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Moznosti dechové terapie u déti se spinalni svalovou atrofii

Abstrakt

Spinalni svalova atrofie (SMA) je vzacné, progresivni, geneticky podminéné
onemocnéni, které zpiisobuje ochabovani svalstva. Onemocnéni se za¢ina projevovat jiz
v atlém détském veéku v zavislosti na typu nemoci. Dochazi k oslabovani svalti celého
téla, postupem casu je cloveék upoutan na invalidni vozik, je nucen pouzivat
kompenzacni pomicky a je odkdzdn na pomoc druhé osoby. Mezi velmi casté
ptidruzené komplikace se fadi napftiklad skolidza, otoky koncetin, kontraktury a ¢astym
a zdvaznym problémem jsou také respiracni obtize, které je potieba zacit co nejdiive
resit, nebot’ dechova nedostate¢nost miize byt v pokroc€ilych stadiich i pfi¢inou umrti. Je
nutné posilovat dechové svaly, tréninkem zachovat plicni objem a udrzovat Cisté a

prichodné dychaci cesty.

Hlavnim cilem prace bylo zpracovat moZznosti dechové terapie u déti se spindlni
svalovou atrofii a aplikovat vybrané techniky dechové terapie a vybrané pomicky se

zhodnocenim efektu.
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Teoretickd Cast se zamétuje na popis nemoci, jeji ptiznaky, diagnostiku a moznosti
1é€by, jako je farmakoterapie, genova terapie, léCebna rehabilitace a respiracni terapie,

ktera je u déti se spindlni svalovou atrofii velmi dilezita.

rowr

Praktickd ¢ast je zaloZena na kvalitativnim vyzkumu, kde jsou zpracovany kazuistiky
tiech déti se spinalni svalovou atrofii. Vyzkum obsahuje kineziologicky rozbor, svalovy
test, antropometrické a spirometrické vySetfeni. Na zdklad¢ vySetieni byla naplanovana
terapie, ktera byla s détmi nasledné provadéna po dobu 6 mésicu. Vysledky
provedenych kontrolnich vysetfeni byly u vSech probandt podobné jako na pocatku,
coz lze, vzhledem Kk faktu, ze SMA je progresivni onemocnéni, povazovat za pozitivni

efekt vybranych technik.
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Possibilities of respiratory therapy in children with spinal muscular atrophy

Abstract

Spinal muscular atrophy (SMA) is a rare, progressive, genetically conditioned disease
that causes muscle wasting. Depending on its type, the disease can begin to appear at an
early age. As the disease progresses, muscles of the whole body begin to weaken,
causing the affected person to be bound to a wheelchair, forced to use various
compensation tools and is dependent on the help of others. Very common complications
of this disease are e.g. scoliosis, swelling of the limbs, contractures, and respiratory
problems, to which need to be responded as soon as possible, as it is very serious
complication and respiratory insufficiency in advanced stages may lead to death of the
affected person. It is neccessary to strengthen breathing muscles, maintain lung volume

by training and keep the airways clear and clean.

The main goal of this thesis was to formulate the possibilites of respiratory therapy in
children with the spinal muscular atrophy and to apply selected techniques of
respiratory therapy and selected aiding tools along with the evalution of the effect.

The theoretical part focuses on the description of the disease, its symptoms, diagnosis,
and options of treatment such as pharmacotherapy, gene therapy, medical rehabilitation

and respiratory therapy, which is crucial in children with spinal muscular atrophy.

The practical part is based on qualitative research, where casuistries of three children
with spinal muscular atrophy are processed. The research includes kinesiological
analysis, muscular test, measurement of the chest circumference and spirometric
examination. Based on this examination, a therapy plan was established. Lung function
in all probands at the end of the therapy was approximately the same as at its beginning,
which can be considered a positive effect of selected techniques due to the fact that

SMA is a progressive disease.
Key words

Spinal muscular atrophy, respiratory therapy, children, breathing, lungs, muscles,
respiration, physiotherapy
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1 UVOD

Spinalni svalové atrofie (SMA) je vzacné onemocnéni, kterym trpi v Ceské republice
(k 26. 5. 2018) 122 d¢ti (Hlavica, 2018). V bakalaiské praci se zaméfuji na moznosti
dechové terapie u déti, nebot’ onemocnéni se projevuje jiz v utlém véku, tézsi typy jiz
Vv prvnich mésicich zivota (Ambler, 2006) a v n€kterych ptipadech se déti casto nedoziji
dospélosti. Tato nemoc omezuje déti vV kazdodennim Zzivoté, jelikoz jsou odkazany na
invalidni vozik, pomoc druhé osoby pii pfesunech, hygien¢, oblékani a pozdéji témet ve
vSech ¢innostech. Casem je oslabeno také dychani, coz znacné zhorduje kvalitu

Zivota a je potfeba pracovat na jeho zlepseni.

Aby mély co nejdéle pln¢ funkéni plice, je velmi dulezité udrzovat dychaci cesty Cisté,
nebot’ kazda infekce se v téchto ptipadech stdva velmi vaznym problémem. Také je
potieba posilovat dechové svalstvo a trénovat dechovou kapacitu plic, aby se piedeslo

dechové nedostatecnosti a nasledné umelé plicni ventilaci.

U nemocnych je tfeba dbat na celkovou, komplexni rehabilitaci, pfedev§im protahovani
svalil celého téla, které maji tendenci ke zkraceni a naslednym kontrakturam. Kromé
kontraktur jsou dal$imi pfidruzenymi komplikacemi skolidza, otoky koncetin ¢i

deformity kloubd.

Toto téma jsem si vybrala, jelikoz mam k détem se spinalni svalovou atrofii velmi
blizky vztah, stravila jsem s nimi tfi roky na letnich taborech jako asistentka a poznala

jsem tak, jak dtilezita u nich respira¢ni terapie je.

Touto praci bych chtéla poukézat na zavaznost onemocnéni a respirani komplikace,
které mnozi berou na lehkou vahu. Doufam, Ze by se tato prace mohla stat materidlem
pro rodi¢e déti se spinalni svalovou atrofii, laickou vefejnost, ale i jako piehledovy

vyukovy material.



2 SOUCASNY STAV PROBLEMATIKY

2.1 Spinalni svalova atrofie

Spinalni svalové atrofie (SMA) je vrozené, geneticky podminéné onemocnéni
periferniho nervu, pii némz dochazi k postupnému ochabovani svalstva a konkrétné jde
o degeneraci nervovych drah, tzv. pfednich rohtt misnich, které vedou odstiedivé,
tzv. eferentni impulzy z mozku ke svalovym vldknim (Kocova, 2017). Tato autorka
fika, ze onemocnéni postihuje veskeré kosterni svalstvo, které je zodpoveédné za védomé
pohyby svalovych vlaken, kde nejcastéji jsou poskozeny proximalni casti svalu.
Haberlova et al. (2016) se s Kocovou (2017) shoduji a popisuji nemoc jako skupinu
dédi¢nych, vzacnych, degenerativnich chorob, které postihuji alfamotoneurony piednich
rohl miSnich a projevuji se slabosti prevazné v pletencich dolnich koncetin. S nemoci
se narodi piiblizné 1 dit€ ze 6000 a pfenaSecem je asi 1 osoba ze 40. Podle veéku, kdy se
nemoc poprvé objevila, rychlosti progrese, dédi¢nosti a mista postizeni je jedinec
Vv urcité fazi zivota odkazan na kompenzacni pomucky, invalidni vozik, ¢i pomoc druhé
osoby (Ko&ova, 2017). Hlavica (2018) #ik4, ze v CR je k 26. 5. 2018 122 déti s touto
diagnozou. Podle Tyrlikové (1999) piedstavuje toto onemocnéni nejen medicinsky
zdvazny problém, ale i spoledensky a eticky. Rika, Ze spinalni svalova atrofie vede
k invalidizaci pacienta a k pfed¢asnému umrti a Obecné se nemoc projevuje zaskuby
svalstva, ubytkem svalové hmoty a svalovou slabosti. Dal§imi projevy miZou byt potiZze
S polykanim, tfes, skoli6za a pozdé&ji 1 dechova nedostatecnost, kterd miize vést k umélé
plicni ventilaci a pozdgji zapfiCinit umrti (Kocova, 2017). Haberlova et al. (2016)
popisuje progresi jako rozvoj svalovych atrofii, kontraktur, rozvoj skolidzy, ztratu
schopnosti samostatné chtize, u t€zSich forem dochazi k respira¢ni nedostate¢nosti, kdy
je nutnd podpora umélou plicni ventilaci a v nékterych piipadech dochazi
k pred¢asnému umrti. Také fika, ze v dusledku nartstajicich znalosti o patogenezi a
pokroku mediciny se vyrazné zlepSuje kvalita Zivota déti s SMA a prodluzuje se tak

jejich vék doziti.



2.2 Klasifikace SMA

Podle doby, kdy nastoupi prvni piiznaky a podle rychlosti progrese, se
onemocnéni déli do nasledujicich skupin. SMA typu | — Werdnig-Hoffmannav
syndrom, typ Il — tzv. stiedni forma SMA a typ III — Kugelberg-Welanderové syndrom
(Muntau, 2009). Podle nékterych autort ma SMA jesté¢ IV. typ a to Aran-Duchenntv
syndrom. Muntau (2009) rozdéluje chorobu do 6 forem, do kterych zahrnuje proximalni
formu (typ I, II, III) i distalni, mén& zédvazné formy. Do distalnich forem fadi SMA
hornich koncetin, SMA s parézou branice, SMA s artrogrypdzou a frakturami, SMA

s olivopontocerebralni atrofii a infantilni SMA s kontrakturami.
22.1 Typl

Tento typ SMA, také nazyvany Werdnig-Hoffmanova nemoc nebo infantilni forma
S postizenim prednich roht misnich (Seidl, 2015). Onemocnéni se projevuje necastéji
Vv prvnich mésicich zivota svalovou slabosti nebo hypotonii a dit¢ umira nejcastéji do
3 let (Ambler, 2006). Kocova (2017) ve své knize zminuje také ptiznaky jako jiz
intrauterinni hypotonii, postizeni bulbarnich funkci, deformity skeletu ¢i kontraktury
koncCetin a exitus nastava zpravidla jiz ve véku 1 roku. Dité se podle ni nikdy nenauci
sedét bez opory a neni u né¢j mozné vyvolat vlastni svalové reflexy. Velmi rychle se
VYVIji vzor ochrnuti, pricemz hypotonie dolnich koncetin je vyraznéjsi nez slabost trupu,

hornich koncetin a obliceje (Muntau, 2009, s. 472).
222 Typll

Tato forma, jiz ftikdme prechodnd pozdné infantilni neboli chronicky typ
Werdnig-Hoffmanovy choroby, je nejrozsifenéjsi a setkdme se sni asi u poloviny
spinalnich svalovych atrofii. K vypuknuti dochédzi nejCastéji mezi 7. -18. mésicem a
ptiznaky se projevuji do 5 let véku ditéte (Kocova, 2017). Mezi symptomy patii nejprve
periferni parézy, fascikulace nebo fibrilace jazyka, svalové kontraktury, skolidzy patete
nebo hypertrofie lytek (Seidl, Obenberger, 2004). Charakteristicky je také tfes rukou a
hypoventilace, ktera hraje u nemocnych velkou roli, nebot” kapacita plic je pro dalsi
progndzu rozhodujici (Muntau, 2009). Postizeni se dozivaji podle Kocové (2017) 2. - 3.

dekady zivota. Muntau tika, ze dospélosti se docka asi 75 % nemocnych.
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223 Typ I

Tretim typem SMA je juvenilni, casn€¢ adultni forma, jinak také
Kugelberg-Welanderové syndrom, ktery neni tak ¢asty jako ptedchozi formy a tvoii asi
10 % piipadt (Kocova, 2017). Podle Seidla a Obenbergera (2004) se prvni ptiznaky
objevuji v predSkolnim ¢i Skolnim véku, ale mohou pfijit 1 po 30. roce Zivota a projevuji
se poruchami chiize s velmi pomalou progresi. Dal§imi symptomy je tremor rukou,
postizeni mimického svalstva, jazyka a oslabeni svalstva ramenniho pletence, tudiZ jsou

pacienti v dospélosti ¢asto invalidizovani (Muntau, 2009).
224 Typ IV

Posledni formou nemoci je adultni forma, tzv. Aran-Duchenniiv syndrom, ktery se
vyskytuje az v druhé poloving teti dekady Zivota a jeji progrese byva obvykle pomala,
nemocnym nezkracuje Zivot ani je vyrazné neznevyhodiuje (Kocovd, 2017). Noskova
(2011) +tika, ze tento typ mnemoci je nekdy povazovan jako varianta
Kugelberg-Welanderové syndromu. Podle Seidla (2015) nemoc propuka az po 50. roce,
zacina na akralnich castech hornich koncetin a postupné se §ifi na proximalni svalstvo.
Haberlova a Hedvicakova (2016) se shoduji s Ko¢ovou (2017), Ze nemoc se zacina

projevovat po 30. roce zivota a neznemoznuje chiizi.
2.3 Diagnostika onemocnéni

U SMA je zakladni slozkou diagnostiky anamnéza, nasleduje jehlové vySetieni EMG,
piipadn¢ svalova biopsie a genetické vySetfeni, Které je nutné k potvrzeni diagnozy
(Haberlova et al., 2016). Lékatska genetika je podle Gaillyové (2017) interdisciplinarni
obor, ktery nabizi poradenstvi a geneticka vysetfeni rodinam, u nichz se vyskytuji
dédi¢na onemocnéni. Molekularné-genetické vySetieni zjisti pocet ¢innych motorickych
jednotek a netimérné velké akcéni potencidly. Pfi vySetieni se zjisti pfitomnost delece
exonti v SMN genu, ktery reguluje pfeziti motoneuront a pii jeho nedostatku dochazi

ke svalové slabosti a atrofii (Kraus, 2006).
2.3.1 Diagnostika pritbéhu nemoci
2.3.1.1 Spirometrie

Spirometrie, jinak také plicni funk¢ni test, je diagnosticka metoda slouzici ke stanoveni

objeml plic a méfeni mnozstvi ventilovaného vzduchu, vydechovych rychlosti a k

11



diagnostice onemocnéni dychaci soustavy. Pfi spirometrii métime vitalni kapacitu plic
(VC) inspiracni a exspirac¢ni, nucenou vitalni kapacitu (FVC), usilovné¢ vydechnuty
objem vzduchu za 1. vtefinu vydechu (FEV1) a FEV1%, neboli relativni objem za
1. vtefinu vydechu. Podle Huptycha (2011) se meéfeni provadi vzdy vicekrat
(nejcastéji 3x) a podle vysledného grafu a odchylek lékar urcuje dalsi postupy 1écby
(viz tabulka 1).

Tabulka 1 ukazuje typické plicni objemy zdravého dospélého jedince (Huptych, 2011)

Tabulka 1. Typické plicni objemy zdravého dospélého jedince

TLC Celkové plicni kapacita 6000 cm®
RV Rezidualni objem 1200 cm®
\Y/e Vitalni kapacita 4800 cm®
FRC Funkeéni rezidualni kapacita 2400 cm®
\V2 Anatomicky mrtvy objem 150 cm®
\V2 Fyziologicky mrtvy objem 180 cm®
Vr Respiraéni objem v klidu 400 cm®
Va Alveolarni ventila¢ni objem v klidu 250 cm®

T Respiracni perioda 4s
V, Minutova ventilace v klidu 6000 cm*/min

2.3.1.2 Funk¢ni svalovy test

Svalovy test dle profesora Jandy je pomocna vysetiovaci metoda, kterd informuje o sile
jednotlivych svall a svalovych skupin, pomahé analyzovat hybné stereotypy a poméaha
pii urCovani lokalizace a rozsahu léze perifernich motorickych nervi. Svalovy test
vychazi z principu, Ze pro vykondani pohybu urcitou casti tela v prostoru je treba urcité
svalove sily a zZe tuto silu lze odstuprniovat podle toho, za jakych podminek se pohyb
vykona. V principu lze rozezndvat nékolik stupnu svaloveé sily:

a) jez miize prekonat zevné kladeny odpor pri pohybu casti téla,

b) jez je s to prrekonat pouze gravitaci,

C) jez miize pohybovat casti téla s vyloucenim piisobeni zemské tize,

d) jez ziistava bez motorického efektu, jde jen o zaskub svalu (Janda, 1996, s.13).

U svalového testu rozeznavame 6 zakladnich stupiiti: Stupen 5 — N (normal) je zdravy,
velmi dobie fungujici sval, ktery odpovida 100% sile. Stupenn 4 — G (good) je u svalu,
ktery funguje asi na 75% a sval dokaze prekonat stfedné¢ velky odpor.
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Sval se silou stupné 3—F (fair) je schopny vykonat 50 % silu a dokdze piekonat odpor
pouze proti gravitaci. Stupenn 2—P (poor) je velmi slaby sval se silou 25 % a gravitacni
odpor nedokaze piekonat. Stupen 1-T (trace) vyjadiuje pouze slaby zaSkub svalu a

stupent 0 — sval neukazuje ani na nejmensi znamky pohybu (Janda, 1996).
2.3.1.3 Nocéni polysomnografie

Ptihodova (2006) popisuje nocni polysomnografii jako nejptesnéjsi vySetfovaci metodu
poruch spanku, jejiz soucasti je videomonitorace, zaznam elektroencefalogramu,
elektromyografie svalti brady, EKG a EMG svalt bérce. Autorka také tik4, Ze metoda
umoznuje zhodnotit pifesnou dobu spanku, pocet probuzeni v noci ¢i no¢ni ventilaci.
Podle Kocové (2017) je u déti s nervosvalovym onemocnénim vySetieni noéni
polysomnografie velmi dulezité provadét pravidelné, abychom vcas diagnostikovali
poruchy dychani béhem spanku a poptipadé¢ byla zahdjena neinvazivni ventilaéni
podpora, kterd by se détem aplikovala béhem spanku. Arens a Muzumdar (2010) fikaji,

ze poruchami dychéni ve spanku trpi az polovina pacienti s SMA.
2.4 Moznosti lécby — farmakoterapie

U spindlni svalové atrofie, stejné¢ jako u dalSich nervosvalovych onemocnéni
s genetickym podkladem, neexistuje v soucasné dobé zadna kauzalni 1écba, jez by
dokazala chorobu vylécit nadobro, existuje vsak né€kolik testovanych 1ékd, které jsou

schopny progresi zpomalit (Mrazova, Sabatovaet al.,2017).
Valproat sodny (VPA)

VPA je zatim asi nejdostupnéjsi 1€k, ktery pii dlouhodobém pouzivani mirné zlepSuje
stav a miize vést i k lehkému zlepseni stavu (Mrazova, Sabatova et al., 2017). Autorky
uvadeji také negativni ucinky, mezi které patii anemie, zvysena krvacivost, poruchy

funkce jater, poruchy menstrua¢niho cyklu ¢i vypadavani vlasu.
Nusinersen

Nusinersen, neboli Spinraza, je 1€k se zatim nejvice pozitivnimi U¢inky, jehoz testovani
zacCalo v roce 2012, zcastnily se ho déti s SMA 1. a Il. typu a jeho vysledkem bylo, ze
déti na zacatku studie mély vyssi procento paradoxniho dychani (89%, na konci 66%),
potiZe s polykanim (51%, na konci studie 29%), a potieba respiracni podpory se sniZila

z26% na 15% (Silvinato, M Bernardo, 2018). 23. prosince 2016 byla Spinraza

13



schvalena v USA tfadem pro kontrolu potravin a 1ékd Food and Drug Administration a
nyni je aplikace mozna i v Ceské republice, konkrétné ve FN Motol a FN Brno
(Hlavica, 2018). Lék se podava intratekalné (lumbalni punkci) spindlni anestetickou
jehlou, doporu¢ena davka je 5 ml a 1é¢ba by méla byt zahajena co nejdiive od stanoveni
diagnézy. Davkuje se ve dnech 0, 14, 28 a 63 a dalsi davky nasleduji jednou za 4
mesice (Hlavica, 2018).

2.5  Moznosti léCby — genovd terapie

Experimentalni genova 1écba je velmi nad€jnad moznost 1éby SMA, ktera se testovala
na mysSicha genova terapie u nich dokazala zcela vyléc¢it nemoc. Virovy nosi¢ pienese
do téla gen schopny tvofit SMN protein, kterého je u nemocnych déti nedostatek
(Haberlova, 2015). Mrazova, Sabatova et al. (2017) zmifuji v knize Ko¢ové (2017)
americkou studii, do které ma byt zahrnuto 18 déti ve véku do 9 mésici a ma se
sledovat jejich pribéh nemoci. Podle ¢lanku autort Rao et al. v Casopise Journal of
Managed Care & Speciality Pharmacy z 24. 12. 2018 byl prubéh nemoci testovanych
déti daleko ptiznivéjsi nez u déti bez 1é€by. Déti dokéazaly dychat, aniz by musely byt
neustale na umélé plicni ventilaci, nékteré dokazaly sedét nékolik vtefin bez opory a
témef u vSech bylo dosaZeno samostatného udrzeni hlavy a zlepSeni motorickych

v

funkci. Také se ukéazalo, Ze ¢im dfiv byla lécba zahdjena, tim ptiznivéjsi byly vysledky.
2.6 MoZnosti lécby — léCebna rehabilitace

Noskova (2017) tika, ze SMA je neurodegenerativni onemocnéni, a je pro n¢j tedy
typickd progrese a lécba je pouze symptomatickd. Svalova vldkna jsou nevratné
poskozena, a proto je dileZité vénovat tém doposud zdravym co nejlepsi komplexni
pécCi, snazime Se udrzet co nejlepSi funkcéni schopnosti, predchazet nejCastéjSim
komplikacim a zpomalit projevy onemocnéni, jako jsou mimo respiracnich obtiZi také
deformity kloubt, skolioza nebo kontraktury (Noskova, 2017). Dalsi piidruzenou
komplikaci je také skolidza, ktera nejvice progreduje u divek mezi 11-13 rokem a u
chlapctt mezi 14-16 rokem (Philippe, 2012).

2.6.1 Mékké techniky a protahovani

M¢kké techniky pouzivame u déti s SMA hlavné pro uvolnéni svalii hrudniku a sval
kréni oblasti, kdy oSetfujeme hlavné kiizi, podkozi, svaly a fascie a ¢asto ptistupujeme k

masazi mezizebernich svali formou tzv. vytirani (Neumannova, 2017). U pacientt
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S SMA je velmi dulezité protahovani svall, které ochabuji a diky omezené hybnosti
jsou nachylné ke vzniku kontraktur. Dé&ti vétSinou nejsou schopny plného aktivniho
pohybu, proto provadime streCink s asistenci nebo bez vlastni aktivity pacienta, tedy
pasivné (Kolaf, LepSikova, 2009). Do metod tzv. aktivniho streinku fadime
postizometrickou relaxaci (PIR), kdy se sval nejprve protahne do pocitu nebolestivého
napéti a nasledné se aktivuje tlakem proti odporu, nebo u nemocnych SMA pohybem
proti gravitaci. Pohyb je minimalni, téméf neviditelny a trva do 10 s, poté sval uvolnime

a pfechazime opét do protazeni nebo relaxace (VI¢ek a Dobes, 2017).
2.6.2 Mickovi facilitace

Mickovani je dopliikovéa metoda k hlavni 1é¢bé nejcastéji u onemocnéni dychacich cest,
jejiz zakladatelkou je fyzioterapeutka Zdena Jebava, (Hajdova, 2015). Metoda se
vyuziva hlavné u déti, nebot’ ji vnimaji jako ,,pfijemné mazleni“ s rodi¢i a pomaha u
stavii dusnosti i dalSich komplikaci s ni spojenych, a kromé& dychdni ma pii spravném
provadéni pozitivni vliv na celkové drzeni téla. U metody je dilezitd predevSim
pravidelnost, kdy se doporucuje mic¢kovat jednou denné po dobu minimalné 2 mésict
(Jebava, 2015). Podle Hajdové se metoda provadi pomoci malych molitanovych micki,
jimiz koulime po téle pacienta v daném sméru, ¢i vytirdme a tAhneme micek bez otaceni

po kiizi.
2.6.3 Hydrokinezioterapie

Hydrokinezioterapii rozumime pohybovou terapii provadénou ve vodnim prostiedi, jenz
ma pro své fyzikalni vlastnosti zcela odliSné podminky pro rehabilitaci, neZ na sousi a
cviCenim casto stimulujeme jak télesnou, tak psychickou stranku (LukeSova, 2010).
Pohyb ve vod¢ nebyva tak narocny, coz je u déti s oslabenym svalstvem velmi piinosné.
Déti zvladaji pohyb daleko snadnéji neZ na suchu a maji tak casto pravé
hydrokinezioterapii velmi rddy. Cunha et al. (1996) provedl vyzkum, ve kterém
provadél hydroterapii s détmi s SMA Il. a Ill. typu. Déti byly piremétfovany po
dvoumésiénich intervalech svalovym testem a po 2 letech probihajici terapie se dalo

pozorovat, ze se svalova sila u vétSiny pacienti stabilizovala ¢i dokonce zlepsila.
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2.6.4 Relaxacni techniky

Relaxaéni techniky piisobi u nemocnych na uvolnéni svalt a kloubi, ale také ovliviuji
celkové uvolnéni, navozuji volné dychani a psychickou pohodu. (Smolikova, Macek,
2010). Kolar fika, ze nejznamé;jsi relaxaéni technikou je autogenni drenaz, kdy jde o
uvédomovani si vlastniho téla navozenim pocitu horka, tize ¢i chladu a prostfednictvim
relaxace dochazi k uvolnéni svalového napéti. Pti pravidelném cvieni dochéazi ke

zlepseni fyzické i psychické kontroly a kK uklidnéni (Kolat, 2012).
2.6.5 Animoterapie

Terapie pomoci zvifat byva velmi oblibena nejen u déti, ale u vSech pacientd. Podle
Hollého a Hornacka (2005) jeji vyznam stale roste a lidé tento druh terapie maji
Vv oblibé hlavn¢ z diivodu velkého odcizeni ¢lovéka od ptirody. Kontakt se zvifetem
dokaze u ¢loveéka vyvolat velmi silné emoce a pomaha v psychické, socidlni i pohybové
sféte, je to tedy metoda psychoterapeuticka, kdy nejéastéji vyuzivame k terapii kon¢,

psa, koc¢ku, morce ¢i kralika (Miiller et al., 2007).
Hipoterapie

Hipoterapie je rehabilitacni metoda, ktera vyuziva komplexni lécebné piisobeni koné na
¢loveka (Holly, Hornacéek, 2005, s. 11). Hiporehabilitaci se rozumi vélenéni vozeni se
na koni nebo jezdeni (hipickych aktivit) do komplexu opatieni zmérenych na obnoveni
ztracené  funkce, zmirnéni nebo minimalizovani ¢i  odstranéni  fyzického,
psychologického, socidlniho nebo mentdlniho handicapu pacienta nebo klienta
(Holly, Hornacek, 2005, s. 19). Tito autofi zminuji ve své knize 3 slozky
postizenych. Prvni snahy o terapeutické vyuziti hipoterapie vV Ceské republice se
objevily na konci 70. let u déti s DMO (Kocova, 2017). Lemke (et. al., 2014) uvadi ve
své studii, Ze hipoterapie znacné zlepSuje koordinaci a dechovou kontrolu a je velmi
vhodné pro déti s SMA. Uvadi, Ze se déti po terapii citily silngj$i, vnimaly zlepSeni

svalové sily v koncetinovych pletencich ¢i lepsi rovnovahu.
Canisterapie

Canisterapie znamena doslova ,,1é€ba pomoci psa®, konkrétnéji je to tedy plisobeni psa

na ¢lovéka a ovlivilovani jeho pocitl a stavii, kde je mnoho zpisobt jejiho provadéni a
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délime ji na asistovanou, edukativni, lé¢ebnou a vyzkumnou (Galajdova, Galajdova,
2011). V nekterych zemich povazuji za nejvhodnéjsi rasu ke canisterapii labradora, ale
podle Galajdové idedlni plemeno neexistuje, jsou vsak idealni piedpoklady plemen, se

kterymi se kazd¢ zvite rodi.
2.6.6 Kinezioterapeutické postupy
Dynamicka neuromuskularni stabilizace

Prostrednictvim technik DNS podle Kolare ovliviiujeme funkci svalu v jeho posturdlné
lokomocni funkci. Tento koncept obsahuje obecné principy, a proto jej zarazujeme mezi
obecné fyzioterapeutické metody (Kolaf, Safarova, 2012, s. 233). Cilem této terapie je
hlavné ovlivnit HSSP, tedy hluboky stabilizacni systém patete, prostrednictvim cvikd,
které vychéazi z vyvojové kineziologie. K diagnostice posturalni stabilizace jsou
vyuzivany specifické testy, kam patii extencni test, test flexe trupu, brani¢ni test, test
flexe v kycli, test nitrobfisniho tlaku, vySetfeni dechového stereotypu, test polohy na

Ctyfech a test hlubokého diepu (Kolat, 2012).
Bobath koncept

Tomuto konceptu dal vznik Karel Bobath se svou manzelkou Bertou Bobathovou. Je to
neurovyvojovd metoda, kterd byla vyvinuta primarné pro déti s postizenim DMO, ale
pozdéji se zacala vyuZivat 1 u dospélych, naptiklad po mozkové piihodé. U déti se
spinalni muskuldrni atrofii se vyuZzivad hlavné u mirnéjSich typl nemoci, kdy je dité
schopno zvladnout naro¢nost cvikli. Do této metody patii handling, kterému se budu
vice vé€novat v kapitole 2.8.1.1 a dale senzomotoricka stimulace, kde s ditétem cvi¢ime
na ruznych nestabilnich podlozkach a ploSindch a snazime se tak o lepsi stabilizaci

kofenovych kloubti (Meadows, Raine et al., 2009).
Vojtav princip reflexni lokomoce

Profesor Vaclav Vojta z vlastnich zkuSenosti a pozorovani vytvofil koncept, jehoz
zakladem je stimulace vybavovacich zon na téle, coz jsou body, jejichz kompresi ve
spravném sméru docilime svalovych souher, kterych by dité samotné nebylo schopné. U
SMA vyuzivame i vegetativnich projevi, které vznikaji stimulaci reflexnich zo6n, a to

pfedevsim zménu dychéni, jako prohloubeni nddechu i vydechu (Vojta, 2010).
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2.7  Moznosti lécby — Respiracni terapie

Respiracni terapie je u déti S SMA velmi dulezita, nebot’ u tohoto onemocnéni dochazi
postupem casu k atrofii kosterniho svalstva, a to i dechového a diky ochabovani pravé
interkostalnich svalt je dychani vyrazné znesnadnéno (Neumannova, 2017). Piihodova
a Kemlink (2017) fikaji, Ze nervosvalova onemocnéni jsou spojena s dechovymi
obtizemi, které se zaCinaji objevovat nejcastéji v noci, je zde riziko respira¢niho selhani
a stim i ohrozeni pacienta na zivoté. Proto je dilezitd pravidelnd kontrola vitalni
kapacity plic, sledovani acidobazické rovnovdhy v krvi a vySetfeni nocni
polysomnografie, které dokéze v€asn¢ diagnostikovat poruchy dychani. Neumannova
(2017) také tika, ze pri¢inou dechové nedostatenosti byvaji deformity hrudniku a
patete, ktera je Casto v kyfoskoliotickém postaveni a komplikace s dychanim nastavaji
V rizné mife, obtézuji dit€¢ v kazdodennich aktivitach, ohrozuji ho na zivoté, a tudiz je

dulezité s respiracni terapii zacit co nejdiive, abychom témto komplikacim ptedchazeli.
2.1.1 Anatomie dychacich cest

V této kapitole jsem cCerpala informace zknihy Anatomie 1 od Radomira

Cihaka (2002).

Dychaci systém ma totozny zacatek spolu s Ustrojim travicim, dutina ustni a nosni je
vSak rozdélena tvrdym a mékkym patrem. Rozdé€lujeme horni a dolni cesty dychaci. Do
hornich je zahrnuta dutina nosni a nosohltan. Dolni cesty dychaci vznikaji jako
vychlipka hltanu a patii sem hrtan (larynx), pradusnice (trachea), pridusky (broncht), a

plice (pulmones) jako vlastni dechovy organ.
Zevni nos

Zevni nos tvarové piipomina trojbokou pyramidu a vycniva z oblieje. Sklada se
Z kotene, zacinajiciho na hranici mezi nosem a ¢elem, dale z nosniho hibetu, hrotu,
nosnich kiidel, kterd obkruZzuji nosni dirky a z nosni ptfepazky. Oporu tvoii kosti a

chrupavky nosni.
Dutina nosni

Dutina nosni je oddélena od dutiny ustni hornim mékkym a tvrdym patrem. Sklada se

Z ptedsiné, vlastni dutiny nosni, kde se nachazi prepazka nosni a vedlejSich nosnich
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dutin, jejichz funkce neni zcela jasna, funguji vSak jako rezonancni prostory pii tvorbé

hlasu a mozny vyznam je i pro zvlh¢ovani vzduchu a lebe¢ni architekturu.
Hrtan

Hrtan je uzaviena trubice tvofend souborem chrupavek spojenych klouby, vazy a svaly
se slizni¢ni vystelkou. Je dlouhy asi 5 cm a lokalizovan mezi obratli C4-C6. Tvoti ho 3
casti — vestibulum laryngis — ptedsin, ktera zac¢ina hrtanovou pftiklopkou, stfedni

Cast — glottis, kde jsou hlasové vazy, a dolni ¢ast, jez plynule pfechazi v dutinu trachey.
Pradusnice

Pridusnice (trachea) navazuje na hrtan v oblasti dolni ¢asti obratle C6, je dlouha az 13
cm a §iroka az 1,8 cm. Je slozend ze sliznice a pevny podklad stény tvoii chrupavky.
Tracheu délime na usek kréni a hrudni. U riznych onemocnéni dychacich cest se ¢asto
provadi tracheostomie, coz je chirurgické otevieni priadusnice v rozsahu asi 1 cm, kudy
se zavadi kanyla a umozni tak dychat s vyfazenim hrtanu. Tento zakrok je velmi Casty u

déti nemocnych spindlni svalovou atrofii.
Pradusky

Pradusky (broncht) oznacuji rozvétveny systém trubic, tzv. strom, kterym vede vzduch
do dalSich usekt plic. Zacinaji v tiseku rozvétveni priadusnice na 2 ¢asti — pravy a levy
bronchus. Prava hlavni priduska je dlouha asi 3 cm a $irSi nez leva, kterd ma délku 4-

5cm.
Plice

Plice jsou parovy organ, jehoZz prostfednictvim probihd vyména plynti mezi krvi a
zevnim prostfedim. Soucasti plic jsou broncht, bronchioli (nejmensi rozvétvené
trubicky) a nakonec alveoly, tenkosténné plicni sklipky o priméru 0,1-0,9 mm, na
kterych probihd vymeéna plyni. Na obé plice piipadéd az 400 miliont alveold.

Plice se nachézeji v pleurdlni duting, kterou zcela vypliiuji a maji tedy stejny tvar
s dutinou. Tvar plice pfipomina kuzel s vkleslou a tupou spodni plochou. Jsou slozeny

z lalokt, z nichz pravou plici tvoii 3 laloky a pravou 2.
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2.1.2 Dechové svaly

Aktivni dychani je mozné diky nddechovym a vydechovym svaliim, které musi spravné
fungovat, aby byl dech dostate¢ny. Hlavnim nddechovym svalem jebranice, jejiz ¢innost
zajistuje az 2/3 vitalni kapacity plic (Smolikova, 2010). Je to plochy sval, ktery se
vyklenuje hluboko do hrudniku a oddéluje dutinu hrudni od biisni (Cihak, 2011).
Smolikova také tika, ze branice kromé& dychani ovliviiuje krevni tlak a tepovou
frekvenci, nebot’ tlak v dutin€ hrudni se pfenasi i na okolni tenkosténné organy, dale ma

vyznam pfi usilovném moceni, defekaci ¢i pii porodu.

Mezi pomocné inspiraéni svaly se fadi m.pectoralis major, m. pectoralis minor, m.
serratus anterior a vnéjsi svaly mezizeberni — mm. intercostales externi. Vydech probiha
pti klidovém rezimu pasivné, pii usilovném exspiriu vSak pomahaji svaly bfisni, dale

m.transversus thoracis nebo mm. intercostales interni (Cihak, 2011).
2.7.3 Dech

Dech je podle Lewitové (2017) proud vzduchu, ktery nasavame do plic a zménény ho
vracime nazpét, pfi¢emz jim piivadime krvi kyslik a odvadime spaliny. Rik4, ze dech se
podili na vytvéfeni vnitiniho tlaku, pisobi na tlak krve, praci vnitinich organt a udrzuje
I napéti svalové a dusevni. KdyZ je nas$ dech pierusovany, zadrzovany nebo dychame
pfes n&jakou piekazku, zvySuje se 1 napéti a drazdivost, a ackoliv se pii dechu
cely hrudnik diky svalim a kloubim hybe, spoustu lidi ma hrudnik
nepohyblivy a zatuhly a je tfeba je mobilizovat, rozpruzit, rozdychat a rozpohybovat
(Lewitova, 2017).

2.7.4 Dychani u spindlni muskuldrni atrofie

U onemocnéni dochédzi k degeneraci neuront prednich rohtt miSnich a motoneuronti
mozkového kmene, coz ma za nasledek postupnou atrofii kosterniho svalstva celého
téla vcetné svalll dychacich a dochézi tak ke znesnadnéni dychéni, a to hlavné diky
atrofii interkostalnich svali, deformit¢ hrudniho koSe a kyfoskoliéze patete
(Neumannova, 2017). Tvar hrudniku se u zdravych jedincii v raném détstvi méni
z kruhového na elipsovity a méni se také sklon Zeber, coz zpisobuje efektivnéjsi
dychéni. U déti s SMA vSak k témto zméndm plné nedochazi, ¢imz je dychéni ztizeno.
Atrofie branice Vv ¢asném stadiu nemoci nebyva postizena v takové mite, a tudiz se u

déti vyskytuje hlavné btisni dychéni s nedostatenym rozvijenim hrudniku. Mizeme
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pozorovat paradoxni dychdni nebo zvySenou dechovou frekvenci z divodu
nedostate¢ného dechového objemu, ktery se s postupem nemoci zmensuje (Havlistova,
2012). Casté jsou také problémy s polykanim, s ¢imZ souvisi aspirace potravin a tekutin,

které mohou byt z divodu nedostate¢né efektivniho kasle vdechnuty do dychacich cest.
2.8 Techniky respiracni fyzioterapie
2.8.1 Manualni techniky

Manudlni techniky respiracni fyzioterapie jsou velmi dilezité zvIast’ u lidi, kteti maji
problémy s expektoraci a zbavovani se sputa. U pacientii provadime méekké techniky,
postizometrickou relaxaci, masaz hrudniku a vytirani mezizebii, respiracni handling,

Vojtovu metodu ¢i mi¢kovou facilitaci.
2.8.1.1 Respiracni handling

Respira¢ni handling je koncept zalozeny na podkladé vyvojové kineziologie a
neurofyziologickych ~ metodkombinovany  sdrendznimi  technikami  respiraéni
fyzioterapie s kontaktnim a reflexnim dychanim, jehoz podstatnou soucasti je zauceni
rodi¢h, ktefi nasledné terapii provadi (Zacdkova, 2014). Tato autorka uvadi, Ze respiracni
handling se pouziva nejcastéji u déti do 2 leta provadi se nenasilnymi a jemnymi
manualnimi dotyky, kdy dité drZzime v naruci nebo cvi¢ime na stole, na mi¢i a podobné.
Cilem je udrZeni hygieny dychacich cest, prevence deformit hrudniku a neZadouciho
zptisobu dychéani, ovlivnéni spravné cinnosti nejen dychacich, ale 1 posturalné
motorickych vzort trupu, kofenovych kloubi a koncetin, nebo podpora funkce travici

soustavy (Meadows, Raineet al., 2009).
2.8.1.2 Kontaktni dychani

Kontaktni dychdni se oznacuje také jako mobilizaéni a je zalozeno na védomém
prohloubeni dechu, coZ je vyvolano kladenim odporu proti hrudni sténd (Zackova,
2004). Smolikova a Macek (2010) popisuji kontaktni dychani jako metodu, ktera je
zalozend na manudlni, proprioceptivni a taktilni stimulaci dechovych pohybu bfisni
krajiny a hrudniku pomoci manuélnich kontakt, kdy fyzioterapeut pfilozi ruce na
hrudnik pacienta a redukuje nezddouci pohyby, ¢i pomoci manualnich manévra, kdy se
stimuluji dechové pohyby nepieruSovanou kompresi, tedy ptilnutim rukou na hrudnik

pacienta. Smolikova, Macek (s. 199, 2010) také tikaji: Kontaktni dychani je zaloZeno na
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poznatcich neurofyziologické facilitace dychani, kdy externé aplikovana taktilni a
proprioceptivni stimulace formou manualniho kontaktu provokuje reflexni dechové
odpovedi a ty jsou pricinou zmény rytmu a hloubky dychani. U kontaktniho dychani
terapii provadi zainstruovany rodi¢ Ci terapeut pfilozenim svych rukou na hrudnik
ditéte, kdy sleduje dechovy vzor ditéte, redukuje nezadouci pohyby, koriguje spravné
motorické projevy a manudlné stimuluje respiracni pohyby bfi$ni a hrudni stény a mtize

ovlivnit i postaveni hrudniku z inspiraéniho na expiraéni postaveni (Zatkova, 2004).
2.8.2 Aktivni techniky
2.8.2.1 Drenazni techniky

Tyto techniky slouzi k odstranovani sekrece z dychacich cest perifernich i centralnich a
cilem je zmenSeni bronchialni obstrukce, zlepSeni ventilace, snizeni odporu v plicich a
pusobi preventivné proti kolapsu stén bronchl (Palanova, 2015). Mezi drenazni
techniky patii autogenni drenaz, kterou miazeme aplikovat v jakékoliv poloze, a spoc¢iva
Vv pomalém nddechu s inspira¢ni pauzou 3-4 Sa ndslednym plynulym a dlouhym
vydechem s otevienymi Usty (Zdafilova, et. al.). Autogenni drendz muze byt zakoncena
huffingem, tedy silové podpoienym, prudkym vydechem (Smolikova, Macek, 2010).
Dalsi metodou je aktivni cyklus dechovych technik, pfi kterém trénujeme dychani
zacilené do dolni hrudni oblasti, cviceni hrudni pruznosti, polohova drendZ a technika
usilovného vydechu, kde se snazime o jeden az dva usilovné vydechy s otevienymi tsty
a dochazi tak k mobilizaci sekretu z perifernich dychacich cest, jez se dostane do

proximalni ¢asti dychacich cest a nasledné je snadno vykaslano (Zdafilova, et al., 2005).
2.8.2.2 Dechova gymnastika statickd, dynamickd a mobilizacni

Dechova gymnastika je metoda podporujici télesnou kondici a také funguje jako
prevence onemocnéni u lidi s respiraénimi obtiZzemi. Provadi se vsed€ pfi sprdvném
drzeni tcla nebo vleze s volnymi dychacimi cestami a dychani je zde lokalizovano do
hrudniku, bficha, zad a panve, pfiCemz dbame na spravny dechovy vzor. U dynamické
dechové gymnastiky ptidavdme pohyby panve, koncetin a hlavy a do mobiliza¢ni
techniky patfi intenzivni svalové protazeni, ndsledné uvolnéni svali a automobilizace

kloubiti (Smolikova, 2010).
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2.8.2.3 Cviceni na zvySeni pruznosti hrudniku

Thoracis expansion exercises (TEE) je metoda, kdy se pacient pomalu a co nejhloubg&ji
nadechne nosem nebo Usty a nasledné pasivné, volné a kratce vydechne. Cviceni
pomaha ke zlepSeni ventilace a hluboké inspirium puisobi také jako mobiliza¢ni technika

kloubnich spojti hrudniku (Smolikova, Macek, 2006).
2.8.2.4 Technika silového vydechu a huffing

Tato technika spociva v aktivnim a svalové podpofeném vydechu, ktery je casto
zakonéeny kratkym, rychlym a usilovnym vydechem nazyvanym huffing, jeZ posunuje
sputum z dychacich cest a usnadiiuje tak dychéni, odkaslavani a zptisobuje odhlenéni

(Smolikova, Macek, 2006).
2.8.2.5 Inhalacni lécéba

Pfi této metodé aplikujeme do dychaciho traktu nejcastéji 1éky, jako jsou mukolytika,
bronchodilatancia nebo kortikoidy a velmi dilezita je zde poloha téla, kdy postaveni
hlavy a hrudniku by mélo byt vzptimené, aby zde byl volny priichod inhalované latky.
Dtraz je kladen také na spravny dechovy vzor, pii némz je dilezity hluboky nadech
usty se zadrZzenim dechu na konci nadechu a vydech mimo inhal4tor sty ¢i nosem
(Palanova, 2015). Inhala¢ni 1écbu vzdy indikuje 1€kat, avSak s pacientem ji vzdy
provadi fyzioterapeut poddvanim inhala¢niho 1éku pomoci naustku, coz je vhodné u déti
spolupracujicich a schopnych obemknout rty néustkem. Pomoci obli¢ejové masky

aplikujeme 1€k détem pfilis malym, oslabenym ¢&i nespolupracujicim (Kocova, 2017).
2.8.2.6 Dechové pomiicky

Dechové pomticky jsou urené k posileni a tréninku branice a dalSich inspira¢nich i
exspiracnich svalli, zdokonaluji dechovou techniku a pomahaji k uvolnéni a odhlenéni

dychacich cest.
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Inspira¢ni pomucky

Cliniflo (viz Obrazek 1) je tzv. nadechovy motivacni spirometr, u kterého muzeme
nastavit n¢kolik stupna obtiznosti od 100 do 600 ml/sec. a je vhodny hlavné pro détské
¢i oslabené pacienty (Respiration, © 2019). Triflo (viz Obrazek 2) je dalsi nadechovy
trenazér, ktery obsahuje 3 kulicky a pacient je zveda svym nadechem. Pouziva se pro
zlepSeni dechovych funkci a slouzi pacientovi k porovnani vysledkti a motivaci pro

dalsi trénink.

Obrazek 1. Nadechova pomiicka cliniflo Obrazek 2 .Nddechova pomiicka triflo

(Www.respiration.cz, © 2019) (vlastni zdroj)

Exspira¢ni pomucky

Smolikova a Macek (2010) zminuji ve své knize techniku PEP, coz je vyraz pro
pozitivni vydechovy pftetlak, a tedy kdyz vydechneme proti odporu, zvysime tak
intrabronchidlni tlak. RozliSujeme 3 typy PEP fyzioterapie, a to nizky pozitivni
vydechovy pietlak, u néhoz je vydech proti oporu 10-20 cm H,0, vysoky pozitivni
vydechovy pietlak s odporem 40-100 cm H,O a oscilujici pozitivni vydechovy pietlak,
kam fadime napiiklad flutter (Smolikova, Macek, 2010). Flutter VRP 1 je pomiicka,
ktera se jiz pacientim nepfedepisuje a nahrazuje ho pomuicka PARI-O-PEP
(viz Obrazek 3 na str. 25), kterd ma oproti flutteru dvé trovné nastaveni naustku a
zménou uhlu lze regulovat intenzitu vibraci. Tato pomiicka se pouziva u pacienti
s dechovymi obtiZzemi, ktefi potfebuji uvolnit dychaci cesty a bronchidlni sliznici.
Principem této pomtcky je stiidavy vydechovy ptetlak, vznikaji vibrace a tlak a tim
dochazi kuvolnéni sputa a snizuje se duSnost pacienta (MR Diagnostic©2019).

RC-Cornet (viz Obrazek 4 na str. 25) patii také do PEP fyzioterapie s oscilujicim
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vydechovym ptetlakem a funguje na principu vydechu proti odporu, kdy béhem
vydechu dojde k vibraci a pozitivnimu tlaku v dychacich cestach, coz vede k mobilizaci
sekretu a uvolnéni dychacich cest. Pomiicka také zvySuje vitalni kapacitu plic, snizuje
odpor v dychacich cestach a zlepSuje vyménu plyna (MR-diagnostic, © 2019). Tento
piistroj je zahnuté trubice s primérem 3 cm a uvniti je gumova rourka, kterd se nasazuje
na naustek a pti vydechu se rozechvivd, coz zplsobuje jemné vibra¢ni chvéni uvniti
bronchi. Vyhodou je, Ze pacient mize cvicit v jakékoliv poloze a doporucuje se tedy
hlavné u fyzioterapie déti (Smolikova, Macek, 2010). Dalsi pomuckou je akapela
(viz Obrazek 5 na str. 26), ktera je také nezavisla na poloze, ve které pacient cvici a

stejn€ jako cornet usnadnuje vykaslavani sputa a odhlenéni dychacich cest.

o=

Obrdzek 3. Vydechova pomiicka Obrazek 3. Vydechova pomticka cornet
PARI-O-PEP (www.pari.com, © 2019) (www.mr-diagnostic.cz, © 2019)

Hracka flowball ¢i magicball (viz Obrazek 6 na str. 26) je oblibena exspiracni
pomticka hlavné u déti, kdy se pii vydechu do trubicky zveda polystyrenovy
micek do vzduchu a déti tak posiluji plice formou hry. Do vydechovych
pomucek fadime také exspiracni trenaZéry, jejichz hlavni funkci je obnoveni
ventilacni funkce perifernich cest, zlepSeni dechové flexibility bronchidlnich
stén, prevence kolapsu bronchii a navic umoziuje vidét a mefit vysledky, které

slouzi k motivaci a porovnani pokrokt pacienta (Smolikova, Macek, 2010).
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Obrazek 4. \Ivydechova pomiicka akapela Obrazek 5. Vydechovd pomiicka magic ball (vlastni zdroj)

(www.surgimedi.com, © 2019)

Ptistrojova podpora
Neinvazivni ventilacni podpora

U déti s SMA je dilezité¢ vysetieni dychani nocni polysomnografie pro zachyceni
poruch dychéani ve spanku. Pokud se tyto poruchy zjisti, je ditéti indikovana neinvazivni
ventilaéni podpora, u niz se pouziva opét naustek ¢i obli¢ejova maska a pokud vysetieni
zjisti pfitomnost obstrukéni spankové apnoe, jetento problém feSen piistrojem CPAP,
ktery dodava ptes masku tlak vzduchu, jez nechava oteviené dychaci cesty a jazyk

posunuje dopiedu (Neumannova, Sesték, 2007).
Caugh asistent (viz Obrazek 7)

Piistroj je ureny k podpofe nadechu i vydechu a pomaha pii expektoraci bronchialniho
sekretu (Kocova, 2017). Autorka fika, Ze aplikace je zde pfes naustek nebo obli¢ejovou
masku a u pacientd s tracheostomii pfes tracheostomickou spojku, kdy pti nadechu se
plice optimaln¢€ roztahnou diky ptetlaku, u vydechu vyuzivdme naopak podtlaku, ktery
pomaha posunout sputum smérem k centralnim dychacim cestam, a tak uz ho dité

snadnéji vykasle.

Obrazek 6. Caugh asistent (vlastni zdroj)
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Invazivni plicni podpora

Tato metoda se pouziva az tehdy, nezabird-li neinvazivni terapie a mame nékolik
moznosti, jak ji vyuzit. PIn¢ fizend plicni ventilace je vhodnd pro pacienty, ktefi jiz
nejsou schopni samostatného dychani, ¢astecna v piipadech, kdy je dechové svalstvo

oslabeno a neni schopno kvalitniho dychani.

Pokud je takto znevyhodnény pacient schopen pfechodu do doméaciho prostiedi, existuje

moznost DUPV, tzv. domaci umélé plicni ventilace (Kocova, 2017).
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3 CILE PRACE A VYZKUMNE OTAZKY

Cile

1. Zpracovani moznosti dechové terapie u déti se spindlni svalovou atrofii.
2. Provedeni kineziologického vySetieni a aplikace vybranych technik dechové
terapie u déti se spindlni svalovou atrofii se zhodnocenim efektu terapie.

3. Porovnani vhodnosti dechovych pomicek u déti se spinalni svalovou atrofii.

Vyzkumné otazky

1. Jaké metody dechové terapie jsou vhodné pro déti se spindlni svalovou atrofii?
2. Jaké zmény v kineziologickém vysetfeni nastanou po realizaci navrzené dechové
terapie?

3. Jaké pomitcky dechové terapie jsou vhodné pro déti se spinalni svalovou atrofii?
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4 METODIKA PRACE

V ramci své bakalafské praci jsem se vénovala kvalitativnimu vyzkumu, pfi kterém
jsem po dobu 6 mésici pracovala s détmi se spindlni svalovou atrofii, S nimiz jsem
provade¢la respiracni terapii. Vyzkumem jsem chtéla zjistit, jaké jsou moznosti dechové
terapie u déti s SMA a porovnat vhodnost dechovych pomtcek pro kazdou respiracni
komplikaci. Do vyzkumu byly zafazeny 4 déti s riznymi typy nemoci. Konkrétné to
byla divka (13 let) s SMA typu III, divka (18 let) s SMA typu I-ll, chlapec (14 let)
s SMA typu III a divka (12 let) s SMA Ill. typu. Rodice déti podepsali informovany
souhlas (viz Pfiloha 1 na str. 63), kterym vyjadfili svoleni k terapii. K détem jsem
dochézela do jejich domdaciho prostiedi a schiizky probihaly dle moznosti pfiblizné 1X

meésicne.

U déti jsem provedla celkovy kineziologicky rozbor, do kterého patfila anamnéza ditéte,
vySetfeni aspekci, palpaci, svalovy test, antropometrické vySetieni, kdy jsem méfila
obvody hrudniku v maximalnim inspiriu a exspiriu a nakonec déti podstoupily
spirometrické vySetfeni. Nasledné€ jsem détem navrhla dlouhodoby rehabilitacni plan a

urcila terapii, kterou jsem s nimi pozdéji provadéla.

Anamnézu jsem provedla formou semistrukturovaného rozhovoru s détmi a jejich
rodi¢i, dalsi informace jsem ziskala od fyzioterapeutli, ke kterym déti dochazi, ¢i
z 1ékarské dokumentace. Vénovala jsem se otdzkam ohledné nynéjSiho onemocnéni
ditéte a jeho problémuim, dosud prodélanym chorobam, onemocnénim rodicu a blizkych
ptibuznych, situaci v rodiné, socialnim podminkdm v mist¢ domova i ve skole, kam déti

dochdzi, alergiim, pouZivanym pomuiickam a v§em dal§im zasadnim komplikacim.

Vysetfeni aspekci jsem provadéla vsed¢ na invalidnim voziku z divodu nemoznosti
vertikalizace. Hodnotila jsem celkovy vzhled a symetrii téla, postaveni hlavy, krku,

kiivku patete, panve a koncetin.

Vysetfenim palpaci jsem hodnotila svalovy tonus, rozsahy pohybt, kloubni omezeni a

kontraktury. U vystupniho vysetfeni jsem hodnotila také posunlivost a citlivost jizvy.

Dale jsem provedla svalovy test, kde jsem se soustfedila pfevazné na svaly, které
souviseji s dechovymi funkcemi. Byly to svaly mm. scaleni, m. longus coli, m. longus
capitis a m. sternocleidomastoideus, m. rectus abdominis, m. trapezius, m. erector

spinae, mm. rhomboidei, m. levator scapulae, m. latissimus dorsi a mm. pectorales.
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Provadéla jsem tedy flexi hlavy, sunuti hlavy vpted, flexi trupu, flexi krku s rotaci,
extenzi krku, addukci lopatek, elevaci lopatek, flexi v ramennim kloubu, extenzi
Vv ramennim kloubu, abdukci v ramennim kloubu a horizontalni addukci v ramennim
Kloubu. Test jsem provadéla v pfedem uréenych polohach pro kazdy sval, nékteré

polohy jsem vs§ak musela uzpusobit podle moznosti ditéte.

K antropometrickému vysetfeni (méfeni obvodu hrudniku) jsem vyuzila krejéovsky
metr a zmé&fila obvod VvV maximalnim nadechu a vydechu a vyzadala jsem si také

vysledky spirometrie pfed zapocetim a na konci terapie.

Ze ziskanych informaci od rodi¢u a déti, z 1ékaiské dokumentace a z vlastnich vySetieni
jsem zhodnotila stav dechovych funkci a navrhla terapii, kterou jsem nasledné s détmi
realizovala. Pomoci dechovych cviéeni jsem se snazila o zlepSeni ¢i alespon udrzeni
kapacity plic. Terapie byla u kazdého probanda jina vzhledem k typu onemocnéni, Stavu
patefe a hrudniho kose, celkové kondici, svalové sile a k hlavnim dychacim obtizim.
Podle rozlisnych dechovych obtizi jsem volila razné dechové pomicky a dechova

cviceni.

Do terapie jsem zaradila dechovou gymnastiku, kterd spoc¢iva v lokalizovaném dychani
do bficha, dolniho a horniho hrudniku pfi spravném dechovém vzoru, dechovou vinu,
zacinajici v bfiSni dutin€ a plynule postupujici do dolniho a horniho hrudniku, dale
kontaktni dychani, coZ je mobiliza¢ni technika zaloZena na prohloubeném, védomém
dechu, pii némz klademe odpor proti hrudni stén& (Zackova, 2004) nebo autogenni
drendz, coZz je metoda, kdy nadech je hluboky a pomaly, na jehoz konci je inspiraéni
pauza 3-4 sekundy a nasleduje pomaly a dlouhy vydech s otevienymi sty
(Zdatilova et al., 2005). S détmi jsem pouzivala také dechové pomicky jako triflo,
respiflo, flutter nebo magic ball podle specifickych potieb kazdého z probandt. U déti
trpicich dechovou nedostatecnosti jsem pouzivala pomtcky pro posileni dechovych
svalll a u téch, které mély problémy se zahleniovanim a nemoznosti odkaslavani sputa
jsem pfristoupila k pomickdm oscilaénim a pomuickdm S vydechovym pietlakem.
Nakonec jsem vzdy provadéla mékké techniky na uvolnéni m. trapezius, m. levator
scapulae, mm. pectorales, mm. scaleni, a mm. intercostales, dale vytirani meziZebernich
prostor, mi¢kovani a postizometrickou relaxaci. Pfi terapiich jsem brala ohled na
moznosti kazdého ditéte, cviCila jsem podle jejich momentalni nalady, unavy a

rozpolozeni a snazila se s nimi komunikovat.

30



Déti dostavaly ukoly, co maji samy trénovat, a pii kazdé dalsi terapii jsem
zkontrolovala, zda cvici spravng, srovnala jsem zmény od minulého setkani a piipadné
upravila dalsi terapii. VSechny vysledky, které jsem zjistila nebo které si poznamenaly
déti pfi samostatném domdcim cviCeni, jsem si prabézné zapisovala. U déti jsem
pofizovala fotodokumentaci jich samotnych, ale také pomticek, které pouzivaji. Ve
fotodokumentaci je zafazen také rentgenovy snimek chlapce zjeho Iékaiské

dokumentace.

Proband 1 (divka) trpéla dechovou insuficienci, méla dextrokonvexni kyfoskoliozu
s gibem, kvuli které podstoupila mezi terapiemi korekéni operacni zadkrok a mym cilem
bylo posileni jejich dechovych svalt a udrzeni plicnich objemu. S divkou jsem cvicila
dechovou gymnastiku, lokalizované dychani, dechovou vinu, autogenni drenaz, foukani
brckem do vody a pouzivala jsem u ni inspirani pomucku triflo a pro trénink
vydechovych svali jsem zvolila vydechovani bréckem do vody. Nakonec terapie jsem ji
vzdy uvolnila svaly pomoci mékkych technik, vytirani mezizebernich prostor nebo

mickovani. Po operaci do terapie pribyla také péce o jizvu a jeji uvolnovani.

Probanda 2 (divku) trapilo kromé dechové nedostatecnosti hlavné zahlefovani a
nemoznost odkaSlani sputa. Zvolila jsem terapii, pfi niz jsem chtéla dosdhnout
odhlenéni a tedy i jednodus$iho dychani. SnaZila jsem se u ni prohloubit dech, cvicily
jsme dechovou vlnu, tzv. ,maSinku®, rozfazovany vydech, odporovany vydech a
pouzivaly jsme inspiraéni pomucku cliniflo, oscilaéni pomiicku flutter a kaslaciho

asistenta. Poté nasledovaly mékkeé techniky a mickovani.

Proband 3 (chlapec) mél dechovou insuficienci a obdobné jako proband 1 kyfoskolidézu,
kvtli niz podstoupil korekéni operaci patete, a bylo u néj potieba posilit dechové svaly
pro udrZeni kapacity plic. Pfistoupila jsem u n¢j ke cviceni segmentového dychani,
dechové viny, autogenni drenaze a dechové gymnastiky. Z dechovych pomucek chlapec
pouzival inspiraéni pomtcku triflo, cliniflo, vydechovou pomucku akapela, a
vydechovy trenazZér, slouzici ke kontrole pfipadnych zmén piti kazdé terapii a také
k motivaci chlapce. Po cviceni nasledovaly uvoliujici meékké techniky, mickovani ¢i

vytirani meziZebernich prostor a po operaci taktéz péce o jizvu.

Po dokonceni terapie jsem skazdym ditétem provedla vystupni vySetieni. V
kineziologickém rozboru jsem porovnavala vysledky ze vstupniho vySetieni. Ptala jsem

se, zda jsou n¢jaké zmeény v anamnéze, formou rozhovoru s détmi i rodici jsem zjistila,
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jak se dité citi a zda pocituje subjektivni zmény, provedla jsem vySetfeni aspekci, kdy
jsem zhodnotila symetrii téla, postaveni hlavy, krku, ramen, patefe, panve, dale
vysetieni palpaci, do néhoz patfilo také vysetteni pooperacnich jizev, jejich posunlivost
a citlivost, vySetieni koncetin, svalovy test, antropometrické vySetieni, pfi némz jsem
m¢éfila obvody hrudniku v maximalnim exspiriu a inspiriu a porovnala jsem vstupni a

kontrolni spirometrii.
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5 VYSLEDKY

51 Proband 1

Divka, rok narozeni 2006

Diagnéza: Spinalni svalova atrofie II. typu

Hmotnost: 28 kg

5.1.1 Vstupni vysSetieni

Anamnéza

NO: SMA II. typu, tézka kyfoskolidza, dechova insuficience, kloubni hypermobilita

OA: Diagnodza stanovena Vv 18 mésicich veéku, motoricky vyvoj opozdén. Chiize kolem
10. mésice zivota kolem néabytku, nepoustéla se, samostatna chiize v 15 mésicich. Do
véku 9 let chlize samostatna, kulhava, nejista. V 10 letech se zacala rozvijet skolidza,
nyni 68° (zdroj zlékaiské dokumentace), nyni Ceka na termin operace patefe

(stabilizace zadnim pfistupem).
FA: Od biezna 2018 aplikace 1éku Spinraza, zatim nepozoruje Zadné zmény.

RA: Oba rodi¢e ptenase¢i genu pro SMA, 4 sourozenci, u 3 z nich je ptrenaSecstvi

nejasné, nejmladsi zcela zdrav.

SA: Divka Zije v bariérovém rodinném domé se schody. Stara se 0 ni matka, sourozenci.
Osetiovatelska péce (manipulace) prozatim pomérné snadna, rodice ji nosi po schodech,
piendavaji do auta, je schopna samostatného sedu, osobni hygiena jen s dopomoci. Ve

Skole taktéZ neni bezbariérovy piistup, rodina usiluje o schodolez.
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Vysetieni

Vyseteni aspekci: Hlava v predsunutém postaveni, volna rotace na ob¢ strany. VleZze na
zadech hlavu nezvedne. Levé rameno je podstatné vyse diky skolidze, ramena v mirné
protrakci. Na trupu tézka dextrokonvexni kyfoskoliéza s gibem. Lopaty kosti kycelni

asymetrické, spina iliaca posterior superior na levé stran¢ vyse.

Vysetfeni koncéetin: Horni koncCetiny hypotonické, prava ruka silnéjsi, zvedne vsedé az
nad hlavu (pidalkovitym pohybem), leva ruka slabsi, zvedne na uroven obli¢eje. Na
stisk prava ruka siln¢jsi. Dolni koncetiny pomérné silné, pifi postaveni divka dokaze
s dopomoci stat na misté. Aktivné vsedé provede extenzi kolenniho kloubu — prava
dolni koncetina siln¢j$i, u levé dolni koncetiny extenze kolenniho kloubu do -10°.
Vsed¢ zvlada flexi v kyCelnim kloubu, na pravé dolni koncetiné opét vétsi rozsah.

Uvadi kiece v DKK.

Svalovy test viz tabulka 2 na stran¢ 36
Antropometrické vySetteni viz tabulka 3 na stran¢ 36
Spirometrické vySetieni viz Ptiloha 2 na str. 64

Vysetfeni palpaci: Klouby volné, pohyblivé. Pasivni protaZeni 1ze provést do plného
rozsahu. Hypertonus m. trapezius, m. levator scapulae, mm. scaleni. Mm. pectorales

nezkraceny.
Dechové pomucky: inspira¢ni dechova pomucka triflo
5.1.2 Terapie

Dlouhodoby rehabilitacni plan: Celkové zlepSeni respiracnich funkci, posileni
dechovych svalii, udrzeni objemu plic, dosazeni spravného dechového vzoru,

uvoliovani hypertonickych svalt.
Terapie €. 1

S divkou jsem nejprve trénovala spravny dechovy vzor. Postupovala jsem technikou
segmentového kontaktniho dychéni — do bficha, dolniho hrudniku a horniho hrudniku,
asistovanym nddechem a vydechem, kdy jsem pfilozila divce ruce do riznych oblasti

hrudniku, a divka méla za kol se nadechnout do oblasti pod rukama.
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Dale jsem s divkou trénovala dychani s nadechovou pomtickou triflo. Divka zvladne pfi
nadechu zvednout vSechny 3 kulicky, snazily jsme se vSak o udrzeni kuli¢ek co nejdéle
ve vzduchu a tim o prohloubeni dechu. Poté jsem divce pomoci postizometrické
relaxace protahla prsni svalstvo, m. trapezius, m. levator scapulae, mm. scaleni a m.

sternocleidomastoideus.
Terapie €. 2

Na druhé schiizce jsem zkontrolovala, jak divka pokrocila a dalsi terapie probihala
podobné jako prvni. Nejdiive jsme trénovaly dychani do bficha, dolniho hrudniku,
horniho hrudniku a nasledné¢ dechovou vlnu. Pfidala jsem do terapie dynamickou

dechovou gymnastiku, foukani brékem do vody a mickovéani §ijovych a hrudnich svalt.
Terapie €. 3

Po druhé¢ terapii divka podstoupila operaci stabilizaci patefe zadnim piistupem, a tudiz
jsem divku ze zdravotnich divodi navstivila az né€kolik tydnt po operaci. Diky
zdravotnimu stavu jsem musela terapii upravit. Cviceni probihalo vleze na zadech a
trvalo krat$i dobu diky unavé a bolesti v hrudniku. Trénovala jsem s divkou dechovou
Vinu, kdy nddech zacind do dutiny bfiSni, dale do dolni casti hrudniku a horni ¢asti
hrudniku. Vydech za¢ina opét v bfiSni oblasti, dolni hrudni a kon¢i v oblasti horni
hrudni. Dale pomalé, hluboké dychani, a nakonec jsem provedla mékké techniky,

mickovani hrudniku a uvolnéni jizvy.
Terapie €. 4

Pti dalsim setkani uz byla divka silngj$i a dychalo se ji 1épe. Terapie probihala stejné
jako predchozi, cvicila jsem s divkou delsi dobu a zvysila jsem naro¢nost cvikii od
minulého setkani. Pouzivaly jsme pomucku triflo, dile foukala brckem do vody a

trénovaly jsme dychani do horniho hrudniku, dolniho hrudniku a do bficha.
Terapie €. 5

V nasledné terapii jsem vzhledem ke zlepSovani zdravotniho stavu po operaci mirné
navysila casovou i fyzickou naro¢nost terapie. Cvi¢ily jsme s pomickou triflo,
segmentoveé, kontaktni dychani a autogenni drenaz. Opét jsem provedla mickovani a

mekké techniky na uvolnéni dychacich svalii hlavnich, pomocnych a na uvolnéni jizvy.
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Terapie €. 6

Pii poslednim setkani jsme zopakovaly vSechny cviky, které jsme trénovaly. V mnoha
cvicich se divka zlepsila a zvladala je bez problémt. Divka byla po cviceni unavena,

nasledovaly mékké techniky, uvoliovani jizvy, postizometricka relaxace a mi¢kovani.
5.1.3 Vystupni vySetieni

OA: V listopadu 2018 korekéni operace patefe, po operaci uvadi ulevu v dychani, dle

dokumentace korekce kfivky patefe na 20°.
SA: Vybudovan vytah v rodinném domé¢, kde Zije.
VySetieni

Vysetfeni aspekci: Hlavu drzi samostatné, v roving, ramena v symetrickém postaveni,
Vv mirné protrakci. Patet diky operaci vyrovnand, skoliotickd kiivka mirného stupné.
Panev symetricka. Horni koncetiny slabé, divka udava vétsi silu po aplikaci Spinrazy,
prava ruka silnéjsi, na stisk oslabené ob¢ ruce. Dolni koncetiny pomérné silné, divka se
dokaze postavit, nékolik vtetin se ve stoji udrzi. Po Spinraze subjektivné stabilng&jsi stoj,

odeznély kiece v DKK.

Vysetfeni palpaci: Hypertonus m. trapezius, m. levator scapulae, mm. scaleni. Mm
pectorales uvolnéné, svaly v oblasti hrudniku taktéz uvolnéné. Po operaci v oblasti kréni
patefe palpacné omezena citlivost, v oblasti hrudné-bederni nepiijemné pocity, péleni,

parestezie. Jizva klidna, volna, posunliva.
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Tabulka 2 uvadi vstupni a vystupni vySetieni svalového testu.

Tabulka 2. Svalovy test probanda 1

Pohyb P L P L
obloukovita flexe hlavy 2 2 Po operaci nemozna
sunuti hlavy vpied 2 2 1+ 1+
flexe trupu 1 1 Po operaci nemozna
flexe krku s rotaci 1 1 1 1
extenze krku 2 2 2 2
addukce lopatky 3 2 3 2
elevace lopatky 3+ 3- 4- 4-
flexe v ramennim kloubu 3- 2 2+ 2
extenze v ramennim kloubu 2+ 2+ 2+ 2
abdukce v ramennim kloubu 2 2 2+ 2
horizontalni addukce v ramennim kloubu 3- 2 3- 2+

Tabulka 3 uvadi antropometrické vysetieni probanda 1.

Tabulka 3. Obvody hrudniku v maximalnim nadechu a vydechu probanda 1

v maximalnim inspiriu 68 cm 65 cm

v maximalnim exspiriu 64 cm 62 cm

Spirometrické vySetieni viz Ptiloha 3 na str. 65

Zhodnoceni terapie: Divka se na konci terapie citi v lepsi kondici nez na zacatku. Podle
vysledku svalového testu ma silngjsi svaly provadéjici elevaci lopatek (m. trapezius, m.
levator scapulae), naopak slabsi jsou svaly flektujici hlavu (mm. scaleni, m. longus
colii, m. longus capitis a m. sternocleidomastoideus) a svaly flektujici ramenni kloub
(m. deltoideus, m. coracobrachialis). Divka také uvadi snazsi dychani. Pti kontrolnim

spirometrickém vySetfeni se divce zlepSily vSechny métené hodnoty.
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Na obrazku 8 a 9 je znazornéna fotografie divky pfed operaci a po operaci

Obrdzek 1. Fotografie probanda 1 pred operact Obrdzek 8. Fotografie probanda 1 po operaci
(viastni zdroj) (viastni zdroj)

5.2  Proband 2

Divka, rok narozeni: 1999

Diagnoéza: Spinalni svalova atrofie | — 1. typu
Hmotnost: 19 kg

5.2.1 Vstupni vySetieni

Anamnéza

NO: SMA I-11. typu,casté zahlefiovani a nemoznost odkaslani, skoliéza, kontraktury na

hornich i dolnich koncetinach, luxovana leva kycel, ventilacni porucha.

OA: Psychomotoricky vyvojdo 10. mésice véku v normé, poté se zacal opozdovat.
Diagnéza stanovena v 15 mésicich. Skolidza se zacala rozvijet ve 4 letech. Nikdy se
nepostavila na vlastni nohy, ¢asto byla polohovédna ve vertikaliza¢nim stojanu. Diive
zvladla sedét nékolik vtetin bez opory. V roce 2005 operace — prodlouzeni Achillovych
Slach, efekt minimalni, kratkodoby. Dfive opakované zapaly plic, v 7. tfidé zlomenina

kli¢ni kosti.
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RA: Oba rodice ptenaseci genu pro SMA.

SA: Divka navitévuje stiedni $kolu, zvlada bez problémil. Zije V rodinném domé s
vytahem, dim piizpisoben bezbariérovym potfebam. Stara se o ni matka se sestroua
babicka. Ve Skole taktéz bezbariérovy pfistup. Pravidelné 2x tydné dochéazi do

rehabilita¢ni ambulance.
Vysetieni

VySetieni aspekci: Hlavu udrzi ve statické poloze, Vv pohybu hlava pada,
podpira si ji levym ramenem. Ramena asymetrickd, levé rameno podstatné vyse.
Dextrokonvexni  skolibza Vv hrudné-bederni  krajiné tvaru S, gibus na

pravé strané¢ (viz obrazek 10), divka nosi pie den korzet (viz obrazek 11).

Obrazek 9. Kyfoskolioza probanda 2 Obrazek 10. Korzet probanda 2

(vlastni zdroj) (vlastni zdroj)

Vysetieni koncetin: Na hornich koncetinach kontraktury v loketnim kloubu, omezena
hybnost v loketnim, ramennim kloubu. Na obou dolnich koncetindch kontraktury

v kolennim kloubu.

Vysetieni palpaci: Hypertonus m. trapezius, m. levator scapulae, mm. pectorales.
Svalovy test viz tabulka 4 na str. 41

Antropometrické vySetteni viz tabulka 5 na str. 41

Spirometrické vysetfeni: Extrémné té€zka redukce vitalni kapacity VC — 15 %, bez

znamek obstrukce dychacich cest (Cervenec 2018, zdroj z 1€kaiské dokumentace).
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Dechové pomucky

o nadechovy trenazér Coach 2

o kaslaci asistent

o odsavacka — pouziva cca 2x denné
o magic ball

5.2.2 Terapie

Dlouhodoby rehabilitaéni plan: SniZzeni zahlenovani, posileni dechovych svali,

prohloubeni a zpomaleni dechu pro zmirnéni komplikaci v kazdodennim Zivoté.
Terapie 1

Pii prvnim setkani jsem sdivkou trénovala pomalé a hluboké Kkontaktni
dychani, nadech do bficha, dolniho hrudniku, horniho hrudniku a dechovou vinu. Pro
hlubsi dychani jsem do terapie zaradila cvik, tzv.“ masinku“, kdy pacientka
vydechovala postupné se zvukem ,,§-8-8 @ rozfazovany nadech a vydech na 3 doby, kdy
jsem intervaly postupné prodluzovala. Dale jsem s divkou provadéla cviky pro zlepseni
expektorace, jako asistované dychani nebo odporovany vydech. Vénovala jsem se
dychani s nadechovym trenazérem cliniflo, kdy se divka snaZzila udrzet ,,smajlika“
Vv trenazéru €O nejdelsi dobu uprostfed trubice a dale vydechovou vibra¢ni pomicku
flutter pro rozechvéni dychacich cest a uvolnéni sputa. Nakonec jsem provadéla mekké
techniky na hrudniku a na $ijové svalstvo, mickovani a vibra¢ni techniky pro uvolnéni

sputa.
Terapie 2

S divkou jsem zopakovala cviky z prvniho setkani, trénuje samostatné n¢kolikrat tydné.
Divka byla pfi terapii unavena, proto jsem zkratila cas terapie asi na 15 minut, provedla
jsem mékké techniky Sijového svalstva, senzitivni stimulaci konéetin, mickovani

prsnich svald a m.trapezius a vytirani mezizebernich svalt.
Terapie 3

Divka zvladala zadané cviky s ptehledem. Prodlouzila jsem intervaly rozfazovaného
nadechu a vydechu na 4 doby, aby se divce dech prohloubil. Cvicily jsme také

s pomuckami cliniflo a flutter. Opét jsem provadéla meékké techniky a mi¢kovani.
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Terapie 4

Na dalsi terapii se divka necitila dobie, neddvno prodélala infekci dychacich cest, proto
jsem s ni pfi terapii aktivné necvicila. Pouzila jsem kaslaciho asistenta kvili zahlenéni a
dale jsme konzultovaly jeji stav a cviky, které bude trénovat samostatné, az se jeji

zdravotni stav zlepsi.
Terapie 5

Divka se jiz citilalépe a byla v plné kondici. Nejdtive jsem provedla mekké techniky na
hrudniku, pletencich hornich koncetin a extenzorech kréni patefe. Poté jsme cvicily
segmentové kontaktni dychani do bficha, dolniho hrudniku a horniho hrudniku,
dechovou vinu a opét dychéani na 4 doby, které divka zvladala 1épe nez na predchozich
terapiich. Dale jsme pracovaly snadechovym trenazérem a vibra¢nimi vydechovymi

pomiickami.
Terapie €. 6

Pti posledni terapii divka zopakovala cviky, které jsem s ni délala, a konzultovaly jsme,
co ji jde a co naopak ne a s ¢im ma stidle problémy. Poté jsem pouzila techniku

mickovani a vytirani mezizebii.
5.2.3 Vystupni vySetieni

Vysetfeni aspekci: Hlavu samostatné udrzi na nékolik sekund, poté hlava pada na levou
stranu. Divka si hlavu podpird levym ramenem. Ramena asymetricka, levé rameno vyse.

Trup asymetricky, tézka dextrokonvexni skolidza s gibem.

Vysetieni koncetin: Horni konéetiny velmi slabé, prava ruka na stisk silné;jsi. Koncetiny
nezvedne. V loktech hornich koncetin kontraktury, rozsah pohybu levé horni koncetiny

omezen. Na dolnich koncetinach taktéz kontraktury.

Vysetfeni palpaci: Flekéni kontraktury v hornich konéetinach. Hypertonus m. trapezis,

m. levator scapulae, mm. scaleni, zkracené mm. pectorales.

Svalovy test viz Tabulka 4 na str. 41
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Tabulka 4 uvadi vstupni a vystupni vySetieni svalového testu.

Tabulka 4. Svalovy test probanda 2

Pohyb P L P L
obloukovita flexe hlavy 1 1 1 1
sunuti hlavy vpied 1 1 1 1
flexe trupu 0+ 0+ 0+ 0+
flexe krku s rotaci 1+ 1+ 1 1
extenze krku 1+ 1+ 1+ 1+
addukce lopatky 1+ 1 1+ 1
elevace lopatky 1+ 1 1+ 1+
flexe v ramennim kloubu 0+ 0+ 0+ 0+
extenze v ramennim kloubu 2- 1 1+ 1-
abdukce v ramennim kloubu 1- 1- 1 1
horizontalni addukce v ramennim kloubu 0+ 0+ 0+ 0+

Tabulka 5 zobrazuje antropometrické vySetfeni probanda 2

Tabulka 5. Obvody hrudniku probanda 2

cobvodhrudniku - Vstupni Wstupni.

v maximalnim inspiriu 62 cm 65 cm

v maximalnim exspiriu 60 cm 63 cm

Spirometrické vysetfeni: Tézka kombinovana ventilaéni porucha s ptevahou restrikce

(viz Piiloha 4 na str. 66).

Zhodnoceni terapie: Subjektivné se citi vV podobné kondici jako na zacéatku terapie.

Vysledky svalového testu se vyrazn€ nezménily, vV antropometrickém vySetieni doslo ke

zvySeni obvodu hrudniku v maximalnim nadechu z 62 cm na 65 cm a obvod

v maximalnim vydechu se zmeénil z 60 cm na 63 cm. Dechova cviceni divka subjektivné

zvlada o 1épe nez na zacétku terapie, podle spirometrického vySetfeni se vitalni kapacita

plic zhorsila z 15 % na 11%.
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53  Probandé 3

Chlapec, rok narozeni: 2004

Diagndza: Spinalni svalova atrofie III. typu

Vyska: 164 cm

Véha 73 kg

5.3.1 Vstupni vySetieni

Anamnéza

NO: SMA IIl. typu, respira¢ni obtize, dechova insuficience

OA:Diagnostika SMA Ill. typu ve 2,5 letech. Pfedtim cvi¢il vojtovu metodu pro
diagn6zu DMO. Motoricky vyvoj zpocatku v normé&, pozdéji se zacal opozd’ovat, ruce
stale stisknuté v pést, Spicky u nohou propnuté, Achillovy Slachy zkracené. Chiizev 15
meésicich. Ve 12 letech se zacala rozvijet skolioza v hrudné-bederni krajing, ve 14 letech

podstoupil operaci patete — zadni korekei a stabilizaci (25. 9. 2018).
FA: Chlapec podal zadost o aplikaci Spinrazy a ¢eka na rozhodnuti.

RA: Oba rodice pienaSeCi genu pro SMA, chlapec ma bratra (dvojce), je zdravym

prenasSecem.

SA: Chlapec zije v panelovém domé s vytahem S matkou, bratrem a babickou, ktefi se o
néj staraji. Byt je bezbariérovy. Manipulace s chlapcem provadéna pomoci zvedaku,
chlapec se pohybuje na elektrickém voziku. Osobni hygienu zvlada s dopomoci - ¢isténi

zubi, Cesdni zvladne sam, jinak odkdzan na pomoc.
VySetieni

Vysetfeni aspekci: Hlava drzena v roving, hlavou voln¢ ota¢i na ob¢ strany. Ramena
v asymetrii, na trupu je velmi zietelné vidét skoli6za. Lopaty kosti kycCelni taktéz v

asymetrii.
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Vysetieni koncetin: Horni koncetiny hypotonické, leva ruka silnéjsi, vleze ji zvedne nad
hlavu,prava ruka slabsi, zvedne o 1/3 nize. Na stisk jsou ruce pomérné silné, sila rukou
je vyrovnana. Dolni konéetiny taktéz v hypotonii.V kycelnich kloubech rozsah plny,
v kolennich kloubech omezeny. Vleze pii pokréeni DKK Vv kycelnich i kolennich

kloubech pacient dopomaha v pohybu.

Vysetfeni palpaci: Kontraktury v kolennich kloubech, klouby volné, pohyblivé.

Hypertonus m. levator scapulae, m. trapezius, mm. scaleni. Mm pectorales volné.
Svalovy test viz Tabulka 6 na str. 46

Antropometrické vySetieni viz tabulka 7 na str. 47

Spirometrické vySetieni viz Pfiloha 5 na str. 67

Dechové pomucky

o Nadechové pomiicka triflo
o Nadechova pomucka cliniflo
o nafukovani overballu bré¢kem

o oscila¢ni pomucka akapela

5.3.2 Terapie
Dlouhodoby rehabilita¢ni plan

U chlapce bylo velmi dilezité posilit nadechové i vydechové svalstvo pro zvyseni ¢i
udrZeni kapacity plic a zlepSeni kvality dychani v kazdodennim Zzivoté. Spravny
dechovy vzor a posileni svalstva pro brzky navrat do ptivodni kondice po operaci. Pro
motivaci chlapce a porovnani jeho vysledkt dychal kazdou terapii do trenazéru, ktery

mu ukazoval ptipadné pokroky (viz Obrazek 12 na str. 44).
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Obrazek 11. Nddechovy trenazér probanda 3 (vilastni zdroj)

Terapie ¢. 1

Na prvni terapii jsem chlapce ucila segmentové dychani, kdy se nadechoval postupné do
bricha, dolni c¢asti hrudniku a horni ¢asti hrudniku. Zprvu jsem zvolila techniku
kontaktniho dychéni, kdy jsem mu ptikladala ruce na dolni, horni hrudnik a bficho, kam
se mél nadechovat, coz uz po chvili zvladal sam. Poté jsem chlapce ucila dechovou
VInu, kdy nadech zacina do bticha a plynule pfechazi pies dolni hrudnik do horniho a
zase plynule zpét. Dale jsem s chlapcem pracovala s dechovymi pomtickami, konkrétné
nafukoval overball br¢kem, coz pomaha posilovat svaly z davodu vydechu proti odporu
a dychal do vydechového trenazéru. Na konci terapie jsem chlapci protahla svalstvo

Vv oblasti kréni patete.
Terapie ¢. 2

Pfi druhém setkéni jsme opét trénovali dechovou vinu. Do cvigeni s dechovymi
pomickami jsem piidala nadechovy trenazér triflo, kdy se chlapec snazil svym
nadechem udrzet kuli¢ky v trenazéru co nejdéle ve vzduchu. Nejprve jen jednu kulicku,
coz mu §lo velmi dobie a poté 2 kulicky. 3 kuli¢ky zvladnul udrzet ve vzduchu asi 1
sekundu, proto jsem se zatim zaméfila na zvedani 2 kuli¢ek na dobu alespon 3 sekund.
V druhé poloviné terapie jsem chlapci povedla mekké techniky na Sijové svalstvo,

nasledovala mickova facilitace a vytirani mezizebernich prostor.
Terapie ¢. 3

Tteti terapie probihala n€kolik dni po navratu z nemocnice po operaci patete, proto jsem
terapii prizpisobila soucasnému stavu. Chlapec byl vysileny, ospaly a hrudnik mél po

operaci jeste bolestivy. Dychala jsem s nim tzv. dechovou vinu a vydech do trenazéru
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pro porovnani prubézného stavu. Vénovala jsem se hlavné meékkym technikdm na celou
hrudni oblast, mi¢kovani, vytirani mezizebernich prostor, protahovani $ijového svalstva

a uvolnovani jizvy. Terapie trvala misto obvyklych 30 minut asi polovi¢ni dobu.
Terapie ¢. 4

Na dalsim setkani byl chlapec jiz v daleko lepsi kondici. S maminkou trénoval dychani
témet kazdy den a od minulé terapie byl vidét velky pokrok. Cvicili jsme spolu
segmentové dychani, dechovou vinu a autogenni drenaz, kdy mél chlapec polozené ruce
na svém hrudniku, pomalu a plynule se nadechl, v nadechu vydrzel asi 3-4 sekundy a
pomalu, plynule opét vydechl s pootevienymi usty. Nakonec nasledovaly opét mekké

techniky a postizometricka relaxace prsnich svali, m. trapezius, a m. levator scapulae.
Terapie ¢. 5

Chlapec se na terapii necitil dobfe, minuly tyden prod¢lal virézu a pti dechovém cviceni
se hned rozkaslal, tudiz jsem se dale vénovala technikim pomahajici k odhlenéni, jako
kontaktni dychani a huffing. Uvolnila jsem chlapci jizvu a dale jsme konzultovali jeho

stav, cviky, které mu nejdou, a také jsem hovotila o jeho stavu s maminkou.
Terapie ¢. 6

Tentokrat se chlapec citil dobfe a mohla jsem s nim pokracovat v terapii. Trénovali jsme
autogenni drenaz a dynamickou dechovou gymnastiku, kdy naddech a vydech doprovazel
pohyb hornich koncetin. Chlapec cviéil s trenazérem triflo a cliniflo a také
s vydechovym trenaZérem pro porovnani vysledk. Nakonec jsem provedla mékkeé

techniky na §ijové svalstvo, prsni a hrudni svaly, mickovani a uvolnéni jizvy.
Terapie ¢. 7

Pii poslednim setkani ub¢hl tyden od aplikace prvni davky Iéku Spinraza. Chlapec se
citil dobfe a nic ho nebolelo. Zopakovala jsem s nim vSechny dosavadni cviky, které
vyborné zvlada, udélala jsem posledni kontrolni vydech do exspiraéniho trenazéru a

mékké techniky na jizvu.
5.3.3 Vystupni vysetieni

Zména v FA: Pacientovi byla schvalena zadost o 1écbu Spinrazou a v nynéjsi dobé ma

za sebou 2 davky léku.
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Vysetieni aspekci: Hlava v roving, volné otaci na ob¢ strany. Ramena symetricka, trup

taktéz v symetrii, patet v rovin¢ diky operativnimu zpevnéni (viz obrazek 13). Panev

v symetrii. Horni koncetiny oslabeny, subjektivné silnéjsi prava koncetina. Na stisk ruce

pomérné silné, sila je vyrovnana. Dolni koncetiny hypotonické, rozsah v kycelnich

kloubech neomezen, v kolenou kontraktury.

6.2.2019
9.}7'51

6.2. 2019

Obrazek 12. Rentgenovy snimek chlapce pted operaci a po operaci

(zdroj z 1ékaiské dokumentace)

Vysetieni palpaci: Kontraktury v kolennich kloubech, klouby volné, pohyblivé,

omezena hybnost v levém ramennim pletenci. Sijové svalstvo volné, prsni svaly mirng

v hypertonu.

Tabulka 6 uvadi vstupni a vystupni vySetfeni svalového testu.

Tabulka 6. Svalovy test probanda 3

Pohyb P L P L
obloukovita flexe hlavy 2 2 2+ 2+
sunuti hlavy vpred 2 2 2 2
flexe trupu 1 1 po operaci nemozna
flexe krku s rotaci 2 2 2
extenze krku 2+ 2+ 2 2
addukce lopatky 2+ 3 2+ 3
elevace lopatky 3 2+ 2+
flexe v ramennim kloubu 2+ 3 2- 2+
extenze v ramennim kloubu 2+ 2+ 2+ 2+
abdukce v ramennim kloubu 2+ 3 2 2+
horizontalni addukce v ramennim kloubu 2 2+ 2+ 2+
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Tabulka 7 uvadi vysledky antropometrického méfeni probanda 3.

Tabulka 7. Obvod hrudniku v maximdlnim nddechu a vydechu probanda 3

v maximalnim inspiriu

101,5cm

101 cm

v maximalnim exspiriu

96 cm

96 cm

Spirometrické vySetfeni: objemy v normé, kiivka bez obstrukce; FVC 80 %, FEV1

80%, PEF 82%, FEF50 77%, FEV1/FVC 100% .

Zhodnoceni terapie: Chlapec se po skonceni terapie citi pfiblizné€ ve stejné kondici jako

na pocatku. Vysledky vydechnutého vzduchu do exspira¢niho trenazéru se ménily podle

kondice, na konci terapie vSak byly vysledky velmi pozitivni (viz Tabulka 8). Obvody

hrudniku byly témét stejné, zména byla viadu nékolika milimetrd, vysledky

spirometrického vySetfeni se zhor$ily jen nepatrné a u vySetieni svalovym testem taktéz

nejsou zmény. Zatim ma chlapec aplikované 2 davky Iéku, ale neciti zatim zadné

zlepSeni.

Tabulka 8 uvadi vysledky objemt vydechnutého vzduchu do vydechového trenazéru.

Tabulka 8. Objem vydechovaného vzduchu do trenazéru

Terapie 1 230
Terapie 2 245
Terapie 3 115
Terapie 4 180
Terapie 5 230
Terapie 6 255
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6 DISKUSE

Ve své bakalatské praci jsem se soustfedila na respiracni fyzioterapii u déti se spinalni
svalovou atrofii. Konkrétné jsem se zaméfila na moznosti dechové terapie a vhodnost
dechovych pomitcek. Respiracni obtize jsou velmi ¢astou komplikaci u déti se SMA a u
typu I a II byvaji velmi Castou pfi¢inou umrti a respiracni péce je pro n¢ tedy nezbytna
(Schroth, 2007). Podle Kolafe a Sulce (KolaF, 2011), je hlavnim mechanismem poruch
dychacich cest snizena kapacita ventilace, ktera byva vyvolana obstrukci dychacich
cest, coz ma za nasledek zvySeni dechovych odport a zhorSeni dechového vzoru, coz
jsem si ve své praci ovéfila. Je tedy velmi dulezité udrzovat dychaci cesty Cisté a

prachodné.

Spinlni svalova atrofie je velmi vzacné onemocnéni, kterym trpi v Ceské republice
(stav k 26. 5. 2018) 122 lidi, z nichz nejvétsi zastoupeni ma v populaci spinalni svalova
atrofie II. typu, dale SMA 1. typu, na tietim misté je v zastoupeni SMA III. typu,
piedposledni je SMA 1. typu a nejméné je zastoupeno SMA V. typu (Hlavica, 2018).

Graf 1 uvadi pocet pacientl s riznymi typy SMA podle véku.

Graf 1. Pocet pacientii s riznymi typy SMA podle véku (www.smaci.cz)
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Graf 2 uvadi zastoupeni nemocnych SMA podle véku.

Graf 2. Zastoupeni nemocnych SMA podle véku (www.smaci.cz)
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Pravé pro malé zastoupeni nemocnych v populaci neni k dispozici ptili§ mnoho zdroja,
ze kterych bych mohla ¢erpat a nebylo tak jednoduché sehnat velky pocet riznorodych
publikaci. Nejméné publikaci jsem sehnala o farmakologické 1é€bé nemoci, nebot’ do
nedavné doby existovala jen 1é¢ba symptomatickéd a kauzalni farmakum bylo vyvinuto

teprve nedavno a pro evropskou unii bylo registrovano 30. 5. 2017 (Hlavica, 2017).

Z tohoto dtivodu také nebylo lehké oslovit dostate¢ny pocet probandu z blizkého okoli,
se kterymi bych se mohla pravidelné schazet. Do svého vyzkumu jsem se spojila s péti
détmi se spinalni svalovou atrofii, které souhlasily se vstupem do terapie, kdy
Vv ptuvodnim planu bylo sehnat 3-5 déti. Jedna divka vSak v pribéhu terapie dalsi cvi¢eni
odmitla a nechtéla se dale vyzkumu zacastnit. S druhou divkou jsem méla problém se
setkavat z dlivodu vzdalenosti a ¢asovych moznosti, tudiZ jsem ji musela z vyzkumu
vyradit. Terapii jsem tedy dokonéila se tfemi détmi — dvéma divkami a jednim
chlapcem. Jedna divka a chlapec v prubéhu terapie podstoupili korekéni operaci patere
pro skolidzu, ktera jim utlacovala plice a znesnadiovala jim tak dychani. Spolecnost pro
vyvoj skoliozy (The Scoliosis Research Society) definuje skoliozu jako stranové
zakiiveni pdtere v rozsahu 11 a vice stupiii (Kolak, Safafova, in Kolaf str. 441) a &asto
ma za nasledek utlaovani plic, a tak i zhorSeni dechu a celkové kapacity plic. Pokud
tedy skolioza presdhne 40° jesté pied ukoncenim ristu kosti, ¢asto se provadi operacni
korekce. Repko (2016) fika, Ze u progrese deformity dochazi mimo kosmetickych
problémil také ke zhorSeni celkového postaveni patefe, omezuje se celkovy pohyb,

dechové a srde¢ni funkce.
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Dale byla dvéma probandim béhem sledovani aplikovana Spinraza, tudiz nékteré
terapie se musely odlozit kviili zdravotnimu stavu po aplikaci, samotné aplikaci nebo
pro Spatnou télesnou kondici, tnavu ¢i virdézu. S détmi jsem pracovala individualnég,
podle potieb kazdého z nich. U vstupniho vySetfeni jsem s kazdym nejdiive udé€lala
anamnézu. K tomu jsem potfebovala pomoc rodicli, nebot” déti si n€které informace
nevybavovaly nebo je viibec nevédély. Dale jsem provedla vySetieni jako svalovy test
podle profesora Jandy, vysetieni aspekci, palpaci, samostatn¢ vySetfeni koncetin a
zméfila jsem obvody hrudniku v maximalnim inspiriu a exspiriu. U svalového testu
jsem testovala jen nékteré svaly a to ty, které jsou dulezité pro dechovou funkci.
Testovala jsem svaly pletence ramenniho, které pomahaji pfi nadechu, svaly bfisni, jez
se zapinaji naopak pfi exspiriu, svaly prsni a také $ijové, které¢ mély déti velmi ztuhlé a
V hypertonu. Testovani neprobihalo vzdy ve spravnych polohéch, a to kvili télesnym ¢i
prostorovym bariérdm. Pti vySetfeni aspekci jsem vysetfovala vsedé na voziku, nebot
vSechny z déti trpi typem nemoci, ktery je jiz od utlého véku upoutdva na invalidni
vozik. Palpa¢nim vySetfenim jsem hodnotila hypertonus, kontraktury a orientacné jsem
zhodnotila kloubni rozsahy. Obvody hrudniku jsem méfila vleze na zadech. Také jsem
si od probandli vyzadala spirometrii, kterd jim byla provedena u jejich I¢kare. Pfi
vystupnim vySetfeni jsem si zaznamenala zmény v anamnéze, provedla znovu svalovy
test, ktery byl v nékterych polohdch narocny ¢i neproveditelny z diivodu probéhlé
korekéni operace patefe, nové antropometrické méteni obvodd hrudniku, vySetfeni
aspekci, palpaci a opét si vyzadala spirometrii. U svalového testu se u mnoha svalt
vysledek zhorsil, coz bylo zpisobeno jednak tim, ze spindlni svalova atrofie je
progresivni onemocnéni a cvicenim se snaZzime hlavné o zpomaleni postupu nemoci,
ktery byva v mnoha ptipadech velice rychly. Dal§im divodem mohla byt také operace u

dvou probandi, kterd znacné omezila jejich schopnosti.

S détmi jsem se schdzela u nich doma, coz pro mé bylo Casové narocné a terapie tak
neprobihaly ve zcela pravidelnych intervalech. DalSim divodem, proc¢ schiizky
neprobihaly pravidelng, byl zdravotni stav déti. S détmi jsem se schazela piiblizné
jedenkrat za mésic a terapii bylo 6-7. Cviceni probihalo u kazdého ditéte individualné.
S kazdym jsem vSak provadéla respiracni terapii pro posileni kapacity plic a pouzivala
jsem dechové pomiicky. Pomiicky jsem volila podle vhodnosti ke konkrétnim obtizim
ditéte. S nékym jsem tedy pracovala spiSe s pomiickami nddechovymi, s nékym

s oscilaénimi pomtickami.
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S chlapcem jsem také po kazdé terapii porovnavala objem vydechovaného vzduchu, coz
ho motivovalo k dalsimu cviceni. U déti jsem si pofizovala fotodokumentaci, kterou
jsem pouzila jen u dvou divek, kde jsem chtéla poukazat na skoliozu, kvtli které byla u
jedné znich provedena operace. Dale jsem pouzila fotodokumentaci dechovych a

ostatnich pomucek, které déti pouzivaji.

ProtoZze je spinalni muskularni atrofie progresivni onemocnéni, u kterého se rehabilitaci
snazime hlavné¢ o zpomaleni pribéhu nemoci, zmirnéni pfiznakti a zlepSeni kvality
zivota (Kocova, 2017), dalo se ptedpovidat, ze vysledky terapie nebudou vyrazné lepsi,
nez byly hodnoty na pocatku, naopak bylo mozné, Ze se vysledky zhor$i. Mou snahou
bylo cvicenim udrzet kapacitu plic téchto déti, usnadnit jim odkaslavani, zbavit je
castého zahlenovani a dopfat jim tak pohodInéjsi a snadnéjsi dychéani. Vysledky terapie

byly u kazdého z probandi rozdilné.

U divky 1 bylo mym cilem udrZet kapacitu a objem plic, posilit dechové svalstvo a
zmenSit jeji dechovou insuficienci. Ta byla zptisobena mimo jiné skoliézou, ktera Cinila
na pocatku terapie 68° (zdroj z Iékaiské dokumentace) a byla tak indikovana ke
korekéni operaci zad. Tésné pied operaci, ktera se uskutecnila v listopadu 2018, presahl
uhel jeji skoliozy 100°. Diky této operaci nebylo jednoduché provadét terapii, nebot
divka potfebovala ¢as na rekonvalescenci po zédkroku. Musela jsem tedy kazdé setkani
pfizplsobit momentalnimu stavu divky, zjednodusit cviky ¢i zkratit Cas terapie pro
velkou unavu. Vysledky byly tedy ovlivnény jednak operaci a jednak také Iékem
Spinraza, ktery je divce aplikovan jiz od biezna roku 2018. Vysledky svalového testu se
na konci terapie vyrazné neliSily. Nekteré svaly mirné ochably a nékteré naopak
posilily. Slabsi byly podle svalového testu svaly flektujici hlavu (mm. scaleni, m.
longus colii, m. longus capitis a m. sternocleidomastoideus) a svaly flektujici ramenni
kloub (m. deltoideus, m. coracobrachialis). Silnéjsi byly svaly provadéjici elevaci
lopatek (m. trapezius, m. levator scapulae). Divce také posilily nohy, na nichz dokaze
stat delsi dobu nez diive a prestaly se ji vyskytovat kiece v dolnich koncetinéach.
Nékteré polohy jsem netestovala pro nemoznost provedeni z divodu operace. Obvody
hrudniku se piekvapivé 1 ptes pravidelna dechova cviceni zmenSily, coZ je podle mého
nazoru zpusobeno strukturdlnim postavenim hrudniku, ktery byl pfed operaci znacné
deformovany skoliézou. Obecné se nyni divka citi 1épe, udava, ze se ji dyché snadnéji a

citi se silngjsi.
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Divka 2 méla velké problémy se zahlefiovanim, s odkaslavanim sputa a celkové
s dychanim, proto jsem se pii terapii snazila vyuzivat pomicek a cvikt, které pomahaji
od zahlenéni a posunu sputa ven z dychacich cest. Také jsem u divky chtéla udrzet nebo
zveétsit kapacitu plic pro snadnéjsi dychani. Divka ma dextrokonvexni skoliézu s gibem
v hrudné-bederni krajin€), coz ji utla¢uje plice a znesnadnuje tak dychani. Terapie
probihaly hladce, divka v pribéhu posledniho pil roku neprodélala zaddnou operaci ani
zadny jiny narocny zakrok, a tak nam, kromé nékolika vir6z ¢i Uinavy, nic nebranilo
v setkanich. Divce neni zatim aplikovana Spinraza, o kterou vsak jiz dlouhou dobu
usiluje, a tudiz nebyly vysledky ni¢im vyrazné ovlivnény. Vysledky se vSak pfili§
nelisily od vstupniho vySetieni. Svalovy test mél na konci terapie velmi podobné
hodnoty, obvody hrudniku se lisily, na za¢atku terapie byl obvod v maximalnim inspiriu
62 cm a v maximalnim exspiriu 60 cm, na konci terapie se obvody zvétsSily, kdy
V maximalnim inspiriu byl obvod 65 cm a v maximalnim exspiriu 63 cm. Vzdy se vSak
obvod zménil o stejnou hodnotu, tudiz pruznost hrudniku zistala nezménéna. Myslim
si, ze to mohlo byt zplisobeno pokrocilosti skolidzy, nebo také nepfesnym meétenim.
Zména pravdépodobné nemohla byt zplsobena zvétSenim kapacity plic, nebot’ podle
spirometrického vySetfeni se hodnoty na konci terapie naopak mirné zhorSily. Na
pocatku terapie byla vitalni kapacita plic 15 %, na konci 11 %. Divka se citi pom&rné

dobfte a od zacatku terapie neudava zadné rozdily ve zdravotnim stavu.

Proband 3 netrpél jako prvni divka zadnymi vyraznymi dechovymi obtizemi, jako je
nemoznost odkaSlavani ¢i zahlefiovani. Podobné jako u divky 1 jsem tedy chtéla
dosahnout lepsi nebo alesponi stejné kapacity plic, zlepSeni funkce dechového svalstva a
zmirnit dechovou nedostate¢nost. Chlapec trpél, stejn¢ jako ostatni dvé divky, skoliozou
a byl taktéZ odeslan na operacni zadkrok — stabilizace patefe zadnim pfistupem. To ndm
tedy opét mirn¢ zkomplikovalo terapii z divodu zotavovani po zakroku, oslabeni a
Spatné fyzické kondice. Dalsi terapie se odkladaly kvili virozam ¢i aplikaci Spinrazy,
ktera byla chlapci schvalena a prvné aplikovana az v pribéhu naSich setkani. U
vysledkil terapie musime tedy ke vSem témto skuteCnostem piihlédnout. Vysledky
svalového testu se nijak vyrazné neliSily od vysledkil pocatecnich. Je pravdépodobné, ze
jeho svalova sila se po Case jeSté mirné zlepsi diky Spinraze. Jeji ucinnost se vSak
vV mém vystupnim testu jesté neprojevila a chlapec na sobé ani zatim nepocituje zadné
zmény. Obvody jeho hrudniku zistaly stejné a za poslednich 6 mésicti se nijak

nezménily.
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Vysetieni spirometrie se od pocate¢niho méfeni mirné zhorSilo v usilovné vitalni
kapacité plic (FVC), kde se vysledek zhorsil z 86 % na 80%, dale doslo k mirnému
zhor$eni u usilovné vydechnutého vzduchu za 1. sekundu (FEV1) z 88% na 80% a ke
zlepSeni doSlo u maximdlni vydechové rychlosti (PEF) z 69% na 82%. Celkové
zhodnoceni funkce a objemt plic je v norm&. Chlapec se citi dobie, nepocituje vsak
zadné vyrazné zmény od pocatku terapie. Stav se zhorsil jen bezprostfedné po operaci,
kdy byl chlapec oslabeny. Nyni je vSak moZznost dal$iho zlepSeni pravé diky operaci,

vyrovnani skoliozy a také diky aplikaci Spinrazy.

Graf 3 uvadi vysledky pocatecni a kontrolni spirometrie probanda 3.

Graf 3. Vysledky pocatecni a kontrolni spirometrie probanda 3
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Graf 4 ukazuje objemy vydechovaného vzduchu probanda 3 do vydechového trenazéru.

Graf 4. Objemy vydechovaného vzduchu do vydechového trenazéru u probanda 3
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7 ZAVER

Na pocatku psani této prace jsem si polozila otazku, jaké metody dechové terapie jsou
vhodné pro déti se spindlni svalovou atrofii. Pfi cviCenich s détmi jsem si ovéfila
informace, které jsem zjistila v dostupné literatuic a zmifuji je v teoretické ¢asti, ze pro
déti se spinalni muskularni atrofii je dulezité posilovat dechové svaly, které ochabuji a

nasledn¢ dochazi k ventilaénimu selhani (Kocova, 2017).

Pti terapiich se mi osvédcily metody kontaktniho dychani, dechové gymnastiky statické,

u déti s leh¢i formou SMA 1 dynamické a autogenni drendz.

Jako velmi U¢inné jsem shledala také pouzivani dechovych pomicek a nadechovych
trenazérl, coz byla dalsi z mych vyzkumnych otdzek. Konkrétnéji jsem se ptala, jaké
pomucky dechové terapie jsou vhodné pro déti s SMA. Dosla jsem k zavéru, Ze vybér
pomucek zéavisi na konkrétnich obtizich. U déti s dechovou insuficienci, potiebou
posileni dechové svalstva a udrzeni objemil plic jsou nejvhodnéjsi pomicky triflo,
cliniflo a magic ball. U nemocnych s astym zahlefiovanim, potiebou odvodu sputa
z dychacich cest a obtizného odkaslavani se mi osvéCily pomucky flutter a akapela.
Velmi vhodny pifi obstrukci dychacich cest je také kaslaci asistent. Jako velmi

motivujici jsem shledala kontrolni dychani do vydechového trenazéru po kazdé terapii.

Posledni otazka, kterou jsem si polozila, znéla: Jaké zmény v kineziologickém vySetieni
nastanou po realizaci navrzené dechové terapie? Musime brat v uvahu, ze spindlni
svalova atrofie je progresivni onemocnéni vedouci ke stadlému zhorSovani zdravotniho
stavu. Terapii se tedy snazime piiznaky zpomalit a zlepsit tak kvalitu zivota. Také
musime piihlédnout Kk zakroktm, které déti v poslednim pilroce podstoupily, a to
predevsim K operativnim zakrokiim a aplikacim Spinrazy. Operacemi doslo ke korekci
skoliozy a zméné postaveni hrudniho koSe, tudiz se rozdil projevil i na dychéni.
Aplikaci Spinrazy mohlo posilit svalstvo a s nim mohlo byt tedy pozitivné ovlivnéno i

dychan.

Obecné se celkové vysledky dechové terapie na zaCatku a na konci terapie pfilis
neliSily. Rozdily byly vidét v priibéhu terapie podle momentalniho stavu déti (Ginava,
stav po lékarském zakroku). Zmény v kineziologickém vySetieni po realizaci navrzené

terapii byly pouze malé a témét zanedbatelné. Subjektivné dosSlo ke zlepSeni ¢i
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K udrzeni stejného stavu. Myslim si, Ze tento vysledek se da, vzhledem k progresivité

onemocnéni, povazovat za pozitivni efekt vybranych technik dechové terapie.

Tato prace mize byt pouzita pro rodi¢e déti se spinalni svalovou atrofii nebo jako

ptehledovy vyukovy material.
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9 PRILOHY

Priloha 1. Informovany souhlas

Informovany souhlas

Viazena pani, vaZeny pane,

obracim se na Vs s prosbou o spolupraci. V soudasné dobé& vypracovavam zavéreénou praci,
v ramci které provadim vyzkum, jehoZ cilem je zmapovat moZnosti dechové terapie u déti se spinaini
svalovou atrofii a porovnat vhodnost dechovych pomiicek. Ve své praci bych chtéla pracovat s vagim
ditétem, naucit ho spravné dychat a rozvijet dechové funkce. Také bych chtéla dosdhnout udrzeni &
zlep3eni kapacity plic a usnadnit mu tak dychani. Chtéla bych se schazet v prib&hu budoucich 6
mésich a porovnavat vysledky cviceni. Do svého vyzkumu bych také chtéla zafadit anonymni
fotodokumentaci ditéte.
Z G¢asti na vyzkumu pro Vas vyplyvaji tyto vyhody &i rizika: Mohou se zlep$it dechové funkce
vaSeho ditéte, které tak mohou usnadnit kazdodenni dechové obtize.

Prohlaseni

Prohladuji, Ze souhlasim s (i¢asti na vy$e uvedeném vyzkumu. Student/ka mne informoval/a o podstaté
vyzkumu a seznamil/a mne s cili, metodami a postupy, které budou pfi vyzkumu pouzivény, stejné
Jjako s vyhodami a riziky, které pro mne z G€asti na vyzkumu vyplyvaji. Souhlasim s tim, Ze viechny
ziskané (daje budou anonymné zpracovany a pouzity pro ulely vypracovani zavéredné prace
studenta/ky.

Mél/a jsem moznost si vie fadné, v klidu a v dostatedn& poskytnutém &ase zvazit. Mél/a jsem mozZnost
se studenta/ky zeptat na vSe pro mne podstatné a potiebné. Na tyto dotazy jsem dostal/a jasnou a
srozumitelnou odpoveéd'.

Prohlasuji, ze beru na védomi informace obsazené v tomto informovaném souhlasu a souhlasim se
zpracovanim osobnich a citlivych Gdaji G&astnika vyzkumu v rozsahu, zplsobem a za G&elem
specifikovanym v tomto informovaném souhlasu.

Vyplnénim tohoto dotazniku souhlasim s Géasti ve vySe uvedeném vyzkumu.



Priloha 2. Pocdtecni spirometrické vySetieni probanda 1 (zdroj z lékaiské dokumentace)

TRN oddéleni nemocnice Tabor, a.s.
kpt. Jarose 2000, 390 03 Tabor, tel. 381606462-3-4
Spirometr Jaeger Master Screen Pneumo
vyrobni &islo 511856 a inventarni &islo 0/381726 - TRN
ambulance

Spirometrie, Flow-volume
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Priloha 3. Kontrolni spirometrické vySetieni probanda 1




Priloha 4. Kontrolni spirometrické vySetieni probanda 2 (zdroj z 1ékarské dokumentace)
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Priloha 5. Pocdtecni spirometrické vySetieni probanda 3 (zdroj z lékaiské dokumentace)

FAKULTNiI NEMOCNICE v MOTOLE
V Uvalu 84, 150 06 Praha 5

klinika
i (ke
neurologie

Klinika détské neurologie 2. LF UK a FN Motol i

pfednosta prof. MUDr. Pavel Krsek, Ph.D

P OO tel. 224 433 301, fax 224 433 322, email: alena.skrabankova@fnmotol.cz
Neurologicka ambulance - 3. patro polikliinika

Tel.: 2 2443 3834, email: detneuamb@fnmotol.cz

Pfijmeni a jméno: -
Datum narozeni:

Misto trvalého pobytu: [ KNG

Rodne ¢islo | NGcGNNG_G_ v
Pojistovna -

Ambulantni vy$etreni ze dne 16.07.2018 - 09:32
Vysledek vysetfeni spirometrei ze dne 12.7.2018

FVC 86%

FEV1 88%

PEF 69 %

Normalni funkce plic.
Bez zmény doporuceni

Diagnéza:
G121 Jina zdédéna spinaini svalova atrofie

Kody vykonu: 09511

Tisk ze dne: 16.07.2018-09:34

Osetiujici ng‘ai
MUDr. Fuchsgvh :

/ -

/ ’
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Graf 4. Objemy vydechovaného vzduchu do vydechového trenazéru u probanda 3 .....
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14 SEZNAM POUZITYCH ZKRATEK

SMA — spinalni muskularni atrofie

VPA — valproat sodny

FN — fakultni nemocnice

EKG — elektrokardiografie

EMG - elektromyografie

SMN protein — survival motor neuron

DNS — dynamické neuromuskuléarni stabilizace
DMO — détska mozkova obrna

C4 — ¢tvty kréni obratel

C6 — Sesty kr¢ni obratel

m. - musculus

mm. - musculi

PIR — postizometricka relaxace

PEP — possitive exspiratory pressure system
CPAP — continuous positive airway pressure
DUPV — domaci umélé plicni ventilace

OA — osobni anamnéza

NO — nyné&j$i onemocnéni

RA — rodinnd anamnéza

FA — farmakologickd anamnéza

SA — socidlni anamnéza

DKK — dolni koncetiny



VC — vitalni kapacita

FVC — nucena vitalni kapacita

FEV1 — usilovné vydechnuty objem vzduchu za 1. vtefinu vydechu
P — prava strana

L — leva strana
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