe se provadi u pacientd s jiz
existujicim kloubnim poskozenim. Posledni formou je kratkodobd profylaxe, jez probiha pouze
po prechodné obdobi, napfiklad po operaci, Urazu ¢i béhem rehabilitace. Profylakticka Iécba je
indikovana zejména u déti a pacientl s projevy tézké hemofilie. Pfi substituéni terapii je potreba
prizplsobit fyzickou aktivitu hladiné faktor( ¢i naopak (Smejkal et al., 2021).

V Ceské republice jsou pro substitu¢ni 1é¢bu pouzivany plazmatické ¢i rekombinantni
koagulacni koncentraty. Zatimco plazmatické koncentraty jsou vyrabény z lidské plazmy, pro
vyrobu rekombinantnich pfipravk( se vyuziva genovych technologii (Komrska, 2016). Primérny
plazmaticky polocas u koncentratd FVIII ¢ini 12 hodin, v pfipadé FIX 18-24 hodin. Reakce na
podani FVII/FIX je v3ak individudlni, v idedlnim pfipadé je u kazdého tézkého hemofilika
provedeno farmakokinetické vysetreni. V dnesni dobé rovnéz existuji preparaty s prodlouZzenym
plazmatickym polocasem, které Ize vyuzit dle potieb pacienta bud' ke snizeni frekvence aplikaci,
anebo k udrZovani trvale vyssich hladin koagulacnich faktord. U substituéni terapie se vyuziva
domdci |écby, kdy si pacienti sami aplikuji faktory po pfedchozim pouceni o aplikaci a skladovani
koncentratl. Nutné je vedeni protokolu o aplikaci lé¢by (Smejkal et al., 2021).

Substituéni lé¢ba alogennim FVIII/FIX nicméné muZe u nékterych pacientd vést ke vzniku
zdvaizné imunologické komplikace, pti které dochazi k vytvoreni protilatek vici FVII/FIX. Tyto
protilatky se nazyvaji inhibitory, jelikoZz svou vazbou na FVIII/FIX vedou k inhibici jeho
prokoagulacni aktivity (Zapotocka, Blatny, & Smejkal, 2021). K rozvoji této komplikace dochazi
Castéji u pacientl s tézkou hemofilii A, kdy az 30 % pacient(l trpi touto komplikaci. Naopak
u hemofilie B se incidence pohybuje do 5 % (Berntorp et al., 2006). Obecné Ize faktory ovliviujici
vznik inhibitoru rozdélit na vrozené a ziskané. Do vrozenych patfi typ genetického defektu FVIII,
jiné genetické zmény a pfedchozi vyskyt inhibitoru v rodinné anamnéze, tyto faktory lze klinicky
potvrdit (Zapotockd et al., 2021). Naopak ziskané faktory predstavuji pomérné sloZitou
problematiku, jelikoZz fadu z nich neni mozné pfimo potvrdit, a tak zlstavaji pouze podezielé
z rozvoje inhibitoru. Obecné jsou ale ziskané faktory vztahovany k 1é¢bé a imunité. U lécby se
zvazoval vliv typu produktu, davkovani, zmény produktu a véku prvni expozice (Astermark,
2015), nicméné potvrzena zatim byla pouze rizika souvisejici s vyssi aplikaci FVIII béhem kratké
Casové periody a s aplikaci pred 6. mésicem véku. V souvislosti s imunitou se pak jedna

o mozném nebezpedi pfi aplikaci FVIII béhem infekce, imunologické stimulace, velkého krvaceni
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Ci operace (tzv. nebezpecné signaly) (Astermark, 2015; Gomez et al., 2014; Zapotocka et al.,
2021). Pfitomnost inhibitoru kazdopadné predstavuje zavaznou komplikaci lécby, kdy nelze
k zastavé krvaceni pouZit standardni substituci FVII/FIX aje nutno vyuzit nakladnych
bypassovych preparat(, které nemusi byt vidy 100 % ucinné (Zapotocka et al., 2021). Pohybovy
aparat pacientll s inhibitorem je proto vice ohroZen opakovanym a hife ovlivnitelnym
krvdcenim. Charakteristické jsou pro tyto pacienty vétSi omezeni rozsahu pohybu a bolestivost
muskuloskeletalniho systému, dale také castéjsi vyuzivani kompenzacénich pomcek, snizend
mobilita a v neposledni fadé také snizena kvalita Zivota (Morfini et al., 2007).

Nesubstitu¢ni terapie predstavuje novy zplsob |écby, kdy nejsou podavany chybéjici
koagulacni faktory. V soucasné dobé je tato |écba dostupnd pouze pro pacienty s hemofilii A,
kdy prvnim preparatem zavedenym do klinické praxe je bispecificka monoklonalni protilatka
emicizumab. Tato latka byla plvodné vyvinuta pro profylaktickou lIé¢bu pacient( s inhibitorem
FVIII, nebot napodobuje jeho funkci v koagulaéni kaskadé. Aplikuje se subkutanné v ramci
domaci |é¢by, nejcastéji do oblasti bricha s frekvenci aplikaci odviji se od lIé¢ebného planu, tj. 1x

Vv

vykonech je vSak nutné zaroven vyuzit také substitu¢ni Iécby (Smejkal et al., 2021).

Obrazek 5
Uroveri hladiny deficitniho faktoru pfi aplikaci rizné lécby a jejich vliv na hemostdzu (upraveno)

(Arruda, Doshi, & Samelson-Jones, 2017).

Koncentrat Koncentrat Emicizumab
koagulaénich s prodlouzenym
faktoru polo¢asem ucinku

Ideal

Hemostaza
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Pozndmka. Cure = lécebna hladina pti vzniklém krvdaceni; Ideal Prophylaxis = idedlni hladina faktoru

predchazejici spontannimu krvaceni; > 1% = hladina faktoru odpovidajici tézké hemofilii.
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Farmakoterapie vyuZivana pro lé¢bu zanétu a bolesti zahrnuje nesteroidni antirevmatika
(NSA), nesteroidni antirevmatika se selektivni inhibici cyklooxygendzy-2 (COX-2) a podavani
kortikosteroidd. UZivani NSA je ale spojeno s rizikem krvaceni — zejména z horni ¢asti
gastrointestinalniho traktu — zaroven je jejich poddvani kontraindikovano pfi akutnim krvaceni
(Arachchillage & Makris, 2016; Lobet, Hermans, & Lambert, 2014). Pfi velkych bolestech Ize dale
vyuzit i kombinovanou analgoterapii v€etné opiatl, idedlné po konzultaci se specializovanou

ambulanci pro |é¢bu bolesti (R. Hrdlickovd, osobni sdéleni, 29. 12. 2021).

3.5.2 Ortopedicka lécba

Protoze mda hemofilie vyznamny dopad na pohybovy aparat ¢lovéka, jsou v zavislosti na
stupni jeho postiZeni a aktudlnim stavu hemokoagulace provadény rizné ortopedické vykony
majici za cil zabranit degenerativnim zménam ¢i zlepSit biomechaniku pohybové soustavy.
Ortopedické zakroky by v pripadé hemofilickych pacientll mély byt provadény za patficného
zajisténi koagulaénimi faktory v CCC/HTC centrech a zkusenym operatérem (Smejkal et al.,,
2021). DlleZitou roli ma rovnéz neinvazivni lécba, kterd spociva ve vyuZiti protetickych pomucek
pro korekci osy koncetin a stabilizaci kloub(, dale také v tlumeni bolesti (NSA, COX-2), tapingu
a lécebné rehabilitaci (Rodriguez-Merchan, Encinas-Ullan, & Gomez-Cardero, 2021).

Dojde-li ke krvaceni do kloub( je nutnd intervence, ktera zabrani apoptdze chondrocytd,
rozvoji synovitidy, rekurentnimu krvaceni do kloubu a ndslednému rozvoji hemofilické
artropatie. Klicova je zastava krvaceni intravendznim podanim koagulacnich faktord, zvladani
doprovodné bolesti a krdtkodobd imobilizace kloubu na 48 hodin. PFi velkém krvaceni se provadi
punkce postizeného kloubu, profylaktické podavani faktor( pak trva do plného zrehabilitovani
kloubu a vymizeni subjektivnich potizi (Rodriguez-Merchan, 2019).

Je-li u pacienta rozvinuta chronicka synovitida i pres adekvatni substituéni 1écbu, je
IéCebnou volbou odstranéni hypertrofické a bohaté vaskularizované synovie (Caviglia
& Solimeno, 2008). Cilem tohoto zakroku je zabranit dalSimu poskozovani kloubu, na jiz
pfitomné degenerativni zmény ale terapie nema vliv (Silva, Luck, & Llinas, 2004). Synovektomii
Ize provést neinvazivné s vyuzitim radioizotopt (radiacni synovektomie), ktera zahrnuje aplikaci
radioaktivni latky pfimo do pfislusného kloubu a vede k redukci kloubni vystelky. Oteviené ci
artroskopické synovektomie se pak vyuziva po tfech neuspésnych radiacnich synovektomiich
konkrétniho kloubu, vyZaduji vsak celkovou anestezii (Dungl et al., 2014, Rodriguez-Merchan,
2019). Oteviené synovektomie maji vyssi ucinnost v prevenci rekurentniho kloubniho krvaceni,

jsou vsak spojeny s vétsi ztratou rozsahu pohybu v kloubu (Silva et al., 2004).
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Vv s

pacientl se provadi , débridement” ¢i korekéni osteotomie kloubl s cilem oddaleni nutnosti
nahrady kloubu. Pfi ,,débridement’ se oteviené ¢i artroskopicky provadi ,,shaving’ poskozené
chrupavky, ,,trimming’ hypertrofickych osteofytd a odstranéni kloubnich mysek
(Rodriguez-Merchan, Goddard, & Lee, 2000). ,,Débridement” vede ke sniZeni bolestivosti
a zlepseni funkcniho stavu kloubu (Bicer, Kayaokay, Alsina, Gunay, Kavakli, & Aydogdu, 2018).
Korekéni osteotomie spociva v normalizaci biomechanickych vlastnosti kloubu, ktera napomaha
zabranit rychlé progresi artropatie. Tento zakrok se provadi typicky u kolenniho (valgdzni
osteotomie proximalni tibie) a hlezenniho (supramalleoldrni osteotomie tibie) kloubu (Rizzo,
Zago, Carulli, & Innocenti, 2017).

Tézka artropatie loketniho kloubu je spojena s vyskytem kostnich deformaci kloubnich
ploch. Pfitomné muizZe byt také zvétSeni hlavicky radia, které je doprovazeno omezenim
pronacnich a supinacnich pohybu. V takovém pfipadé se provadi resekce hlavicky radia, tento
zakrok muze byt spojen se synovektomii a lavazi kloubu. Vysledkem je zmenseni bolesti, sniZeni
frekvence krvaceni kloubu a zlep$eni rozsahu pronacnich a supinac¢nich pohyb(. Na pohyby do
flexe a extenze zakrok nema vliv. Totalni endoprotéza loketniho kloubu je zvazovana, pokud
artropatie narusuje provadéni vsednich dennich ¢innosti (Lobet et al., 2014). Dle Dale, Saucedo
a Rodriguez-Merchan (2018) je problematika totalni endoprotézy lokte u pacientl s hemofilii
v odborné literatufe malo zastoupend, spole¢né je vsak vyznamné ustoupeni bolesti, zlepSeni
rozsahu pohybu a funkce kloubu po implantaci totalni endoprotézy, ve velkém procentu pfipadi
vSak dochazi ke komplikacim ¢i k nutnosti revize.

Terapii volby u pokrocilé artropatie kolenniho kloubu je nahrada kloubu. Pacienti
s hemofilii podstupuji, oproti pacientlim s osteoartrézou, nahrady kloubl v relativné mladém
véku, klouby hemofiliki jsou rovnéz kvali patofyziologii nemoci vice zni¢eny, zaroven se
u pacientll s hemofilii ocekava vyssi stupen fyzické aktivity po operaci. Dle rozsahu poskozeni je
volena unilateraini ¢i bilateralni endoprotéza kloubu (Mortazavi, Haghpanah, Ebrah Im Ina Sab,
Baghdad, & Toogeg, 2016). Moore, Tobase a Allen (2016) ve své metaanalyze uvadi zvyseni
rozsahu pohybu do flexe a extenze, souc¢asné se zlepSenim funkce kloubu po ndhradé kolenniho
kloubu, v porovnani s osobami bez hemofilie, které podstoupily ndhradu kolenniho kloubu vsak
zlepSeni neni tak markantni.

Vyskyt artropatie kycelniho kloubu je méné casty, nicméné pacienti s recidivujicim
krvacenim a s anamnézou traumatu ¢i femoroacetabularniho impingementu jsou nachylni
k rozvoji této komplikace. Obdobné jako v pfipadé kolenniho kloubu je standardem lécby po
vycerpani predchozich terapeutickych moznosti nahrada kloubu (Carulli, Rizzo, & Innocenti,

2017).
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Specifickou problematiku u pacientd s hemofilii predstavuje pokrocila bolestiva
degenerace hlezenniho kloubu. Po vycerpani pfedchozich neinvazivnich a invazivnich metod,
jsou dal$imi moznostmi terapie artrodéza ci totdlni endoprotéza hlezenniho kloubu. Artrodéza
je v ptipadé tohoto kloubu dle Rodriguez-Merchan et al. (2000) dobfe tolerovana, na rozdil od
kolenniho kloubu, u kterého by artrodéza vedla k znemoznéni ¢i znesnadnéni Cinnosti vsedniho
Yivota. Uspé¥na artrodéza hlezenniho kloubu predstavuje definitivni fedeni, které vede ke
snizeni bolesti a zmenseni rizika krvaceni. Na druhou stranu tento zakrok vede ke ztiZzeni chize
pacienta (Rodriguez-Merchan et al., 2021). TaktéZ kompenzacni hypermobilita v okoli artrodézy
potencuje rozvoj artrézy prilehlych kloubd (Wang, Li, Zhang, Wang, Li, & Liu, 2020). V oblasti
kloubl nohy se miZeme setkat s kombinaci tibiotalarni a subtalarni artrodézy ¢i s izolovanou
subtalarni artrodézou (Rodriguez-Merchan et al., 2021). Totalni endoprotéza hlezenniho kloubu
dle Lobet et al. (2014) a Rodrigueze-Merchana (2019) stdle zGstava terapeutickou moznosti,
ktera neni dostatecné podloZena udaji.

Lécba krvaceni do svalll je predevsim konzervativni — nutna je imobilizace postizené
koncetiny se soucasnym zajisténym koagulacnimi faktory. Krvaceni, které vede k utlaku okolnich
struktur Ize zmirnit kratkodobou aplikaci kortikosteroid(i (Smejkal et al., 2021). V rizikovych
lokalitach (svaly predlokti a lytka) mizZe dojit k rozvoji kompartment syndromu, ktery vyZaduje

neodkladné feseni v podobné fasciotomie (Donaldson & Goddard, 2015).
3.5.3 Role fyzioterapie

PrestozZe substitucni lé¢ba vyrazné prodlouzila délku Zivota pacientl s hemofilii, stale je
toto onemocnéni provazeno specifickymi komplikacemi jako jsou poskozeni kloubt, poruchy
funkce, akutni a chronickd bolest, dopady na dusevni zdravi, sniZzena socialni participace a kvalita
Zivota (Miesbach, Mahony, Key, & Makris, 2019). Hemofilie je navic rizikovym faktorem pro
rozvoj hypertenze a osteopordzy (Canaro, Goranova-Marinova, & Berntorp, 2015).

U pacientl s hemofilii hraje vyznamnou roli rehabilitace, ktera je Svétovou zdravotnickou
organizaci (2011) definovana jako soubor opatieni, které napomahaiji jedincim s disabilitou Ci
ohroZenym disabilitou dosahnout a udrZet optimalni fungovani v interakci s jejich prostfedim.
Cilem rehabilitace je prevence a zpomaleni funkéni ztraty, ndvrat ¢i kompenzace ztracené funkce
a udrZeni té soucasné. Schopnost pohybu je zakladnim prvkem zdravi, fyzioterapie je zamérena
na jeho udrzeni a pripadné maximalni mozné navraceni (Stephensen, Bladen, & McLaughlin,
2018). V pripadé pacientl s hemofilii je fyzioterapie dlleZitou soucasti multidisciplinarni péce,
nebot predstavuje prostfedek pro sledovani stavu pohybového aparatu, prevenci a lécbu jiz

vzniklych poskozeni (Lobet et al., 2021).
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3.5.3.1 Hodnoceni funkcnich schopnosti u osob s hemofilii

Osoby s hemofilii uvddéji v porovndani s béznou populaci snizenou kvalitu Zivota, pficemz
pficiny jsou multifaktoridlniho plvodu. Vyznamnou roli v tomto ohledu hraji vék, zplsob I[écby,
existujici komorbidity (Lobet, Holme, & Hilberg, 2020). Pro popis celého spektra nasledkl
hemofilie je doporuceno vyuzivat Mezinarodni klasifikace funkénich schopnosti, disability
a zdravi (ICF), kterd zahrnuje hodnoceni télesné funkce, télesné struktury, aktivity a participace
a faktorl prostredi (Fischer et al., 2017). Mezi pro hemofilii specifické nastroje k uréeni funkcnich
schopnosti patfi Functional Independence Score in Hemophilia (FISH), Haemophilia Activities List
(HAL), Pediatric Haemophilia Activities List (PedHAL). VyuZiti jmenovanych dotaznik(
v kombinaci s hodnocenim stupné postizeni kloubll umozriuje komplexni zhodnoceni aktudlniho
stavu pacienta, zejména jeho pohybového apardtu. Tento postup doporucuje také WFH

(McLaughlin, Morris, & Chowdary, 2018).

Functional Independence Score in Haemophilia (FISH)

FISH je spolehlivym a validnim nastrojem pro objektivni hodnoceni nezavislosti dospélych
pacientld s hemofilii pfi vykonavani béznych dennich aktivit. TaktéZz umoziuje hodnotit zmény
ve funkci pohybového aparatu z dlouhodobého hlediska a efekt terapeutické intervence
(Poonnoose et al. 2007). FISH se vyznacuje vysokou reliabilitou s koeficientem vnitrotfidni
korelace 0.98 (Poonnoose et al. 2007). Skdre obsahuje aktivity béZzného denniho Zivota, jejichz
vykonavani mlze byt poznamenano hemofilii a je rozdéleno do 3 zakladnich okruhli — sebepéce,
transfery a lokomoce. Sebepéce zahrnuje péci o vzhled, koupani, oblékani a pfijem potravy.
V transferech se hodnoti pfesun na zidli a diep, pfi lokomoci pak chlize, chlize po schodech (12
az 14 schodu) a béh (Srivastava et al., 2020). Pouziva se skérovani 1 aZ 4 body, které je shrnuto

v nasledujici tabulce.

Tabulka 1
Skorovani jednotlivych aktivit FISH (Srivastava et al., 2020).

Skére Vyznam

1 Neschopnost provést aktivitu.

2 Nutna pomoc asistenta/pomuicka.

3 Schopnost provést aktivitu bez pomoci/pomiicky S mirnym diskomfortem,

ale ne jako zdrava osoba.

4 Provedeni aktivity jako zdrava osoba.
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Haemophilia Activities List (HAL), Pediatric Haemophilia Activities List (PedHAL)

HAL je sebeposuzovaci dotaznik hodnotici dopady hemofilie na aktivity a participaci
pacientl. Obsahuje 42 hodnocenych polozek napti¢ 7 doménami— lehani/sezeni/kleceni/stani,
funkce hornich a dolnich koncetin, pouZiti dopravnich prostfedkd, hygiena a oblékani, prace
v domacnosti, volnocasové aktivity a sport. Tato verze rovnéz zkouma vyuziti Uprav auta
a kompenzacnich pomdlcek. Existuje také zkracena forma HALshort obsahujici pouze 18
nejrelevantnéjsich polozek. Dotazy jsou u obou verzi zaméfené na problémy v provadéni
vybranych Cinnosti béhem posledniho mésice. Pacient voli z 7 moznosti takovou, kterad nejvice
odpovida jeho situaci —od nemozZnosti provadét danou aktivitu az po bezproblémové
vykonavaéni. V pfipadé, Ze pro néj vykondavani dané aktivity neni relevantni, voli moznost n/a
(,,not applicable”) (Van Genderen et al., 2004). Hodnoceni HAL dle McLaughlin et al. (2018) silné
Nicméné nedochazi ke zvyseni korelace mezi HAL a HJHS se zhorsujicim se stavem kloub(, coz si
McLaughlin et al. (2018) vysvétluji bud nedostatecnou citlivosti HAL ¢i HJHS, anebo schopnosti
pacientl kompenzovat funkéni omezeni zménou Zivotniho stylu. Autofi McLaughlin et al. (2018)
rovnéz doporucuji kombinaci HAL a HJHS pro jejich vysokou klinickou hodnotu pfi identifikaci
potencidlnich problém( pacienta. Samotné vyuziti HAL doporucuji v pfipadé rozsifeného
postiZzeni kloubd.

PedHAL a PedHALshort predstavuji verzi HAL pFizplisobenou pro pacienty ve véku 4-18
let, princip hodnoceni je obdobny dotazniku HAL. Cilem PedHAL a HAL je umozZnit kontinualni
hodnoceni aktivit béZného denniho Zivota Soucasti PedHAL je také dotaznik pro rodice (Groen,
van Der Net, Helders, & Fischer, 2010). HAL a PedHAL jsou jedind pro hemofilii specificka
hodnoceni funkce ¢i pohybového aparatu, kterd byla prelozena a validovdna pro poufziti
v Ceském jazyce (Van Genderen et al., 2004). Zaroven se vyznacuji dobrou reliabilitou, ktera byla

hodnocena vnitrottidnim korelaénim koeficientem reliability ICC > 0.9 (Kuijlaars et al., 2021).

3.5.3.2 Hodnoceni stavu kloubi u osob s hemofilii

Jak jiz bylo feceno, u pacientll s hemofilii dochazi ke krvacivym epizodam prevaziné do
kloubUl, které vedou k jejich poskozovani a pfi progresi k naslednému rozvoji hemofilické
artropatie, jez se projevuje snizenim rozsahu pohybu v kloubu, bolesti a svalovou atrofii. Proto
je dulezité sledovani a hodnoceni stavu kloubl, jehoZ vysledky lze vyuzit k uréeni efektivity
a pfipadné upravé rezimu substitucni 1écby a fyzioterapie s cilem zabranit ¢i minimalizovat
zhorsovani stavu pohybového aparatu. V soucasné dobé je na vybér z nékolika rliznych variant

hodnoceni, tato prace uvadi pouze ty, které jsou navrieny pro pouziti Muskuloskeletalni
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pracovni skupinou Svétové federace hemofilie a dalSimi konsensualnimi skupinami (Gouw et al.

2019).

World Federation of Hemophilia Physical Examination Score (PES, Gilbert Score)

PES hodnoti stav nejCastéji postizenych kloubld u hemofilie — loketnich, kolennich
a hlezennich kloubl. Primarné je urcéeno pro dospélé a déti s jiz rozvinutou artropatii. Toto
hodnoceni neni dostate¢né senzitivni u pacientd s minimalnim poskozenim kloubl (Armstrong
etal., 2017), zérover nemusi byt vhodné pro pouZiti u mladsich déti, nebot fyziologické vyvojové
zmény v postaveni koncetin miZe hodnotit jako patologické (Beeton et al., 2014). U dospélych
predstavuje PES jediny, pro hemofilii specificky prostfedek k hodnoceni stavu kloubd (Funk et
al., 2020). Testovani trva 30—45 minut, zapotrebi je goniometr a krejcovsky metr (Beeton et al.,
2014). Jedna se o aditivni skdrovani stavu kloubl v rozsahu 0-12 pro hlezenni a kolenni kloub,
0-10 pro loketni kloub, pricemz O reprezentuje absenci postizeni, 10 ¢i 12 nejvétsi moziné
poskozeni. Hodnoti se otok kloubu (0-2), svalova atrofie (0-1), axialni deformace kolennich
a hlezennich kloubt (0-2), krepitus pfi pohybu (0-1), rozsah pohybu (0-2), flekéni kontraktura
(0-2), nestabilita (0-2) a pripadna bolest (0—3). Maximalni skére bez bolesti ¢ini 68 bod(,

s pritomnosti bolesti pak 86. Reliabilita tohoto skére nebyla stanovena (Gouw et al., 2019).

Hemophilia Joint Health Score (HJHS)

HJHS predstavuje dalsi z moznosti pro hodnoceni stavu kloubd — loketnich, kolennich
a hlezennich. Vyznacuje se vysokou reliabilitou — test-retest 0,89, shoda pozorovatel( 0,83
(Hilliard et al., 2006). V soucasné dobé se vyuziva verze 2.1, kterd je primarné urcena pro
pediatrické pacienty (Kuijlaars, Timmer, de Kleijn, Pisters, & Fischer, 2017), vyuZivana je vSak
rovnéz u dospélych (Sluiter, Foppen, de Kleijn, & Fisher, 2014). Pravidelné sledovani pomoci
HJHS je doporucovdano WFH. Vyznam testovani spociva v brzkém odhaleni zmén na kloubech,
které neni patrné na RTG vySetfeni, jelikoZ to zachycuje pouze osteochondralni zmény. Zaroven
Ize pomoci HIHS urcit progresi onemocnéni a efekt terapie (Kuijlaars et al., 2017). Posuzuje se
oboustranné otok kloubu (0-3), doba trvani otoku (0-1), atrofie svall (0-2), krepitus pti pohybu
(0-2), omezeni flexe (0-3), omezeni extenze (0-3), bolest kloubu (0-2), sila sval( loketnich,
kolennich a hlezennich kloub( v plném mozném rozsahu pohybu (0-4) a ,global gait“ skore,
které zahrnuje chzi, chlzi po schodech, béh a skakani po 1 noze (0-4) (Gouw et al. 2019).
Maximalni pocet bod( je 124, pricemz vyssi pocet bod( znaci horsi vysledek. HJHS nestanovuje,
jak hodnotit stav kloub(l po jejich operaci. Dalsi nevyhodou je vysoka ¢asova narocnost (Kuijlaars

et al., 2017).
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Haemophilia Early Arthropathy Detection with Ultrasound (HEAD-US)

HEAD-US je standardizovanym ultrasonografickym protokolem, ktery byl vyvinut pro
¢asnou detekci kloubnich zmén loketnich, kolennich a hlezennich kloubt u pacient s hemofilii
(Plut et al., 2019). Obsahuje pfesné instrukce pro ultrasonografické vysetfeni — poloha
koncetiny, pfiklddani sondy (Martinoli et al., 2013). Protokol je uréen pro vyuziti zdravotnickym
persondlem, ktery se nezabyvd diagnostickou radiologii. UmoZiuje zachyceni drobnych
nitrokloubnich krvaceni, které nemusi byt odhaleno béhem fyzikdlniho vysetfeni kloub(.
Prostrednictvim HEAD-US lze hodnotit celkovy stav kloubu i jednotlivych kloubnich struktur
— pfitomnost synovialni hypertrofie, kostnich zmén a degenerace chrupavky (Plut et al., 2019),
v pripadé chrupavky je vsak hodnotitelnd pouze mala ¢ast jejiho povrchu (Stephensen et al.,
2018). Toto vysetreni kloubl pomoci ultrazvuku predstavuje rychlejsi a dostupnéjsi alternativu
magnetické rezonance (MR), ktera je jinak povazovana za zlaty standard presného hodnoceni
kloubl (Plut et al., 2019). Soucasné je prokazana vysokd korelace mezi hodnocenim kloubl
prostfednictvim HEAD-US protokolu a MR (Plut et al., 2019). Témér shodnych vysledkd obou
celkovych vysetrfeni bylo dosazeno u loketnich a kolennich kloubl (r = 0,95), nizsi korelaci
vykazovalo celkové vysetfeni hlezennich kloub (r = 0.85). Stfedné vysoka aZ vysoka shoda byla
zjiSténa pfi sledovani stavu jednotlivych kloubnich ¢asti. Studie, na které se podileli Stephensen
et al. (2018), zamérend na opakovatelnost vysledk(l protokolu HEAD-US mezi hodnotiteli
— fyzioterapeuty v rdmci CCC, uvadi vysokou opakovatelnost v pfipadé celkového hodnoceni
stavu kloubd. Horsi vysledky vykazovalo samostatné hodnoceni synovie, chrupavky a kosti. Jako
nejobtiznéji hodnotitelny byl i v této studii oznacen hlezenni kloub. Pti porovnavani celkového

hodnoceni prostrednictvim HJHS a HEAD-US protokolu byla prokazana vysoka korelace.

Obrazek 5
Vysetreni kolenniho kloubu pomoci HEAD-US protokolu, predni sagitdlni zobrazeni (upraveno)

(Martinoli et al., 2013).
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Pozndmka. 1 = patella; 2 = distalni femur; bilé Sipky = recessus suprapatellaris; Qt = Slacha m. quadriceps

femoris; 3 = suprapatelarni tukovy polstar; 4 = prefemoralni tukovy polstar.
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3.5.3.3 Fyzioterapie po akutnim krvdcivém stavu

Jednim ze zdkladnich projevi hemofilie jsou opakované krvacivé epizody v pohybovém
aparatu, jejichz zavaznost muze byt rlizna — od klinicky nerozpoznanych (Gooding et al., 2021)
az po zdvaind krvaceni vyzadujici ortopedickou intervenci (Rodriguez-Merchan, 2019).
Vysledkem krvacivych epizod jsou muskuloskeletaini dysfunkce, a proto je velmi dulezita
efektivni 1éCba, jejiz cilem je zabranit budoucim komplikacim. Fyzioterapie je v tomto pfipadé
zamérena na navrat ztracené funkce, snizeni bolesti a rizika vzniku disability, z dlouhodobého

hlediska rovnéz na redukci svalovych dysbalanci (Armstrong et al., 2016; Beeton et al., 2012).

Krvaceni do svall

Krvaceni do svalll se mlzZe vyskytnou z rGznych pricin a predstavuje pro pacienty zavazny
stav. U tézké hemofilie mlzZe dojit ke spontannimu zakrvaceni, dalSimi vyvolavajicimi faktory
jsou pad, uraz ¢i natazeni svalu (Hrdlickova et al.,, 2019). Mezi Casné projevy krvaceni
lokalizovaného do svalll patfi pocit diskomfortu a ztuhlosti, dale také pritomnost parestezii,
bolestivost pfi protaZeni ¢i kontrakci svalu. Otok nemusi byt patrny ihned, varovnymi zndmkami
jsou zvySena teplota a citlivost postizené casti téla. V dalsi fazi se pridava otok, palpacni tuhost,
klidova bolest svalu, soucasné se zvyraznuji senzitivni vjemy — parestezie, necitlivost. Rizikem
krvaceni do svall je utlak nervové-cévniho svazku, coz mlze zapfticinit obrnu nervu (Koch
& Visser, 2009). Pohyb koncetinou je obtizny a bolestivy, rozsah pohybu je snizeny, koncetina
byva driena v antalgické pozici (Hrdlickova et al., 2019). Pro presnou diagnostiku se vyuziva
muskuloskeletalni ultrasonografie (Beeton et al., 2012), ptipadné MR (Lobet, et al.,2014).

Musculus iliopsoas patfi mezi ¢astd mista krvacivych pfihod a rekonvalescence byva
dlouha. Pfiznaky a symptomy mohou pretrvavat 6 a vice mésicll. Mezi komplikace patfi bolest
zad, omezend extenze v kycelnim kloubu, zvyseni zatéze pUsobici na kolenni a hlezenni kloub
(Forsyth, Blamey, Lobet, & MclLaughlin, 2020) ¢i obrna n. femoralis (Beeton et al., 2012).
Krvaceni do m. iliopsoas musi byt feseno neodkladné, nebot muize ohrozit Zivot pacienta
(Forsyth et al., 2020). Diferencialné-diagnosticky je potreba krvaceni odlisit od krvaceni do
kycelniho kloubu a akutni apendicitidy. PFi krvaceni do této lokality muze byt pozitivni

Blumbergovo znameni (Srivastava et al., 2020).
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Pfiznaky krvaceni do m. iliopsoas:

. Zvétsena bederni lorddza.
. Dolni koncetina postizené strany je drzena ve flexi a zevni rotaci, neni mozna

extenze v ky€elnim kloubu, rotace nejsou bolestivé.

o Bolest v dolni ¢asti bficha a/nebo dolni ¢asti zad a/nebo tfisla.

° Nemoznost narovnat se a/nebo vstat ze sedu.

. NemozZnost lezet na zadech s natazenou dolni koncetinou postiZzené strany.

° Zména stereotypu chlize (kulhani, chGze po Spi¢ce na postizené strané) az

nemoznost chize.

° Bolestiva palpace postizeného svalu.

° Pfiznaky periferni obrny femoralniho nervu (L2—-L4): senzitivni a motorické priznaky,
vymizeni pateldrniho reflexu, fascikulace/chronicka atrofie m. quadriceps femoris
(Brooks & Mulder, 2014; Forsyth et al., 2020; Srivastava et al., 2020; Medical and

Scientific Advisory Committee, 2015)

Druhou nejcastéjsi lokalitu krvaceni predstavuji svaly lytka, mezi projevy patfi velmi
bolestiva aZz nemozna chlze po Spickach (Hrdlickova et al., 2019) a neschopnost pokladat patu
na podlozku pfi chlizi (Brooks & Mulder, 2014). Dalsi typické misto krvaceni predstavuji svaly
predlokti, kdy Castéji byva postizena flexorova skupina svalQ. Charakteristickymi pfiznaky jsou
problematické sevieni ruky a uchopeni predmétu (Hrdlickova et al., 2019), komplikaci je rozvoj
Volkmannovy ischemické kontraktury (Forsyth et al., 2020). Krvaceni v oblasti predlokti a lytka
jsou také rizikova pro rozvoj kompartment syndromu a periferni parézy nervl (Beeton et al.,

2012; de La Corte-Rodriguez & Rodriguez-Merchan, 2014).

Obrazek 5
Mozné flekcni deformity u pacientt s hemofilii vzniklé v disledku krvdceni (upraveno) (Mulder,

2016)
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Prvnich 48 hodin po krvacivé epizodé je oznacovano jako akutni faze. Princip I1éCby spociva
v okamzité aplikaci adekvatniho mnozstvi koagulacnich faktord, imobilizaci, chlazeni, kompresi
(vyjma m. iliopsoas) a elevaci postizené ¢asti téla. Tento rezim je v anglickém jazyce oznacovan
jako R-RICE (R = ,replacement of clotting factors”; R = ,,rest”; | = ,,ice’’; C = ,,compression”,
E = ,elevation”) (Lobet et al., 2014). Ekvivalent v ¢eském jazyce nese oznaéeni KOTE (K = klid;
O = obklad, studeny; T = tlakova banda?, nezaskrcovat; E = elevace) (K6hlerova & Cepelakova,
2017). V akutni fazi je kontraindikovano vyuziti terapii, které brzdi proces hemostazy — aplikace
tepla, masaze (Lobet et al., 2014).

Aplikace ledu je dle Lobet et al. (2014) povaZovana za prostifedek zmirfujici bolest diky
zpomaleni rychlosti vedeni nervu, zaroven dochdzi k redukci otoku tlumenim prozdnétlivé
odpovédi organismu a vasokonstrikci, kterd snizuje prokrveni. Nicméné stejni autofi uvadi, ze
tento postup vede ke zpomaleni hojeni pusobenim na makrofagy, kdy zabranuje uvolfiovani
inzulinu podobnému riastovému faktoru 1 (IGF-1). Lokalni chlazeni ma rovnéz u bézné populace
za nasledek naruseni hemostdzy, velmi pravdépodobny je tento efekt také u hemofilické
populace (Forsyth, Zourikian, Valentino, & Ivard, 2012). Forsyth et al. (2012) doporucuji aplikaci
pouze po zvazeni potencialnich rizik a benefitl individualné u kazdého pacienta, za cilenéjsi
opatreni proti bolesti a otoku povazuji farmakologické zajisténi hemostazy koagula¢nimi faktory,
kompresi a elevaci. Lobet et al. (2014) povaZuji aplikaci ledu pro redukci bolesti za
akceptovatelnou v pripadé kratkych prerusovanych intervalli, které dohromady nepresahuji
6 hodin. Atilla a GUney-Deniz (2019) a Lobet et al. (2014) ohranicuji trvani téchto intervald na
5-15 minut, pficemz by led nemél byt v pfimém kontaktu s k(iZi, aby nedoslo k jejimu poskozeni.
Wang a Ni (2021) spojuji aplikaci ledu po zranéni mékkych tkani se subjektivnim pocitem mensi
bolestivosti, ktery je vSak kratkodoby a z dlouhodobého hlediska nemusi byt docileno stejného
efektu. Pro tiSeni bolesti je u pacientu s hemofilii mozné vyuzit analgetik na bazi paracetamolu
a COX-2, silnéjsi analgetika by se méla poddavat pouze po konzultaci s hematologem (Kéhlerova
& Cepelakova, 2017).

Klid ve formé imobilizace ¢i eliminace zatéZze je doporucovan prvnich 48-72 hodin po
krvacivé epizodé, cilem je zabranit dalSimu krvaceni (Lobet et al., 2014). OkamZitd mobilizace
poranénych svalll navic mlzZe zvysit tvorbu jizev a narusit regeneraci svalovych vlaken
(Buckwalter, 1995). Vyuziti kompenzacnich pomtcek v podobé berli je doporuceno v pripadé
vyskytu hematomu na dolni koncetiné, ktery pro svou lokalizaci nelze Gc¢inné imobilizovat (Lobet
et al., 2014). P¥i krvaceni do m. iliopsoas Srivastava et al. (2020) nedoporucuje chzi o berlich,
aby kontrakci svalu nedoslo k exacerbaci bolesti a krvaceni, vtomto pripadé je doporucen
striktni klid na lGzku doplnény dle Medical and Scientific Advisory Committee (2015) o cévni

gymnastiku dolnich koncetin a aktivni pohyb nepostizené dolni koncetiny bez vyvolani bolesti.
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V navaznosti na ustupovani bolesti je zahajena fyzioterapie, ktera by méla probihat za
adekvatniho zajisténi koagulacnimi faktory (Srivastava et al., 2020). Terapie spociva v aplikaci
Setrného protahovani v mezich bolesti za u¢elem ovlivnit maturujici jizvu, zabranit fibréze svalu
a navratit pdvodni rozsah pohybu. DilezZité je taktéZz obnovit funkci postizeného svalu, jeho
snizeni svalové sily je totiZz spojeno se zvySenym rizikem opétovného krvaceni (Lobet et al.,
2014). Vhodné je zarazeni nejprve izometrického a nasledné koncentrického posilovaciho
cviceni (Lobet et al., 2014), dle tolerance pacienta lze vyuZit také techniky proprioceptivni
neuromuskuldrni facilitace a hydroterapii (Atilla & Gliney-Deniz 2019). Katzerova (2018)
doporucuje mickovou facilitaci pro zmirnéni otoku, bolesti a stimulaci receptori postizené
oblasti, dale aplikaci lymfotapingu s cilem podpofit vstiebani hematomu ¢i otoku (Obrazek 6).
Dle Hopper (2015) je vsak potreba dalsiho zkoumani vyuZziti kinesio tapingu pro vstrebani
hematomu u pacientd s hemofilii. Pfi rehabilitaci pacientl je rovnéz potfeba se zaméfit na
mozné nasledky krvaceni. Jmenovité mezi né patfi napfiklad vznik svalovych dysbalanci, Spatné

drZeni téla, pretéZovani a snizena flexibilita (Beeton et al., 2012).

Obrazek 6
Efekt aplikace kinesio tapingu v kombinaci s koagulacnimi fakotry na vstfebdni svalového

hematomu u pacienta s hemofilii (upraveno) (Hopper, 2015).

Pozndmka. Nahore 1. den pred (vlevo) a po (vpravo) aplikaci, dole 3. den pred (vlevo) a po (vpravo)

aplikaci.

Krvaceni do kloubt

Hemartros Ize dle klinickych manifestaci rozdélit na akutni, kdy dojde ke vstfebani
hematomu po jednordzovém zakrvaceni diky dobfe vedené substituci koagula¢nimi faktory

a rehabilitaci. Pokud se objevi rekurentni krvaceni do stejného kloubu, jedna se o subakutni
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hemartros. V tomto pfipadé nedojde k plnému zhojeni mékkych tkani v okoli kloubu, zaroven
jsou pfitomny pretrvavajici klinické znamky poskozeni kloubu (Lobet et al., 2014).

Vyvolavajicimi pri¢inami kloubniho krvaceni jsou nejcastéji pretizeni, podvrtnuti i
luxace kloubu, u tézké hemofilie vsak muZe dojit ke spontannimu vzniku (Hrdlickova et al., 2019).
Mezi projevy patfi nejprve ztuhly pohyb, pocit diskomfortu az bolesti v klidu i pfi pohybu.
Nasledné kloub otéka, je teplejsi a mlze dojit k zaervenani. Dochazi k omezeni rozsahu pohybu
(Brooks & Mulder, 2014; Hrdlickova et al., 2019), zaroven je koncetina drzena v antalgické pozici,
ktera snizuje intrakapsularni tlak v kloubu (Lobet et al., 2014). Pro loketni a kolenni kloub je
ulevovou polohou flexe, pro hlezenni kloub pak plantarni flexe. Tato ulevova drzeni mohou vést
k dalSim problémim v podobé zmén stereotypu chlize, omezeni rozsahu pohybu, bolesti
a pretéZovani jednotlivych ¢asti téla (Forsyth et al., 2020).

Princip 1éCby krvaceni do kloubu je obdobny postupu pfi krvaceni do svall. Rezim R-RICE
Srivastava et al. (2020) doporucuji navic doplnit o ochranu (protection) kloubu (PRICE). Smejkal
et al. (2017) uvadi, Ze je nutné dle rozsahu krvaceni kloub imobilizovat v Ulevové poloze pomoci
kompresniho ¢i elastického obinadla po dobu 1 dne, nasledné postupné rozcvi¢ovat a dalSich
4-5 dnu kloub plné nezatéZovat, aby nedochazelo k dalSimu poskozovani chrupavky. V ptipadé
postizeni kloubu dolni koncetiny Ize pro tento ucel vyuZit berle, jejich vyhodou je nasledna
moznost progresivniho zvySovani zatéze (Lobet et al., 2014). Nicméné je dle autord Stephensen
et al. (2018) vidy potfeba najit rovnovahu mezi znehybnénim a v€asnym zatézovanim kloubu
tak, aby doslo k zabranéni rozvoje dalSich komplikaci plynoucich z imobilizace a zaroven bylo
minimalizovano riziko opétovného zakrvaceni fragilni synovialni tkané. Stejni autofi vSak uvadi,
Ze dosud neni prozkouman optimalni zplsob a nacasovani opétovného zatéZovani kloubu di
svalu po krvacivé epizodé. Orientacnim kritériem vhodného postupu tak zlstava bolest
(Srivastava et al., 2020). Zaroven je vidy nutné sledovat symptomy, které by mohly znacit
znovuobjeveni krvaceni (Mulder et al., 2018).

Po opétovném dosaZeni hemostdazy, objektivnim a subjektivnim zlepSenim stavu kloubu
je terapie zamérena na znovuobnoveni kloubni pohyblivosti, navraceni pGvodni délky a sily
svall, dale na proprioceptivni a balanc¢ni cvi¢eni, reedukaci chlze a nacvik aktivit bézného
denniho Zivota. Rovnéz je mozné v této fazi zaradit Setrné manualni techniky a fyzikalni terapii
(Mulder et al., 2018).

Specifickou problematiku, pro obtiznéjsi kontrolu krvaceni, predstavuji pacienti
s inhibitorem. Tyto osoby by v ideadlnim ptipadé mély byt svéfeny do péce zkusSeného

fyzioterapeuta ve specializovanych pracovistich (Forsyth et al., 2020).
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3.5.3.4 Fyzioterapie mimo akutni stav

Osobdm s chronickou artropatii mize byt nabidnuta péce fyzioterapeuta. Vidy je vSak
tato Iécba indikovana po chirurgickém zakroku (Lobet et al., 2014). Hlavnim cilem fyzioterapie
u pacientll s hemofilii mimo akutni stavy, je udrieni ¢i obnoveni fyziologickych funkci
pohybového apardtu. Obecné je u pacientd s hemofilii potfeba volit vhodné techniky
rehabilitace, které nezvysuji riziko krvaceni. Nutné je Setrné zachdazeni, stanoveni limitl cviceni,
postupnd progrese a respektovani subjektivnich pocitl pacienta. Zaroven je v pripadé
ocekavané intenzivni rehabilitace nezbytna spoluprace s hematologem, ktery zajisti adekvatni
substituci koagulacnimi faktory (Salaj & Muzicek, 2019).

Castou chronickou komplikaci hemofilie je rozvoj hemofilické artropatie (Srivastava et al.,
2020). Tento stav je doprovazen omezenim rozsahu pohybu, svalovou atrofii, kontrakturami
(Atilla & Guney-Deniz, 2019), bolesti, snizenim propriocepce (Hanley et al., 2017), zvySenym
rizikem pada (Fearn et al., 2010) a osteopordzou (Canaro et al., 2015). Rada dalsich symptom0
akutniho krvaceni do kloubu a artropatie se navzajem prekryva (Obrazek 7) (Forsyth et al., 2020).
Pfi rozvinuté hemofilické artropatii se mlizeme setkat s charakteristickym drzenim téla, které
odpovida ulevovym polohdam pfi akutnim krvaceni do kloub ¢i svall (Forsyth et al., 2020) a se
zménou stereotypu chlize. Chlize pacientll s hemofilickou artropatii se vyznacuje sniZzenou
rychlosti, kratsi délkou kroku, mensim funkénim rozsahem pohybu v kycelnich a hlezennich

kloubech ve srovnani se zdravou populaci (Putz et al., 2020).

Obrazek 7

Symptomy akutniho krvdceni do kloubu a hemofilické artropatie (Forsyth et al., 2020).
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Fyzioterapie predstavuje jeden zefektivnich prostfedkl k ovlivnéni hemofilické
artropatie, coZ prokazala metaanalyza autor(i Pacheco-Serrano, Lucena-Antéona a Moral-Munoz
(2021), kterd hodnotila vliv rlznych fyzioterapeutickych intervenci na bolest, svalovou silu,
obvody svall, rozsah pohybu, stav kloubu a kvalitu Zivota u pacientli s hemofilickou atropatii.

Vyrazné zlepsSeni vsech téchto aspektl bylo pozorovano ve skupiné, kterd provadéla
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terapeuticka cviceni. Ovlivnéni bolesti, kvality Zivota, svalovych obvodu a subjektivniho vnimani
zdravotniho stavu, bylo dosazeno taktéZ manualni terapii a domdacim cvi¢ebnim programem
(Pacheco-Serrano et al., 2021).

Hlavnim cilem u pacientl hemofilickou artropatii je zlepseni kloubni stability, ¢ehoZ Ize
dosahnout kombinaci odporového a koordinacniho cviceni s vytrvalostnim tréninkem. Rovnéz je
prokazano, Ze takto sestavena terapie snizuje riziko Urazu, padu a krvaceni (Stromer et al., 2021).
V rdmci terapie je doporuceno u osob s hemofilii vyuzit taktéz specificka terapeutickd cviceni

a techniky, mezi které patfi:

e Balancni cviceni pro prevenci padu.

e Cviceni zamérenad na zvySovani svalové sily, kdy bezpecnéjsi variantu posilovani
pro pacienty s poskozenymi klouby predstavuji izometrické cviky. Zakladnim
pravidlem je vidy postup od izometrickych cviceni ke koncentrickym
s postupnym navysovanim zatéze (Forsyth et al., 2020). Excentrické silové prvky
Ize dle Calatayud et al. (2021) provadét za dostatecného zajisténi koagulacnimi
faktory. Soucasné je potreba opatrny pfistup, a to zejména pfti prvnim zarazeni
excentrické zatéze (Calatayud et al., 2021). Tento typ cviceni je dokonce spojen
s vétsi efektivitou v porovnani s koncentrickym cvicenim o stejné zatézi.
Zaroven rozSifuje moznosti kinezioterapie, napfiklad ve smyslu pfipravy na
provadéni kazdodennich aktivit, béhem kterych dochazi k vyraznému plsobeni
excentrickych sil (sestup ze schodi, chlze z kopce) ¢i z pohledu prevence
poskozeni pfi sportovnich aktivitach zahrnujicich nahla zpomaleni.

e QOpatrné provadény staticky strecink a dlahovani s postupnou ¢asovou progresi
v noseni. Aktivni protahovani by mélo byt preferovano jakozto bezpecnéjsi
varianta.

e Setrné mé&kké a mobilizaéni techniky, u pacientd s hemofilii neni vhodné
pouzivat vysokorychlostni manipulace a mobilizace (Forsyth et al., 2020).

e Hydrokinezioterapie, jez umoZfuje asistovand ¢i rezistovana cviceni
(Guodemar-Pérez et al., 2018). Vyhodné je vyuziti zejména u pacientl s jiz
poskozenym pohybovym aparatem, nebot fyzikalni vlastnosti vody umozriuji
nadlehcovani artropatickych kloubl (Guodemar-Pérez et al., 2018; Lobet et al.,
2014). Cviceni ve vodnim prostredi rovnéz efektivnéji snizuje bolest pohybového
aparatu nez cviceni provadéna na sousi (Stromer et al., 2021).

e Relaxacni techniky, mentalni trénink a proprioceptivni neuromuskuldrni

facilitace, které lIze vyuZit pro zlepseni vnimani téla (Stromer et al., 2021).
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Fyzioterapie zamérena na korekci drzeni téla a chlize je kvili poskozeni vétsiho mnozstvi
kloub(, kontrakturdam mékkych tkani a snaze téla dosahnout co nejefektivnéjsiho zplsobu chize
znacné limitovana. V takovém pripadé by pokus o napravu (napf. dosaZeni neutralniho
postaveni kycelniho kloubu ¢i Gderu paty pfi chlizi) mohl naopak zpUsobit dalsi zatéZovani
kloubl ¢i mékkych tkani a nasledny vznik terénu, ve kterém snaze dochazi ke krvaceni.
Intervence by tak méla byt zaméfena na kompenzaci funkéni ztraty, zlepSeni funkce a sily
v dostupném a bezbolestném rozsahu pohybu, spolu se soucasnou prevenci ztraty dalSiho
rozsahu pohybu (Forsyth et al., 2020). Nacvik chlze by mél byt sméfovan k prodlouzeni délky
kroku a k plnému vyuZiti dostupného rozsahu pohybu, toho Ize dosahnout napfiklad zamérenim
na konecné pozice kloubu s odporem 50-60 % opakovaciho maxima (RM = ,,repetition
maximum®‘) pfi submaximalnim poctu opakovani (Putz et al., 2020). Mohamed a Sherief (2015)
doporucuji pro zlepseni parametr chlize a stability vyuZiti béZzeckého trenaZeru. Vyhodné je
také vyuziti k nacviku chiize vodniho prostredi (Buzard & Beeton, 2000). V chronickych stadiich
je Casté rovnéZz pouzivani kompenzacnich pomicek k chzi. Pfi kloubni nestabilité nebo
deformité Ize vyuzit fixacnich ¢i korekénich dlah a ortéz. Dalsi moznost predstavuji viozky do bot
a specidlné navrzend ortopedicka obuv, ty jsou pouzivany zejména v konecném stadiu artropatie
kotniku (Lobet et al., 2014).

Pro zasobu konkrétnich cvikd odkazuji na publikaci WHF ,,Cvi¢eni pro pacienty
s hemofilii“ (dostupnd v tisténé i online verzi), kterd byla pfelozena Ceskym svazem hemofilikd.
Déle na online publikaci ,,Physiotherapy for People with Haemophilia“ z roku 2019 od autor(
Lobet a Lambert. Multimedidlné zprostfedkované cvieni pro osoby s hemofilii je rovnéz

dostupné na webové strance Talkingloints®.

3.5.3.5 Vhodnd fyzickd aktivita

Osoby s hemofilii byly kvili charakteru onemocnéni dlouhou dobu odrazovany od
fyzické aktivity (Putz, Klinger, Male, & Pabinger, 2021). PrGlom v rozvinutych zemich nastal po
roce 1970 v souvislosti se zavedenim substitu¢ni Ié¢by jako standardniho terapeutického rezimu.
Dnes je naopak pacientlim doporucovano provadéni malo rizikovych pohybovych aktivit (Lobet
et al.,, 2020). Nicméné stale plati, Ze se rada pacientl témto aktivitam vyhyba, za Gcelem
minimalizovat riziko krvaceni i exacerbaci bolesti. Pacienti s hemofilii jsou tak vice ohroZeni
nadvahou ¢i obezitou, Ubytkem svalové hmoty, snizenim tolerance zatéze a poklesem kostni
minerdlni hustoty. VSechny tyto aspekty lze cilené ovlivnit télesnym cvicenim. Mezi dalsi
benefity patti pozitivni vliv na aktualni poskozeni pohybového aparatu a psychosocidlni stranku

Zivota pacient(, celkové zlepseni kvality Zivota, preventivni plsobeni proti padlim a civiliza¢nim
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chorobam (Lobet et al., 2020) a napomahani k udrzeni optimalni télesné hmotnosti (Negrier et
al., 2013). Dle Goto, Takedani, Yokota a Haga (2016) mnoho studii prokazalo prospésny vliv
pohybové aktivity na efektivitu IéCby a prevenci krvaceni u pacientli s hemofilii. Pro pozitivni
pfinos je nutné u pacientl 18—64 let provadét celkové 150 minut stfedni ¢i 75 minut intenzivni
(pfipadné kombinace obou variant) aerobni aktivity za tyden, ktera by méla obecné trvat
nejméné 15-20 minut (Anderson & Forsyth, 2017). Vhodné je také zatazeni silového tréninku
(frekvence nejméné 2x/tyden) s dostateénym odporem stimulujici svalovy anabolismus (Lobet,
Lambert, & Hermans, 2016), zaméfen by mél byt zejména na velké svalové skupiny (World
Health Organization, 2010). Osobam 5-17 let je doporuceno provozovani stfedni ¢i intenzivni
aktivity 60 minut/den (Lobet et al., 2020).

Cilem fyzioterapeuta by méla byt motivace pacienta a pomoc pti vybéru vhodné fyzické
aktivity (Putz et al.,, 2021). Nejprve je nutné odhalit potencidlni bariéry — strach z krvaceni
a zvladani jeho nasledk(, nizkd adherence a nedostatek motivace pramenici z individuality
pacienta a jeho socidlniho prostredi, existujici komorbidity, nedostatek informaci o moznostech
a bezpecnosti aktivit. KliCovy je rovnéZ vybér s ohledem na preference pacienta (Lobet et al.,
2020). Lobet et al. (2020) pro podporu adherence pacienta a behavioralni zmény doporucuji
vizualizaci cile, stanoveni planu pro dosaZeni spolu s vytvorenim jeho fyzické podoby, kterd bude
dostupnd na denni bazi, napfiklad prostfednictvim vyvéseni na viditelném misté. Goto et al.
(2014) vyzdvihuji vyznam self-monitoringu, ke kterému Ize vyuzit napfiklad mobilnich aplikaci ¢i
denikl,, do kterych si pacient zaznamenava krvacivé epizody, aplikaci koagulaénich faktor(
a provadéni fyzické aktivity (Lobet et al, 2020). Motivaci je taktéz vzajemné sdileni Gspéchl mezi
pacienty.

Na zakladé statistik vychazejicich z béZzné populace, bylo pro informativni ucely
vytvoreno hodnoceni aktivit podle jejich bezpecnosti pro osoby s hemofilii. Podrobny seznam
aktivit s jejich popisem, ktery obsahuje rovnéz informace o moZnych rizicich a bezpecnostnich
opatrenich, je dostupny v fadé publikaci, napfiklad v ,,Playing It Safe — Bleeding Disorders, Sports
and Exercise’ vydané v roce 2017 Narodni nadaci pro hemofilii (NHF — ,,National Hemophilia
Foundation®). V této praci budou uvedeny pouze stupné hodnoceni s konkrétnim prikladem

aktivity:

e Stupen 1 —mdlo rizikova aktivita, napriklad Tai Chi.
e Stupen 1,5 — malo aZ stfedné rizikova aktivita, napfiklad veslovani.
e Stupen 2 — stfedné rizikova aktivita, napfiklad béh.
e Stupen 2,5 — stfedné aZ vysoce rizikova aktivita, napriklad lyZovani.

e Stupen 3 —vysoce rizikova aktivita, napriklad rugby.
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Riziko ucasti na konkrétni cinnosti se vZdy odviji od pfistupu pacienta, spravnosti
technického provedeni (Anderson & Forsyth, 2017) a aktudlnim stupni postiZzeni pohybového
aparatu (Martin et al., 2020).

Pfed samotnou aktivitou je potfeba provést vysetreni pohybového aparatu, dosdhnout
dobré fyzické kondice, obezndmit pacienta s riziky, proskolit o pfiznacich a prvni pomoci
v pripadé nahlého vzniku krvaceni (Goto, Miwa, Takedani, Yokota, & Haga, 2016) a eventualné
vybavit ortotickymi pomuckami (Lobet et al., 2020), mezi které lze zahrnout napfiklad gelové
vlozky do bot, ortézy na kolenni ¢i hlezenni kloub (Forsyth et al., 2011). Nutné je taktéz, po
konzultaci s oSetfujicim hematologem, individuadlné upravit davku koagulaénich faktor(
s ohledem na stupen rizika aktivity a terapeuticky rezim pacienta. V pfipadé ,,on demand*
terapie pfi provozovani télesné aktivity o stupni rizika 1,5 a vyssiho, je vhodné tésné pred
aktivitou podat preventivni ddvku koncentratu 20-30 IU na 1 kg télesné hmotnosti. Pfi
pravidelné profylaxi by mélo byt podani koncentratu synchronizovano se sportovnimi aktivitami
tak, aby bylo dosazeno co nejvyssi hladiny faktoru, pficemz pro sportovni aktivity do stupné
rizika 2 je bezpe€na hladina faktoru nad 12 %. Osobdm se stfedné tézkou ¢i téZzkou formou
hemofilie pak nejsou doporuceny sportovni aktivity se stupném rizika 2,5-3 (Blatny & Kéhlerova,
2018).

PfestoZe je pravidelnd fyzickd aktivita osobam s hemofilii doporucovana, je jejich
adherence k terapii mala. Hlavnimi dlivody jsou logistické (naptiklad vzdalenost zdravotnického
zafizeni, disabilita pacientll) a psychologické problémy (naptiklad nedostatek motivace).
V souvislosti s rozvojem modernich technologii (Boccalandro, Dallari, & Mannucci, 2019)
a udalostmi souvisejicimi s pandemii COVID-19 doslo k hojnéjsSimu vyuzivani telemediciny
(Flannery et al., 2021), kterou lze definovat jako poutziti technologii k poskytovani a podpofe
zdravotni péce na dalku (O’Donovan et al., 2020). V dnesni dobé se telemedicina stava
vyhledavanou mozZnosti pro poskytovani integrované péce pacientim s chronickym
onemocnénim (Qian, Lam, Lam, Li, & Cheung, 2019). K tomu telemedicina vyuZiva rliznych
virtudlnich nastrojd, diky kterym neni potfeba pfimy fyzicky kontakt mezi pacientem
a zdravotnikem. Tyto prostfedky zahrnuji vzdalené sledovani, edukaci a poradenstvi. VyuZivany
jsou napfiklad videokonference, mobilni aplikace a nositelné senzory. Do budoucna jsou rovnéz
slibné videohry vyvinuté pro rehabilitacni ¢i vzdélavaci ucely tzv. ,,exergames’ ¢i ,,serious
games’ (Boccalandro et al., 2019).

Nedavné studie ukazaly, Ze mobilni aplikace, které shromazduji data prostfednictvim
mobilnich ¢i nositelnych zatizeni, maji potencial optimalizovat péci o lidi s hemofilii (Zapotocka
et al., 2022). Dnes existuji pro pacienty s hemofilii specidlni mobilni aplikace, které umoznuiji

sledovani informaci o aplikaci koagulacnich faktord, vyskytu krvacivych epizod a vyskytu bolesti.
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Tyto aplikace jsou vétsinou vytvareny farmaceutickym prdmyslem (Boccalandro et al., 2019)
a nevyhodou nékterych z nich je jejich ndvaznost na specificky lécebny preparat (Zapotocka et
al., 2022). V soucasnosti je v Ceské republice pro vyse zminéné ucely nejvice vyuzivand aplikace
Florio HAEMO, zahrnujici mobilni aplikaci pro pacienty a webovy fidici panel pro zdravotnicky
persondl. Mezi funkce Florio HAEMO patfi sledovani aplikace koagulaénich faktor(, krvacivych
epizod, bolesti, fyzické aktivity a dusevniho prospivani. Navic je prostfednictvim aplikace mozné
nahrat fotografie ¢asti téla postizené bolesti/krvacenim/poranénim, ziskat informace a pokladat
dotazy souvisejici s krvacenim. Pro zlepSeni sledovani pohybové aktivity obsahuje také moznost
ziskavat data z nositelného zafizeni. Aplikace rovnéZ ukazuje hladiny koagulaénich faktor(
konkrétniho pacienta v redlném c¢ase na zakladé individualné vysetfrené farmakokinetiky, coz
umoziuje bezpecénéjsi vykonavani pohybové aktivity. Florio HAEMO existuje také v détské verzi

(Zapotocka et al., 2022).

3.5.3.6 FyzikdlIni terapie

Fyzikalni terapie predstavuje nedilnou soucast komplexni péce o pohybovy aparat osob
s hemofilii, ktera se v ramci lé¢ebné rehabilitace pouziva v kombinaci s kinezioterapii a/nebo
ergoterapii. Druh fyzikalni terapie by mél byt cilené vybran na zdkladé momentalnich klinickych
obtizi a pozadovaného ucinku. Mezi obecné ucinky fyzikalni terapie patfi analgeticky,
antiedematdzni, disperzni, myorelaxacni, myostimulacni, trofotropni a odkladny. Zaroven by
volba druhu fyzikalni terapie méla respektovat aktudlni stadium poruchy pohybové aparatu
(Podébradsky & Podébradska, 2009).

MozZnosti fyzikalni terapie u pacientl s hemofilii jsou charakterem onemocnéni ponékud
limitovany. Hemoragické diatézy, tedy i hemofilie, dokonce v minulosti pfedstavovaly obecnou
kontraindikaci pro aplikaci fyzikalni terapie s vyjimkou negativni termoterapie (Podébradsky
& Podébradska, 2009). V soucasnosti vSak neni vSechna odborna literatura fyzikalni terapie
aktualizovéna s ohledem na aktudini moderni zpGsob |é¢by téchto pacientd. Pfitom autorky
Buzzard a Beeton (2000) jiz v roce 2000 popsali moznosti aplikace terapeutického ultrazvuku
k urychleni hojeni po krvacivé epizodé u pacientl s hemofilii. Taktéz dalsi publikace zabyvajici se
pfimo problematikou hemofilie, doporucuji na zadkladé aktudlniho stavu hemokoagulace
a pozadovaného ucinku také pouzivani dalSich druhl fyzikdlni terapie (Beeton et al., 2012;
El-Shamy & Abdelaal, 2018; Stephensen et al., 2018; Stromer et al., 2021; Watson, 2002).
Nicméné je vidy na misté obezfetny postup a v pripadé poufZiti procedur stimulujicich krevni
obéh v mistech s aktivnim ¢i potencialnim krvacenim tkani také zajisténi koagula¢nimi faktory

(Stromer et al., 2021). Nutné je také prizplUsobeni jednotlivych parametr( fyzikalni terapie
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aktudlnimu stavu pohybového aparatu. U akutnich stav( jsou aplikovany procedury mensi
intenzity, po krats$i dobu a Castéji. Postupné s prechodem do chronického stadia se intenzita
a/nebo aplikaéni doba zvysSuje, naopak frekvence procedur klesa (Podébradsky & Podébradska,
2009).

Z elektroterapie je u pacientl diky svému analgetickému efektu pouZivana transkutanni
elektroneurostimulace (TENS), a to hlavné po krvacivé epizodé ¢i u chronické bolesti
pohybového aparatu (Stromer et al.,, 2021). Obecny ucinek téchto proudl je vysvétlovan
nejcastéji fungovanim na principu vratkové teorie bolesti ¢i endogennim mechanismu regulace
bolesti. Podle vratkové teorie bolesti vede selektivni stimulace silnych vldken typu AB impulzy
o maximalni délce do 70 us (Konecny, Vyskotova, Kolarova, OIsak, & Krejstlova, 2019) a frekvenci
kolem 100 Hz v intenzité nadprahové senzitivni (Podébradsky & Podébradskd, 2009) k zabrané
prenosu bolesti nocioceptivnimi vlakny typu Ad a C. Naopak pfi selektivni stimulaci nervovych
vldken typu C intenzitou nadprahové senzitivni az podprahové algickou pomoci impulzi kolem
100 us o frekvenci nizsi nez 10 Hz, dochazi ke zvysené tvorbé endorfin(, coz je princip Gc¢inku
endorfinové teorie tlumeni bolesti (Konecny et al., 2019; Podébradsky & Podébradska, 2009).
Galvanicky proud je vyuzivan pro lokalni iontoforetické vpravovani farmak, zejména
nesteroidnich antirevmatik. BEhem této terapie dochazi ke stimulaci krevniho obéhu a zaroven
Podébradsky & Podébradska, 2009). U posttraumatickych stavd je galvanoterapie indikovana
pro tlumeni bolesti a eutonizaci kapilarniho recisté, ke které dochazi bez mechanického drazdéni
postizeni lokality. Hypalgezie lze u galvanického proudu dosahnout prostrednictvim
anelektrotonu transregionalni aplikaci s umisténim anody do mista bolesti. Metodou volby je
rovnéz hydrogalvan, ktery kombinuje pfi aplikaci v hypotermni vodé ucinky galvanického proudu
a kryoterapie (Podébradsky & Podébradska, 2009). Dalsi proudy s analgetickymi ucinky
predstavuji Trabertovy proudy a diadynamické proudy (Stromer et al., 2021) — zejména
frekvencné a amplitudové modulovany proud stfidajici se v dlouhé periodé DD-LP (Podébradsky
& Podébradska, 2009). Trabertovy proudy vyuZivaji princip teorie periferniho kédu, kdy skrze
vybaveni konstantni frekvence 143 Hz v zadnich vétvich smiSeného spindlniho nervu dochazi
k tlumeni prenosu nocioceptivni informace (Podébradsky & Podébradska, 2009). DD-LP pfi
intenzité prahové c¢i nadprahové senzitivni funguje na principu vratkové teorie bolesti.
Stredofrekvencni proudy jsou vyuZivany pro tlumeni bolesti, urychleni resorpce hematomu di
otoku (Stromer et al., 2021), vyhodou téchto proudu je vétsi hloubka ucinku (sniZzeni impedance
kGize), kterd je vSak vykoupena nulovym trofotropnim UGcinkem. Léfebnym parametrem
v pripadé téchto proudu je frekvence obalové krivky (Amplitude Modulation Parameter, AMF),

od které se odvijeji poZzadované ucinky. K aktivaci svalové mikropumpy pro urychleni resorpce
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hematomu ¢i otoku je nutnda modulace skokem (contour 1 %) v kratkych periodach (1 s)
a frekvenéni modulace 50-100 Hz. Analgetického efektu je v pfipadé stredofrekvencnich proud
dosahovano pfi AMF 100 Hz (Rampazo & Liebano, 2022). Nékteré elektrické proudy maji také
drazdivy ucinek, ktery se projevuje motorickou reakci svalu v podobé izolovaného zaskubu di
tetanického stahu (Konecny et al., 2019). Tento Uc¢inek je u pacientl s hemofilii vyuZivan
zejména k elektrogymnastice (Stromer et al., 2021), jejiz terapeutické efekty spocivaji v posileni
svall ke zlepSeni stabilizace kloubU, Upravé timingu svall ve stereotypu pohybu, prevenci vzniku
a rozvoji svalové atrofie, ovlivnéni proprioceptivni aferentace u pourazovych a pooperacnich
stavll (Konecny et al., 2019). Z nizkofrekvencnich proud( lze vyuZit naptiklad diadynamicky
proud typu ,,rythme syncopé’ nebo Faradicky proud. Nicméné jsou tyto proudy pacientem
vnimany jako nepfijemné. Subjektivné nejpfijemnéjSim proudem je TENSs,rse jehoZ nevyhodou
je vsak sinusovy tvar obalové kfivky, ktery zplsobuje okamZity pokles intenzity poté, co nabor
motorickych jednotek dosdhne maxima. Jako vyhodny se jevi NMES, ktery vyuZiva
lichobéznikovou modulaci umoznujici nastaveni doby platd, ndbéiné a sestupné hrany, coz
dovoluje kontrolu doby kontrakce a relaxace svalu. V oblasti stfedofrekvencénich proudd se pro
elektrogymnastiku pouzivaji nosné frekvence mezi 2500—12 000 Hz s frekvenéni modulaci 50 Hz
konstantnich ¢i 30—60 Hz pro zabranu adaptace svalovych vldken. Kotzovy proudy (harmonicka
sinusoida) a Ruska stimulace (burst modulace) vyuZivaji nosné frekvence 2500 Hz a konstantni
frekvencéni modulace 50 Hz (Podébradsky & Podébradska, 2009).

Terapeuticky ultrazvuk a laseroterapie predstavuji dal$i z moZnosti terapie u pacientd
s hemofilii. Oba druhy fyzikalni terapie jsou doporucovany jako doplrikova lé¢ba u akutnich
a chronickych stadii hemartrézy (Morgan, 2018; Ravanbod, Torkaman, & Esteki, 2013). Dle
Beyer, Ingerslev a Sgrensen (2010) lze vyuZiti terapeutického ultrazvuku také v pripadé
svalového hematomu. Ultrazvuk je vzhledem k jeho disperznimu ucinku ve vySe zminénych
pfipadech vyuzivan pro redukci otoku. Kazda extravazalni tekutina totiz predstavuje formu gelu,
jenz ma tixotropni vlastnosti (Podébradsky & Podébradska, 2009). Atermicky ultrazvuk vede
mikromasazi ke zkapalnéni (Konecny et al.,, 2019) a nasledné fibrinolyze hematomu, ¢imz
umozZiuje jeho snazsi vstfebani (Kaya, 2017). Guodemar-Pérez et al. (2018) doporucuji za
ucelem vstfebani hematomu aplikaci pulzniho ultrazvuku o frekvenci 1 MHz a intenzité 0,5 az
2,5 W/cm? a zdroveri uvadi, Ze u&innost ultrazvuku lze zvysit ultrasonoforézou pfipravk(
s protizanétlivymi a antiedematdznimi ucinky. Laseroterapie rovnéz vede ke sniZeni tvorby
edému a zanétu (Morgan, 2018), navic ma Ucinek analgeticky a biostimulacni (Cotler, 2015). Jako
ucinny se pro tyto ucely jevi nizkovykonny laser (10-500 mW) (Cotler, 2015) s frekvenci 700 Hz
poustény po dobu 11 minut (Morgan, 2018).
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Zlepseni klinickych priznakd a kvality Zivota pacientll s hemofilickou artropatii Ize
dosahnout taktéZz pomoci pulzni nizkofrekvencni magnoterapie, jejiz ucinek spociva ve snizeni
otoku a s tim souvisejicim snizenim bolesti a krepitu, se sou¢asnym zvétSenim rozsahu pohybu
v postizeném kloubu a zlepsenim charakteru chize. Tyto Ucinky jsou podminény zejména
protizanétlivym ucinkem pulzni nizkofrekvenéni magnetoterapie (Khami et al., 2020). Khami et
al. (2020) dosahli téchto vysledkl aplikaci pulzni nizkofrekvenéni magnetoterapie o frekvenci
2 Hz a intenzité 25 Gauss (2,5 mT) po dobu 20 minut s usmérnénym sinusovym tvarem impulzu
a naslednou zménou parametrl na frekvenci 70 Hz, intenzitu 30 Gauss (3 mT) a obdelnikovy tvar
impulzu.

Kryoterapie je vyuzivana v ramci rezimu R-RICE (Lobet et al., 2014), eventudlné PRICE

jako soucast akutniho zvladani krvacivé epizody (Srivastava el al., 2020).
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4 KAZUISTIKA PACIENTA

Vysetfeni bylo provedeno dne 18. 3. 2022. Pacient podepsal informovany souhlas

o uverejnéni zjisténych informaci a pofizeni videozaznamu, ktery je soucasti pfilohy.

Pohlavi: muz
Vék: 44 let

Dominantni horni koncetina: leva

4.1 Anamnéza

NynéjSi onemocnéni:

V breznu 2021 doslo po havarii na kolobéZce (pro nepfizplsobeni jizdy terénu) k trazu
a naslednému rozvoji otoku na levém kolennim kloubu, ktery je po implantaci totalni
endoprotézy v roce 2005. Mechanismus Urazu pacient popisuje jako nasilné ohnuti kolene do
flexe a naraz kovové komponenty kolobézky do podkolenni jamky. Jiz pfed Urazem byla flexe
obou kolennich kloubl znacéné limitovana. Po Urazu nasledovala samolécba koagulacnimi
faktory — pacient nekontaktoval osSettujiciho hematologa a ortopeda. Po tydnu od Urazu se otok
vstrebal. V souvislosti s Urazem se zacala vyskytovat obcasna pichava bolest na vnitfni strané
kolenniho kloubu (vizudlni analogova skala 3/10, bez uZivani analgetik), zejména pfi chizi
z kopce a ze schodu. Déle pocit nestability a zatuhnuti levého kolenniho kloubu, zejména rano
po probuzeni a delsi dobé klidu. S pohybem se ztuhlost kloubu zlep3Suje. Pro pretrvavajici obtize
byl proveden kontrolni RTG snimek postiZzené lokality, dle ndlezu TEP bez zna¢ného uvolnéni.
Nasledné pacient v noru 2022 podstoupil rehabilitaci, ktera zahrnovala individualni [é¢ebnou
télesnou vychovu, hydroterapii, elektrogymnastiku na m. vastus medialis a fototerapii.
Subjektivné je po rehabilitaci levy kolenni kloub stabilnéjsi. Pacienta obtize vyraznéji nelimituji
v provadéni béznych dennich ¢innosti.

Osobni anamnéza:

Tézka forma hemofilie A diagnostikovana v 1 roce (v souvislosti s krvacenim, které se
objevovalo pti zacatcich chize), vlastni hladina FVIII 0,6 %, inhibitor dosud neprokdzan. Mezi
dosud krvacenim zasaZené lokality pohybového aparatu patfi loketni, kolenni a hlezenni klouby,
pricemzZ nejcastéjsi vyskyt krvaceni pacient udava zejména v loketnich a kolennich kloubech

vlevo. Krvacivé epizody se vyskytovaly spontanné i vazané na Uraz. V souvislosti s pfechodem na
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profylaktickou Iécbu doslo ke zmenseni frekvence spontanniho krvaceni. Nyni pfevazuji krvaceni

spojena s Urazy pfi vykonavani rizikovych aktivit. Hemofilicka polyarthropatie:

. TEP levého kolenniho kloubu 6/2005,

° TEP pravého kolenniho kloubu 2/2010,

. déza pravého talokruralniho kloubu 11/2004 s naslednou redézou pro instabilitu
5/2015,

° TEP pravého loketniho kloubu 2/2018,

. TEP levého loketniho kloubu 1/2020 s pooperacni parézou n. ulnaris a n. radialis,
3/2020 revize TEP levého loketniho kloubu pro frakturu olekranu — exstirpace
olekranu, reinzerce m. triceps brachii, nyni s plnou motorickou Upravou

° vSechny ortopedické vykony vedly ke subjektivnimu zlepseni obtizi.

Stfedné tézké astma bronchiale, hypertenze a hypercholesterolemie na medikaci,
nefriticky syndrom v dlouhodobé remisi.

Rodinna anamnéza: bratr matky mél hemofilii (matka nevysSetfena), v soucasnosti se
hemofilie v rodiné nevyskytuje.

Pracovni anamnéza: plny invalidni dlichod, prace s pocitacem.

Sportovni anamnéza: pravidelné od brezna do fijna minimalné 1X tydné jezdi na
kolobézce, kondi¢né do 10 km, béhem vyletu az 40 km. Rekreacni rybareni. Sportovni aktivity se

synem — fotbal. Hodnoceni stupné rizika pohybovych aktivit dle Blatného a Kéhlerové (2018):

° Jizda na kolobéZce: stupen rizika pro tuto aktivitu neni urcen. Za Géelem zhodnoceni
byla vybrana cyklistika jako podobna aktivita, kdy silni¢ni je hodnocena stupni
1,5-3 a horska stupném 2,5.

. Rybafeni: stuperi 1-2.

. Fotbal: stupen 2-3.

Socialni anamnéza: rodinny dim — 14 schodu.

Alergicka anamnéza: prach, pyl.

Farmakologicka anamnéza: do roku 2010 ,,on demand” terapie, od roku 2010 na tercialni
profylaxi Fanhdi intravendzné 2000 Ul 3/tyden. Faktory si pacient aplikuje sam, léCebny rezim
nastaveny hematologem dodrzuje. V pfipadé Urazu Ci pred ocekavanou velkou télesnou zatézi
aplikuje faktory kazdych 36 hodin. Piramil, Symbicort, Rosucard, Berodual pfi obtiZich.

Abuzus: stopkurak od 12/2011, alkohol pfilezitostné.
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Pfedchozi rehabilitace: opakované rehabilitace po Urazech, krvdacivych epizodach
a operacich pohybového aparatu, drive pravidelna lazeriska |écba 1X/rok. Posledni rehabilitace
pro pocit nestability, ztuhlosti a ob¢asné bolesti levého kolenniho kloubu ukonéena 2/2022,
subjektivné vedla ke zlepseni obtizi. V Centru komplexni péce v Ostravé ma k dispozici
motodlahu, kterou si pUjcuje.

Ortopedické pomicky, kompenzacni pomticky: ortéza na loketni klouby pfi manipulaci
s tézkymi predméty — doporuceni ortopeda. Individualné zhotovené ortopedické vlozky do bot

— subjektivné pacient udava pocit vétsi jistoty pti chlzi.

Shrnuti: Pacient s téZkou formou hemofilie A s vyraznym postizenim pohybového aparatu.
V soucasné dobé jsou krvaceni zplsobena Urazy pfi vykonavani rizikovych aktivit. Problematicky

je pro pacienta zejména levy kolenni kloub.

4.2 Vyhodnoceni HAL dotazniku

Vyplnény dotaznik se nachazi v pfiloze této bakalarské prace, byl vyplnén 10. 3. 2022.
Celkové skore: 86,3 bodu ze 100.

Skore v jednotlivych kategoriich:

Kategorie DosazZeny pocet bodl Maximalni mozny pocet bod(
Lehdni/sezeni/kleceni/stani 65 100
Funkce nohou 80 100
Funkce pazi 100 100
Pouziti dopravnich prostredkd 66,7 100
Hygiena a oblékani 100 100
Prace v domacnosti 100 100
Volnocasové aktivity a sport 100 100

Komentar k problémovym aktivitam:

Subjektivné:

. Kleéeni/drepéni — kvali limitovanému rozsahu v kolennich kloubech a v pravém

hlezennim kloubu. Kleceni je navic bolestivé.
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° Chlze ze schodl, chlize do schodll — limitovana rozsahem pohybu v kolennich
kloubech a v pravém hlezennim kloubu. PF¥i chlizi ze schodl bolest na vnitfni strané
levého kolenniho kloubu, ¢ini pacientovi vétsi obtize.

. Béh, skdkani — vyuziva pouze pfi pohybovych aktivitach se synem, subjektivné ¢ini
obtize nepohyblivy pravy hlezenni kloub.

. Jizda na kole — neni moznd pro nedostatecny rozsah pohybu v kolennich kloubech.

° Tanec — pacient netancuje.
4.3 Cilené vysetreni

Funkéné-lokomocni status

Vysetreni bylo zaméreno zejména na aktivity, které pacient v dotazniku oznacil jako
problémové.

Diep

Pacient svede podrep. Provedeni diepu je omezeno snizenym rozsahem pohybu
v kolennich a hlezennich kloubech, kompenzacné je provadéna vyraznd flexe trupu
s predpazenim.

Chaze

Vysetfeni bylo limitovano chlzi na kratkou vzdalenost, ztohoto dlvodu proveden
zpomaleny videozaznam, z kterého jsou patrné nasledujici zavéry: rytmicka, kolébava, o Sirsi
bazi. Pfi stojné fazi levé dolni koncetiny vétsi ndklon trupu vlevo. Béhem Svihové faze
a nasledného pocatecniho kontaktu levé dolni koncetiny dochazi k valgotizaci kolene. Omezeny
rozsah v hlezennich kloubech pfi Svihové fazi kompenzovan mechanismem, ktery je podobny
cirkumdukci. Chlze s minimalnim souhybem hornich koncetin, loketni klouby v semiflekénim
drZeni.

Chuze do schodu

Kolébava s vyraznym predklonem trupu, nedostatecnd flexe v kolennich kloubech pfi
nakroku na schod kompenzovana elevaci panve a rotaci trupu.

Chuze ze schod(

Odviji se od vysky schodU, pacient predved| variantu pro vyssi a nizsi schody. Pfi chlzi dol
z vyssich schodU jde levym bokem, nesttida dolni koncetiny, levou dolni konéetinou poklada na
spodni schod, nasledné poklada pravou nohu klevé — limitovan dézou pravého hlezenniho

kloubu. Nizsi schody rovné seskakuje se stfidanim dolnich koncetin.
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Tandemova chize

VysSetfeni provedeno pro pocit nestability v kolennim kloubu. lJistd, rytmickd, bez

vyraznych souhybt hornich koncetin.

Shrnuti: Zména pohybovych stereotypl zplisobend zejména postizenim pravého

hlezenniho kloubu a obou kolennich kloubd.

Kineziologicky rozbor

Aspekce stoje:

Zezadu

° Panev v neutralnim postaveni.

. Symetrie infraglutealnich a podkolennich ryh.

° Levy kolenni kloub ve valgdéznim postaveni.

° Asymetrie lytek — vétsi vlevo.

. Asymetrie Achillovych Slach — Sirsi vlevo.

° Kulovity tvar pat.

. Pravy hlezenni kloub ve valgdznim postaveni.

. Propad podélné klenby noZni vpravo.

° Snizeni podélné klenby vlevo.

. Thorakobrachialni trojuhelnik vyraznéjsi vlievo.

° Levy ramenni kloub nize.

Zepredu

° Hypotrofie stehenniho svalstva bilateralné, vyrazna insuficience m. vastus medialis
l. sin.

. Setrelé kontury kolennich kloubd.

Zboku

. Loketni klouby drzeny v semiflexi.

° Zvétsena hrudni kyfdza.

. Protrakce ramen.

. Pfedsunuté drZzeni hlavy.
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Shrnuti: Ndlez odpovida predilekénimu poskozeni kloubl u hemofilie — setfelé kontury
kolennich kloubd, valgdzni postaveni levého kolenniho kloubu, asymetrie ve trofice svalstva
dolnich koncetin, propad podélné klenby pravé dolni konéetiny, semiflekéni drzeni loketnich

kloubd.

Vysetreni stoje
Zkouska 2 vah
V normé, levou dolni koncetinu zatéZuje 35 kg, pravou dolni koncetinu zatézuje 40 kg.

Rombergova zkouska

Jisty stoj I, Il a lll, bez vyrazného souhybu hornich koncetin, titubaci a hry slach extenzord
prstcl.

Stojna 1 DK

Stoj na levé dolni koncetiné jisty, bez vyrazné hry Slach extenzor( prstc( a souhybu
hornich koncetin. Zvladdne déle neZ 30 sekund. Neni pfitomen Trendelenburglv pfiznak. Stoj na
pravé dolni koncetiné svede s obtizemi, levou dolni koncetinu zvedne pouze trochu. Patrné
jsou mirné titubace trupu, souhyby hornich koncetin, vyraznd hra Slach extenzord prstcl
a flekéni pohyby prstcll. Zvladne 30 sekund, subjektivné vsak vyZaduje znacné soustfedéni. Neni
pritomen Trendelenburglv ptiznak.

Stoj na Spickach

Svede jisté v ramci moZného rozsahu pohybu.

Stoj na patdch

Tendence k padu.

Tandemovy stoj

Svede bez obtizi.

Shrnuti: Stabilita stoje v rGznych situacich zachovana, problematicky je pouze stoj na

patach zplisobeny dézou pravého hlezenniho kloubu.
Cilena aspekce

Ztrata uslechtilého tvaru kolennich kloubtd, osova deformita levého kolenniho kloubu

— genu valgum. Lateralizace pately bilateralné.
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Cilena palpace

Jizvy po implantaci totalnich endoprotéz kolennich kloub( klidné a posunlivé. Palpacni
citlivost v podkolenni jamce, medialni a laterdlni kloubni stérbiné levého kolenniho kloubu.
Omezeni joint play hlavicky fibuly a pately bilaterdiné. Zvysené svalové napéti m. gastrocnemius

lateralis et medialis bilateralné. Vrzoty kolennich kloubU pfi pohybu.

Antropometrické vysSetieni dolnich koncetin

Délky dolnich koncetin (cm) Levd Prava
Funkeni 87 86
Stehna 40 40
Bérce 40 39
Obvody dolnich koncetin (cm) Leva Prava
Stehna, 10 cm nad patellou 45 42,5
Nad kolennim kloubem 38 39
Stfedem pately 40 39
Pres tuberositas tibiae 33,5 31,5
Obvod lytka 37 34
Nad kotniky 23 22
Ptes kotniky 24 24

Goniometrické vysetieni dolnich koncetin

Kycelni kloub Levy Pravy

Extenze, flexe Sia): 20-0-110 Sa): 20-0-105
Sip): 20-0-115 Sip): 20-0-110

Abdukce, addukce F(a): 40-0-20 F(a): 40-0-20
F(p): 40-0-20 F(p): 40-0-20

Zevni rotace, vnitfni rotace Rs90(a): 40-0-40 Rsoo(a): 45-0-45
Rs90(p):40-0-40 Rsoo(p): 45-0-45

Komentar k vySetfeni: Snizeni rozsahu do flexe v kycelnim kloubu, bariéra pfi pasivnim

pohybu je mékka. Ostatni pohyby v kycelnich kloubech jsou v normé.
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Kolenni kloub Levy Pravy

Extenze, flexe S(): 0-0-75 S(): 0-0-65
S(p): 0-0-80 S(p): 0-0-70

Komentafi k vySetfeni: Flexe v kolennich kloubech je vyrazné omezend, pfi pasivnim

vysetteni je pohyb ukonéen mélo poddajnou bariérou. Extenze v kolennim kloubu je v normé.

Hlezenni kloub Levy Pravy

Dorsalni flexe, plantarni flexe S(a): 10-0-40 S(a): 0-0
Sp): 10-0-40 Sip): 0-0

Everze, inverze R(2):10-0-40 R(a): 0-0
R(p):10-0-40 Rip): 0-0

Komentar k vySetieni: Vysetfeni pravého hlezenniho kloubu neni mozné pro artrodézu.
Dorsalni flexe a inverze levého hlezenniho kloubu je v normé. Do fyziologického rozsahu pohybu
do everze a plantarni flexe chybi 5°, rozsahy nelze pasivné zvétsit, vySetreni je zastaveno tvrdou

bariérou.

Vysetieni zkracenych svall dle Jandy

Adduktory a flexory kolenniho kloubu bilaterdiné bez zkraceni. M. triceps surae levé dolni
koncetiny bez zkraceni. Na pravé dolni koncetiné nelze vysetfit pro dézu hlezenniho kloubu
— hlezenni kloub trvale v neutrdlnim postaveni. Pfi vySetifeni flexord kycelniho kloubu nebylo
mozné dodrzZet vychozi polohu pro omezeny rozsah pohybu v kolennich a hlezennich kloubech.

Orientacné vySetfeno vleZe na boku — bez zkraceni bilateralné.

Komentai k vySetfeni: pfi vySetfeni zkraceni flexor(l kolenniho kloubu bylo mozné

nataZzenou vySetfovanou dolni koncéetinu dostat vyrazné za 90° bez souhybu panve.

Vysetieni chodidel:
Leva noha: vyska podélné klenby — prst od zemé, mirna valgozita paty, pfi postaveni na
Spicky klenba tvarovatelna. Pficna klenba zachovana. Chodidlo bez otlakl, bez pritomnosti

kladivkovitych prst(, palec bez vyboceni.
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Prava noha: propad podélné klenby, vyrazna valgozita paty, pfi postaveni na spicky klenba
mirné tvarovatelna, pricnd klenba zachovana. Chodidlo bez otlakl a bez pfitomnosti

kladivkovitych prst(, palec bez vyboceni.

Cilené neurologické vysetieni
Statestézie — mirné odchylky pfi nastavovani dolnich koncetin do stejnych pozic.

Kinestézie narusena.

Shrnuti: Mezi nejvétsi soucasné problémy, které pacienta limituji, patfi snizené rozsahy
pohyb(l v kolennich kloubech a znemozZnény pohyb v pravém hlezennim kloubu, se soucasnou
svalovou hypotrofii extenzorl kolennich kloubd — na levé dolni koncetiné vyrazna insuficience
m. vastus medialis. Statestézie je mirné narusena a kinestézie vyrazné, funkéné vsak pacient

dokaze deficit kompenzovat — modifikované stoje zvladne bez problém.

4.4 Rehabilitacni plan

Kratkodoby

Pouziti technik mékkych tkani — oSetfeni mékkych tkani dolni koncetiny, mobilizace
pately, hlavicky fibuly a drobnych kloub( nohy. Pro zapojeni hypotonického m. vastus medialis
cviceni s overballem v uzavienim i otevienim kinematickém fetézci a vyuZiti proprioceptivni
neuromuskularni facilitace, zejména rytmické stabilizace ¢i stabilizacniho zvratu ve stfednich
pozicich I. diagondly, dynamického zvratu flekéniho vzoru extencni varianty |. diagonaly
v mozném rozsahu pohybu. Zafazeni prvkl senzomotorické stimulace s vyuzitim rtznych typu
balancnich ploch pro zlepseni svalové koordinace, prevenci padd a urazl. Hydrokinezioterapie
zamérena na posileni svalstva dolnich koncetin. Z procedur fyzikalni terapie elektrogymnastika
m. vastus medialis ¢i kokontrakéni stimulace m. vastus medialis a m. vastus lateralis, reciproc¢ni
stimulace flexor kolenniho kloubu a m. vastus medialis. Pro zvySovani rozsahu pohybu
v kolennich kloubech si pacient pravidelné pujcuje v ostravském CCC motodlahu, z tohoto
divodu jsem do kratkodobého rehabilitacniho planu nezaradila techniky pro zvySovani rozsahu

pohybu.

Dlouhodoby
Pokracovani ve cviceni a vyuzivani motodlahy pro zvySovani rozsahu pohybu. Doporuceni
lazenské lé¢by a vhodnych pohybovych aktivit (napf.: nordic walking). DodrZovani |écebného

planu nastaveného hematologem. Vyuziti ortopedickych pomcek. Eliminace dlouhé statické
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zatéze, pretézovani kloubl a manipulace s bfemeny. Vyvarovani se pohybdm jako jsou klek,
hluboky drep, podifep nebo sed. Omezeni kontaktnich sportd a aktivit s rizikem padu. UdrZeni
télesné hmotnosti pro zajisténi co nejdelsi Zivotnosti implantatl. Edukace o opatrenich tykajicich

se prevence Urazll, vyuZiti chranicud pfi jizdé na kolobézce.
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5 DISKUZE

Hemofilie je geneticky podminénou poruchou krevniho srazeni. Prvni zminky o ni Ize
nalézt jiz v talmudu ¢i v bibli (Katzerova et al., 2018). Zaroven je oznacovana jako , kralovska
nemoc”’, nebot se vyskytovala ve vladnoucich rodech Anglie, Némecka, Spanélska a Ruska, ¢imz
vyznamné ovlivnila nékteré z historickych udalosti v déjinach lidstva (Grobler, 1981). | pfes to,
Ze je hemofilie druhou nejcastéjsi koagulopatii, jedna se o nemoc pomérné vzacnou (Katzerova
et al., 2018), ke které bylo v celé Ceské republice k roku 2018 registrovano 1003 osob (Smejkal
etal., 2021).

Zakladnim pilitem |é¢by osob s hemofilii je farmakoterapie, jejiz historie je rovnéz bohata,
nebot prosla velkym pokrokem a v soucasné dobé se stale modernizuje (Lobet et al., 2021). Dnes
jsou pacientim k dispozici plazmatické ¢i rekombinantni koagulacéni koncentraty, které
minimalizuji riziko krvaceni, zvysuji kvalitu Zivota (Smejkal et al., 2021) a prodluZuji jeho délku
(Schramm, 2014). V zavislosti na formé hemofilie, Zivotnim stylu, dosavadni historii 1éCby
a pfitomnosti ¢i naopak nepfitomnosti inhibitoru je stupen postiZzeni pohybového aparatu
u jednotlivych pacient( rozdilny (Lobet et al., 2021; Morfini et al., 2007). U nékterych pacient(
se setkame s tzv. tercialni profylaxi, coz znamen3, Ze k zavedeni profylaktické |écby doslo pfi jiz
existujicim kloubnim postizeni, v takovém ptipadé lze ocekavat vétsSi poskozeni pohybového
aparatu (Mandal, Phukan, Bhowmik, Gantait, & Chakrabarti, 2019). Naopak u détskych pacient(
je doporuéenym standardem primarni profylakticka lé¢ba koncentraty FVIII/FIX (Smejkal et al.,
2021). | pres dobre vedenou profylaxi dochazi ke krvacivym epizoddm, které mohou a nemusi
byt klinicky zfejmé (Gooding et al., 2021). Lokalizovany jsou nejcastéji do pohybového aparatu,
¢imz dochazi k jeho poskozovani (Srivastava et al., 2020). Fyzioterapie tak predstavuje
nefarmakologicky prostredek zvladani hemofilie. Vykonava funkci preventivni i Ié¢ebnou, nebot
umoznuje sledovani stavu pohybového aparatu (Lobet et al.,, 2021), napomaha predchazet
vzniku krvaceni (Stromer et al., 2021) a usnadniuje jeho pfipadnou naslednou rekonvalescenci
(Armstrong et al., 2016). Indikovana je také po kazdém chirurgickém zakroku na pohybovém
aparatu (Lobet et al.,, 2014). S pokrokem farmakoterapie se rozsifily moznosti intervenci
fyzioterapeuta (Lobet et al., 2021), pfi volbé terapie je nutné vychazet z aktudlniho stavu
hemokoagulace a pohybového aparatu (Lobet et al., 2014).

Jednotlivd doporuceni se v odborné literatufe pfiliS neliSila, s vyjimkou aplikace
kryoterapie v akutni fazi po krvacivé epizodé, kdy jsou zvaZovana rizika a benefity vyuZiti této
modality. Lokalni chlazeni totiz mlze vést ke zpomaleni hojeni (Lobet et al., 2014) a k naruseni
hemostdazy (Valentino, & Ivard, 2012). Na druhou stranu rozumna aplikace v kratkych ¢asovych

intervalech po 5-15 minutdch, které dohromady nepfesahuji 6 hodin podporuje snizeni
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bolestivosti (Atilla & Gliney-Deniz, 2019; Lobet et al. 2014). Rozdilna jsou také doporuceni
tykajici se dalSich procedur fyzikalni terapie. Zejména v ceské literatufe jsou totiz hemoragické
diatézy stale uvadény jako obecnd kontraindikace fyzikalni terapie, vyjimku v téchto zdrojich
predstavuje vyse zminéna negativni termoterapie (Podébradsky & Podébradskd, 2009; Konecny
et al., 2019). Zahranic¢ni autofti vSak uvadéji moznost vyuZiti i dalSich druh fyzikalni terapie podle
pozadovaného |écebného Ucinku. Nutné je ovsem adekvatni hematologické zajisténi pacienta.
Dalsi zménou, jeZ s sebou pfinesla soucasna lécba je moznost Ucasti na rdznych pohybovych
aktivitach, od kterych byli pacienti v minulosti spiSe odrazovani (Putz, Klinger, Male, & Pabinger,
2021). Dnes je zastavan nazor o prospésnosti fyzické aktivity u osob s hemofilii, nebot se jedna
o prostiedek k ovlivnéni fady problému asociovanych s hemofilii, mezi které patii napfiklad
nadvaha &i obezita, ubytek svalové hmoty, snizeni tolerance zatéze a pokles kostni mineralni
hustoty. Bezpecnost pohybové aktivity lze zajistit vhodnym vybérem, kdy byly za timto ucelem
vytvoreny seznamy jednotlivych aktivit s hodnocenim jejich rizika. Pro pacienty s vySetfenou
farmakokinetikou jejich lé¢ebného preparatu rovnéz existuji aplikace umoziujici sledovat
hladiny aktivity koagulacnich faktor( v redlném cCase, touto aplikaci je naptiklad Florio HAEMO.

Soucasti bakalafské prace je kazuistika pacienta s tézkou formou hemofilie. Tento pacient
byl tficet dva let Ié¢en ,,on demand”, poslednich dvandct let je na tercidlni profylaxi. Na jeho
pfipadu je patrnda zavislost mezi stupném poskozeni pohybového apardtu a historii
hematologické 1écby, kdy vlivem deficitu aktivity FVIII doSlo opakovanym krvacenim do kloubd
k rozvoji hemofilické polyartropatie. V péti ze Sesti predilekénich kloubl byly nutné ortopedické
intervence v podobé artrodézy pravého hlezenniho kloubu a implantaci totdlnich endoprotéz
v obou kolennich a loketnich kloubech. Vsechny zminéné zakroky vedly ke subjektivnimu
zlepSeni obtizi. Nicméné je nutné podotknout, Ze implantace totdlnich endoprotéz loketnich
kloubl neni tak ¢asta a v odborné literature se jedna o malo zastoupenou problematiku. Zaroven
se jedna o vykon, jenz mlze byt spojen s fadou komplikaci (Dale et al., 2018). Ty potkaly také
vySetfovaného pacienta v podobé prechodné pooperacni parézy n. ulnaris a n. radialis, pro
frakturu olekranu byla dokonce nutna revize endoprotézy, v souc¢asnosti doslo k plné motorické
a senzitivni Upravé. DalSim diskutovanym tématem u pacientd s hemofilii je artrodéza
hlezenniho kloubu, jez predstavuje definitivni feSeni bolestivé hemofilické artropatie.
V indikovanych ptipadech vede ke zlepseni kvality Zivota pacienta, nicméné dochazi ke ztizeni
chlize a k urychleni rozvoje artrézy pfilehlych kloub( (Rodriguez-Merchan et al., 2021, Sackstein,
Cooper, & Kessler, 2021). Dalsim mozZnym feSenim je totalni endoprotéza hlezenniho kloubu,
kterd predstavuje kontroverzni téma, nebot tyto kloubni ndhrady nemaji tak dlouhou Zivotnost
jako je tomu v pfipadé kycelnich ¢i kolennich kloub( (Rodriguez-Merchan et al., 2021). Pacient

v kazuistice podstoupil artrodézu pravého hlezenniho kloubu, subjektivné i objektivné doslo
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vlivem nepohyblivosti kloubu ke znaénému ztizeni chlize (zejména po schodech), béhu a skakani.
Pacient si tak musel vytvofit ndhradni pohybové strategie, jez vedou k pretézovani pohybového
apardatu a k potencidlnimu urychleni dalSich degenerativnich zmén. Oproti pfedchozim dvéma
jmenovanym zakrok(m je totalni endoprotéza kolenniho kloubu bézné provadénym zakrokem,
pacienti s hemofilii jej pouze ¢astéji podstupuji v mladsim véku (Mortazavi et al., 2016). Zaroven
se u pacientl s tézkou hemofilickou atropatii kolenniho kloubu predoperacné vyskytuji
deformity jako flexe v sagitalni roviné s kontrakturou, valgdzni postaveni kolenniho kloubu
a dorzalni subluxace tibie, které omezuji rozsah pohybu a zpUsobuiji fibrézu okolnich mékkych
tkani (Kubes et al., 2018). Pfi implantaci kloubni ndhrady tak v pfipadé deformit nelze vidy
zajistit neutrdlni mechanickou osu koncetiny (Lombardi, Dodds, Berend, Mallory, & Adams,
2004), taktéz primérny pooperacni rozsah pohybu po totdlni endoprotéze kolenniho kloubu
byva v porovnanis pacienty s osteoartrézou mensi. Mezi typické problémy, jez ovliviuji vysledek
operace patfi intrakapsularni fibrotické zmény a extrakapsularni svalové kontraktury (Kubes et
al., 2018). Vsechny tyto faktory je nutné zohlednit pfi nasledné rehabilitaci. V pfipadé
vySetfovaného pacienta doslo k ndhradé obou kolennich kloubt pred ctyficatym rokem Zivota.
Béhem vySetfeni byla patrna valgozita levého kolenniho kloubu, kterd se zvyrazfovala ve
Svihové fazi chiize, coZz mize byt podminéno pravé postavenim implantatu. Rozdilné byly také
obvody dolnich koncetin zplsobené svalovou dysbalanci a charakterem poskozeni kloubl
u hemofilické artropatie. Soucasné je pacient limitovan snizenym rozsahem pohybu v kolennich
kloubech.

Za ucelem doplnéni béziného fyzioterapeutického vysetieni byl pacient pozadan
o predvyplnéni sebeposuzovaciho dotazniku Haemophilia Activities List, ktery slouZi pro
odhaleni problém ve vykonavani vybranych ¢innosti béhem posledniho mésice. Z vyhodnoceni
dotazniku vyplynulo omezeni v kategoriich ,,lehani/sezeni/kleéeni/stani’’ (65 ze 100 bodu)
a,,pouziti dopravnich prostfedkl” (66,7 ze 100 bodl). Tyto vysledky pak byly vyuzity
k cilengjsSimu zaméreni anamnestickych dotazll a vySetfeni pohybového aparatu. Zaroven HAL
umoznil porovnat subjektivni omezeni v dotazovanych aktivitach se zavéry klinického vysetfeni,
kdy jsem vzhledem ke znacnému poskozeni pohybového aparatu ocekdvala vétsi stupen
vnimanych obtizi. Nicméné dle McLaughlin et al. (2018) nemusi vidy dochdazet ke zvySovani
korelace mezi HAL a zhorsujicim se stavem kloub(, coz Ize vysvétlit mimo jiné schopnosti
pacienta kompenzovat funkéni omezeni zménou Zivotniho stylu. Co se tyka provozovani
pohybovych aktivit pacient pravidelné jezdi na kolobéZce v rlznych terénech, rybafi a v ramci
her se synem provozuje fotbal. Rybareni je podle Blatného a Kbéhlerové (2018) oznaceno
stupném rizika 1-2, fotbal stupném 2-3. Hodnoceni rizika jizdy na kolobéZzce neni dostupné,

osobné bych tuto aktivitu ohodnotila podobnym stupném jako silni¢ni (stupen rizika 1,5-3) Ci
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horskou (stupen rizika 2,5) cyklistiku, nebot jsou spojeny s podobnym rizikem drazu. Dle
Blatného a Kéhlerové (2018) vsak nejsou osobam se stfedné tézkou ¢i tézkou formou hemofilie
doporuceny sportovni aktivity se stupném rizika 2,5-3, do kterych podle hodnoceni spadd pravé
fotbal a jizda na kolobéZce. Riziko Ucasti na konkrétni Cinnosti se sice odviji od pfistupu pacienta,
spravnosti technického provedeni (Anderson & Forsyth, 2017) a aktudlniho stupné postizeni
pohybového aparatu (Martin et al., 2020), nicméné v soucasnosti dochazi u pacienta ke krvaceni
pravé v souvislosti s Urazy pfi vykonavani rizikovych aktivit. Divodem k posledni rehabilitaci bylo
rovnéz traumatické postizeni levého kolenniho kloubu s rozvojem otoku, zplsobené padem na
kolobéZce. To je i naddle zdrojem nejvétSich obtizi pacienta. Objevuji se pocity nestability,
zatuhnuti a obcasna pichava bolest, zejména pfti chlzi ze schodl a z kopce. CoZ predstavuje
komplikaci, nebot vzhledem k artrodéze pravého hlezenniho kloubu musi pacient chodit ze
schod( levym bokem, kdy levou dolni koncetinou vykro¢i dolll a pravou nasledné priklada, nizsi
schody pak seskakuje. Pfipadnd dalSi rehabilitace by tak méla byt zaméfena na posileni
svalového apardtu v okoli levého kolenniho kloubu a balanéni cviceni, aby bylo dosazeno vétsi
stability. S ohledem na anamnézu Urazl pfi rizikovych aktivitach bych pacientovi také doporucila
vyuziti chrani¢d pfi jizdé na kolobézce. Vhodné je také vyuZiti ortopedickych pomlcek pfi

sportovni aktivité.
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6 ZAVER

Pohybovy aparat predstavuje nejc¢asté;jsi lokalitu krvacivych epizod u hemofilie, coz ma za
nasledek jeho poskozovani. Typické lokality pro rozvoj svalovych hematom( predstavuji
m. iliopsoas, svaly lytka a predlokti. Mezi predilekéné postizené klouby pak patti loketni, kolenni
a hlezenni kloub. Ackoliv moderni profylakticka [é¢ba minimalizuje riziko krvaceni, stale dochazi
k jeho spontdnnimu i na trauma vazanému vyskytu. Fyzioterapie ma u této diagndzy Siroky
vyznam, nebot slouZi k hodnoceni aktudlniho stavu pohybového aparatu, jehoz zavéry lze vyuzit
pfi hodnoceni efektivity nastavené hematologické lécby. Zaroven vykondva funkci preventivni,
a to zejména u détskych pacientl na primarni profylaktické 1écbé. V pripadé jiz vzniklého
postizeni je dle akutnosti stavu zaméfena na obnoveni, zpomaleni, udrzeni ¢i kompenzaci
ztracené funkce. Za témito Ucely Ize vyuzit metod a metodik kinezioterapie a fyzikalni terapie,
jejichz moznosti se rozsitily s pokrokem farmakoterapie, a to zejména v pripadé fyzikalni terapie,
ktera jiz nemusi byt striktné omezena pouze na negativni termoterapii. Vyznamna je rovnéz role

fyzioterapeuta pfi vybéru vhodné pohybové aktivity, edukaci a motivaci pacienta.
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7 SOUHRN

Hemofilie je dédicné krvacivé onemocnéni zplisobené deficitem aktivity koagulaéniho
faktoru VIII ¢i IX. V soudasnosti je standardem |écby profylaktické podavani téchto faktord, které
minimalizuje, avSak neeliminuje vyskyt krvdceni. Nejcastéji postizenou lokalitou jsou svaly
a klouby, jejichz poSkozeni se projevuje bolesti, omezenym rozsahem pohybu a snizenim svalové
sily. To dale vede k negativnimu ovlivnéni funkénich schopnosti a mobility pacienta. Pacienti
s hemofilii tak oproti béZzné populaci uddvaji snizenou kvalitu Zivota a jsou vétsi mérou ohrozeni
nadvahou ¢i obezitou, ubytkem svalové hmoty, snizenim tolerance zatéze a poklesem kostni
mineralni hustoty.

Fyzioterapie se u téchto pacientl odviji od aktualniho stavu hemokoagulace. V ptipadé
akutniho krvaceni je vyuzivan rezim R-RICE (R = ,,replacement of clotting factors”; R = ,,rest’;
| =,,ice”; C = ,,compression”, E = ,,elevation”) eventualné doplnény o ochranu postizeného
mista. Nasleduje pozvolné rozcvicovani a zatézovani. Cilem v této fazi je sniZeni otoku
a bolestivosti se soucasnym zkraceni doby rekonvalescence a postupnym obnovenim funkce.
Fyzioterapie mimo akutni stav je zamérena na udrzZeni i zlepSeni rozsahu pohybu, svalové sily,
rovnovahy a celkové fyzické kondice. Zaroven pusobi vhodné zvoleny cvi¢ebni program jako
prevence krvaceni. V obou pfipadech je nutné vzidy pfed o¢ekavanou rehabilitaci patfi¢né zajistit
pacienta koagulacnimi faktory. Dulezita je rovnéz volba vhodnych prostiedkl fyzioterapie, jez
nezvysuji riziko krvaceni. Klicové je zejména Setrné zachazeni, stanoveni limitl cviceni, postupna
progrese a respektovani subjektivnich pocitli pacienta. Soucdsti komplexniho pfistupu
k pacientovi by méla byt také edukace a pomoc pfi vybéru vhodné pohybové aktivity s ohledem

na zajmy a zdravotni stav hemofilika.

57



8 SUMMARY

Hemophilia is an inherited bleeding disorder caused by a deficiency of clotting factor VIII
or IX. Currently the standard way of the prophylactic therapy of hemophilia is to replace the
missing blood clotting factors, which minimizes but does not eliminate bleeding. Muscles and
joints are mostly affected. The consequences are pain, limited range of motion and reduced
muscle strength. This further leads to a negative effect on the functional abilities and mobility
of the patient. Thus, patients with hemophilia complain about a reduced quality of life compared
to the general population and are more at risk of overweight or obesity, loss of muscle mass,
decreased exercise tolerance and decreased bone mineral density.

Physiotherapy in these patients is based on the current state of hemocoagulation. In case
of acute bleeding, the R-RICE mode is used (R = replacement of clotting factors; R = rest; | = ice;
C = compression, E = elevation) possibly supplemented by the protection of the affected area.
This is followed by a gradual mobilization and loading. The goal in this phase is to reduce swelling
and pain while shortening the recovery time and gradually restoring function. Physiotherapy in
the non-acute state is focused on maintaining or improving the range of motion, muscle
strength, balance and overall physical condition. At the same time, a suitably chosen exercise
program works to prevent bleeding. In both cases, it is always necessary to properly secure the
patient with coagulation factors before the expected rehabilitation. It is also important to
choose appropriate physiotherapy techniques that do not increase the risk of bleeding. In
particular, gentle treatment, setting exercise limits, gradual progression and respecting the
patient's subjective feelings are the key to success. A comprehensive approach to the patient
should also include education and assistance in selecting appropriate physical activity with

regard to the interests and health status of the patient with hemophilia.
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10 PRILOHY

10.1 Vzor informovaného souhlasu

Informovany souhlas

Nizev studie (projektu): Fyzioterapic jako souéast komplexni péée o pohybovy aparat osob
s hemofilii

Jmeno:

Datum

NAroFenl:

Utastnik byl do studie zafazen pod éislem:

Podpis

. 14, niFe podepsany(d) souhlasim s mou Géasti ve studii. Je mi vice nez 18 let.

Byl{a) jsem podrobné informovan(a) o cili studie, o jejich postupech, a o tom, co se ode
mé ofckiva. Beru na védomi, Ze provadénd studie je vizkumnou Einnosti. Pokud je
studic randomizovana, beru na védomi pravdépodobnost nihodného zafareni do
Jednotlivych skupin ligicich se 1é¢bou.

Porozumél{a) jsem tomu, #c svou Géast ve studii mohu kdykoliv pieruéit &1 odstoupit.
Moje uéast ve studii je dobrovolna.

Pii zafazeni do studie budou moje osobni data uchovana s plnou ochranou divérmosti
dle platnych zéikonit CR. Je zaruéena ochrana divémosti mych osobnich dat. Pii
vlastnim provadéni studic mohou byt osobni ddaje poskytnuty jinym nez vyse
uvedenym subjektim pouze bez identifikaénich tdaja, ten. anonymni data pod iselnym
kodem. RovnéZz pro vyzkumné a wvédecké Géely mohou byt moje osobni Gdaje
poskytnuty pouze bez identifikaénich tdaji (anonymni data) nebo s mym vyslovnym
souhlasem.

Porozumél jsem tomu, #¢ mé jméno se ncbude mikdy vyskytovat v referatech o této
studii. Ja naopak nebudu proti pouziti vysledki z této studie.

Souhlasim s pofizenim videozaznamu.

ucastnika: Podpis napi. fyzioterapeuta povéreného touto studii:

Datum: Datum:
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10.2 Dotaznik HAL vyplnény pacientem

Dotaznik poskytnul pro tuto bakalarskou praci tym Van Creveldkliniek, University Medical

Center Utrecht, Utrecht, Nizozemsko.

Haemophilia Activities List {1 Tt TN

Lehani / sezeni / kle¢eni / stani

Mél(a) jste v uplynulém mésici kvili hemofilii potiZze s nasledujicimi ginnostmi?

NemoZné Vidy WélSinou MNékdy Zfidka Nikdy
Sedani
(napf. na Zidli & gaud) = 9 0. Q. O O
Vstavani z Zidle s opérkami na Q, Q. . 0. . .
ruce
Vstavani z Zidle bez opérek na , . o, Q. Q. .
ruce
Kleceni / diep&ni a, a, . . Q. a.
Predklanéni a, . . . . p Oe
Kle&eni po del3i dobu o, Qa, o, Q. Q. Q.
Dfepéni po deldi dobu a, ., o, o, Q. O,
Stani po delsi dobu a, . P . Q. Q. Q.
V2.0, 2015- Czach -2. Van Creveldkliniek
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Haemophilia &ctivities List

Funkce nohou

Mél(a) jste v uplynulém mésici kvili hemofilii potiZze s nasledujicimi éinnostmi?

Lk et
W Crave ik inisk

Memoné Vidy VéEtSimou MNékdy Zfidka  Mikdy
Chize na kratké vzdalenosti
(méné nez 1 kilometr / 15 minut) Q. Q@: 0. Q. Q. Q.
Chize na dlouhé vzdalenosti
(vice nez 1 kilometr / 15 minut) Q. @: 0. Q. Q. Q.
Chize po mékkem povrchu
(napf. na plazi & v lese) Q. e T
Chize po nerovnem povrchu
(napf. dlaZzebni kostky, zvysené A, . Q. a0 Q. O
chodniky)
Pozvolna chize / obchazeni
obchodil a, o, Qa, a, o, o0,
Chize po schodech nahoru [, 0. 4, 4O, 4. .
Chize po schodech dold a, o, O, Q. Q. O
B&h (napf. dobihani autobusu) a, 4. 4a, 4a, 0o, 0o,
Skakani . 0. O, Q. O .
V2.0, 2015 Czech =3 - Wan Creveldkdiniek
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Haemophilia Activities List

Funkce pazi

e e
Wan Cravekik inii

Mél(a) jste v uplynulém mésici kvili hemofilii potiZze s nasledujicimi éinnostmi?

Memaozne Vidy
Zvedani téZkych pfedmétd o, .
Neseni tézkych pfedmétl v rukou Q. 0.
Jemm:a pnhybyf rukou (napf. Q. a,
zapinani knofliku)
MNatahovani se pro pfedmét nad Q, Q.

urovni hlavy (napf. na policce)

Pouziti dopravnich prostiedku

VétEinou

Q.

Q.

Nikdy

Q.

Q.

Mé&l{a) jste v uplynulém mésici kvili hemofilii potiZze s nasledujicimi

Zfidka  Mikdy
0. O
0. O
O, O
[

ginnostmi?

na  Memodné Widy WétSinou Mékdy Zfidka Mikdy
Jizda na kole o, o Q. &, Q. Q. O
Nastoupeni do auta a vystoupeni 0 0 a. a O =
2 néj ] 1 F 3 4 L] L]
Pouziti vefejné dopravy (autobus, 0 0 0 a a 0 a
vlak, metro) ' ' : ! ! ' :
V2.0, 2015 Czech -4 - ‘an Creveldkiiniek
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Haemophilia Activities List

Hygiena a oblékani

Meél{a) jste v uplynulém mésici kvili hemofilii potize s nasledujicimi

éinnostmi?

U L
an Creveldkinisl

MemoZng Widy WetSinou MNekdy Zfidka Mikdy
Osuseni celého téla a, o. G, a., O. 0O
Obleceni kosile, svetru apod. . 0. &, Q. 0. O
MNazuti ponoZek a bot o, 0. O, O, O 0O
MNasazeni kravaty & zapnuti
vrchniho knofliku na kogili o Q. 0. 0. 0. 0.
Navitéva toalety m P 0. 0. O, O, O
V2.0, 2015 Czech - ‘Wan Creveldkliniek
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'hmph"h HRctivities List % !‘;:{é.'-v.". &

Prace v domacnosti

Mél(a) jste v uplynulém mésici kvali hemofilii potize s nasledujicimi ¢innostmi?

na NemoZné Vidy Vétsinou Neékdy Zfidka Nikdy
Nakupovani (jidlo, piti apod.) Q. Q Q. O, O, Q. s
Myti nadobi, myti diezu Q. aQ, Q. O, O, Q. o
Domaci dklid Da Dx Dz a: CI. Ds Do
Jiné prace v domacnosti (Zehleni, Q =) ) a a a Q
Sﬂani) e 1 2 3 a 5 { ]
Drobné prace (v domé i kolem a =) 0 a a =) o
néj) ] 1 2 3 4 | L]
Prace na zahradé Q. Q Q. Q. Q. Q. 0O
V2.0, 2015- Czech -6- Van Creveidkiiniek
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Haemophilia Activities List

Volnoéasové aktivity a sport

Mél(a) jste v uplynulém mésici kvili hemofilii potize s nasledujicimi

ginnostmi?

i Lreci
WanCravelk sk

na  Memodng \fidy Wétinou Meékdy Zfidka Mikdy
Hrani (venku, napf. s détmi) Q. Q, ., 4, Q. a, Q,
Sport o, O . Q. G, Q0. O
Zabava mimo domaov
(divadlo / muzeum / a, a, o, o, I P T
kino / bar)
Konicky Q. Q Q. Q. Q. Q. Q.
Tanec o, O o, o, o o0, 0o,
Dovolena (aktivni) Q. Q. Q. Q. Q. Q.
Dovolena (pasivni: pla2, hotel) Q. Q Q. Q. Q. Q. Q.
V2.0, 2015 Czech «Ta= ‘Van Creveldidiniek
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Haemophilia Activities List {% st T

Upravy a pouzivani pomiicek

Je mozne, Ze u nékterych aktivit potfebujete néjaké Gpravy &i pomucky.

Metyka

se to akutnich stavd, kdy krvacite a pfi chlzi jste vice & méné

odkazani na berle. Nasledujici otazky se ptajl na tyto Upravy &i pomicky.

Wiastnite upravené auto?

a
a

Ne, nemam auto
Ne, nemam v auté Zadné dpravy

Ano, vlastnim auto s témito prvky (lze zvolit vice odpovédi):

a

[ I Ry I Iy Ny By Iy )

Elekiricka okna

Posilovat fizeni

Automaticka prevodovka

MoZnost sedét v auté na invalidnim voziku

Brzda a/nebo plyn na fadici pace
Jing, konkrétné:

Jing, konkrétné:
Jing, Konkrétné:

Pouzivate pfi nékterych aktivitach pomicky?

a

Me, nepouzivam Zadné pomucky

Ano, pouzivam tyto pomicky (lze zvolit vice odpovédi):

a

[ Iy Iy 1y I

Jedna berle nebo vychazkova hil
Dwé berle
Invalidni vozik

Choditko
Jing, konkrétné:

Jing, konkrétné:
Jing, konkrétné: oréza na loketni klouby, vioZky do bot

V2.0, 2015 Czech

-8- Wan Creveldkiniek
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10.3 Potvrzeni o prekladu

POTVRZENI

Potvrzuji timto, Ze jsem proved! preklad dvodniho Abstraktu a Souhrnu u dokumentu ,Fyzioterapie
jako soucast komplexni péce o pohybovy aparat osob s hemofilii” z Eeského jazyka do anglického jazyka
pro Lucii Hrdlickovou na zakladé objednavky ze dne 22. 4. 2022. Tento preklad souhlasi s textem
origindlu.

Karel Tichy (ICO: 18498779) — poskytovatel prekladatelskych sluZeb.

KAREL TICHY
Norska 45
779 00 OLOMOUC

V Olomouci, dne 22.4.2022 Razitko, podpis: ..o
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