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UVvOD

Myasthenie gravis a ji pfibuzné syndromy — Lambert-Eatontiv myastenicky syndrom
a kongenitalni myastenické syndromy, jsou vzacna onemocnéni nervosvalové ploténky
charakteristické svalovou slabosti a unavitelnosti. Myasthenia gravis postihuje
postsynaptickou ¢ast nervosvalové ploténky, pii Lambert- Eatonové myastenickém
syndromu utoc¢i protilatky na presynaptickou ¢ast a u kongenitalnich myastenickych
syndromii  se jednda o  geneticky defekt bilkovin  podilejicich  se
na nervosvalovém pienosu.

V tvodu prace je stru¢né shrnuti fyziologického nervosvalového pfenosu a popis
patologickych projevili na nervosvalové ploténce. Nasleduje charakteristika jednotlivych
onemocnéni z historického pohledu, jejich vyskyt a etiologie. Podstatna cast prace se
vénuje klinickému obrazu a terapii, dale diagnostice myastenickych syndromu
od anamnézy pies provokacni testy, elektrofyziologické vySetfeni a pomocné
zobrazovaci metody. Diskuze a Zaveér prace podrobnéji rozebiraji a shrnuji mozZnosti
fyzioterapie s cilem ovlivnéni jednotlivych symptomi myastenické nemoci a zlepSeni
funk¢niho potencialu pacienta.

Hlavnim cilem prace je zpracovat moznosti a piinos fyzioterapie v 16¢bé myasthenia

gravis a myastenickych syndromt s cilem pozitivné ovlivnit pribéh onemocnéni.



1  NERVOSVALOVY PRENOS

1.1 Nervosvalovy prenos

Spojeni svalu a nervu probiha na specializované synapsi — nervosvalové ploténce.
Sklada se ze tfi hlavnich ¢asti. Presynaptickd membrana, termindlni ¢ast motoneuronu,
obsahuje mnozstvi mitochondrii a vezikul s acetylcholinem. Dalsi ¢asti je synapticka
Stérbina a nakonec postsynaptickd membrana svalového vldkna, na jejimz povrchu se
nachazeji receptory pro acetylcholin. Postsynaptickd membrana je tvofena sarkolemou
svalového vlakna, ktera se vrasni a vznikaji zde prohlubeniny s tzv. sekundarnimi
synaptickymi $térbinami (Zamecnik, 2005).

Acetylcholin je chemicky neurotransmiter, jehoz syntéza probihda v terminalnim
neuronu zacetylkoenzymuA a cholinu. Vytvofeny acetylcholin je skladovan
ve vezikulach, které vznikaji invaginaci axonalni membrany. Shluky wvezikul se
nachazeji v aktivnich zonach presynaptické membrany (Ambler, 2010).

K uvolnéni acetylcholinu do synaptické Stérbiny je nutnd ptitomnost akcniho
potencialu a iontl kalcia. Ak¢ni potencial aktivuje napétim fizené kanaly kalcia
Vvterminalni C¢asti presynatické membrany, kterymi vapnikové ionty vstupuji
do cytosolu, coz zaptiCini dalsi kaskadu pochodu. Vezikuly s acetylcholinem se
dostanou do aktivni zony, zde probéhne jejich spojeni s presynaptickou bunécnou
membranou a acetylcholin se vyplavido synaptické stérbiny. (Ambler, 2010)

Na postsynaptické membrané jsou umistény nikotinové acetylcholinové receptory,
které jsou po chemické strdnce pentamericky transmembranovy glykoprotein.
Acetylcholinové receptory jsou slozeny z podjednotek, a to dvou alfa, dale z bety, delta
a u dospélého zpodjednotky epsilon. Molekula acetylcholinu se navaze mezi
podjednotku alfa a delta, oteviou se sodikové kanaly. Sodikové ionty pronikaji do
svalového vlakna (Ambler, 2010).

Jedna vezikula obsahuje piiblizné 5000 — 10000 molekul acetylcholinu,
toto mnozstvi je oznaGovano jako kvantum. Spontanni uvolnéni kvanta acetylcholinu
umozni otevieni asi 2 000 sodikovych kandli, vznikéd tak miniaturni ploténkovy

potencial, ktery zplsobi ¢aste¢nou depolarizaci postsynaptické membrany. Az n€kolik



set uvolnénych kvant acetylcholinu dosdhne depolarizace postsynaptické membrany
(Ambler, 2010).

Acetylcholin musi byt odstranén ze synaptické Stérbiny, coz se déje z ¢asti difuzi,
hlavni podil ma pfedev§im enzym acetylcholinesteraza. Nasledné¢ vzniknou nové
vezikuly naplnéné acetylcholinem. Acetylcholinové receptory maji degeneraéni
a regeneracni schopnost, jejich obména trvd po dobu 6 — 13 dnl. Pro zabudovani
novych receptort do postsynaptické membrany je nutnd pritomnost svalové specifické

tyrosinkinazy (MuSK) a jejiho aktivatoru—agrinu (Ambler, 2010). (viz pftil. 1., 5.56)

1.2 Patologie nervosvalové ploténky

U myastenia gravis byly na nervosvalové ploténce pozorovany tyto zmény — sniZzeni
celkové plochy presynaptickych zakoneni, simplifikace postsynaptické membrany,
coz znamena vyrazny Ubytek sekundarnich prohlubenin, které byly abnorméainé¢ mélké
a Siroké, nebo jejich ipIné chybéni (Zamecnik, 2005).

Naopak u Lambert-Eatonova myastenického syndromu byly castym nalezem
nepoSkozené nervosvalové ploténky. Druhym vyznamnym jevem byla hypertrofie
postsynaptické oblasti se zvySenou celkovou plochou a vetSim mnozstvi zidhybil
U presynaptické Casti byly popsany tyto zmény — sniZzeni po¢tu mitochondrii a zmenseni

praméru synaptickych vezikul(viz pfil. 2., s. 56) (Zame¢nik, 2005).



2  CHARAKTERISTIKA MYASTENICKYCH
SYNDROMU

Mezi myastenické syndromy mizeme zatadit nékolik onemocnéni majici spole¢nou
pfi¢inu a nékteré symptomy. Jedna se o vzacnd onemocnéni s poruchou nervosvalového
pfenosu - myasthenii gravis (MG), Lambert- Eatontiv myastenicky syndrom (LEMS)
a kongenitalni myastenické syndromy (CMS). Spole¢nym ptiznakem je predev§im

svalova slabost a unavitelnost, z divodu postizeni riiznych etazi nervosvalové ploténky.

2.1 Myasthenia gravis

2.1.1 Historie myasthenia gravis

Nazev pochazi zteckych slov - mys (sval), asthenia (slabost) a latinského gravis
(t¢Zky) (Schiitzner, Smat, 2005). Thomas Willis poprvé vroce 1672 popsal
onemocnéni, které dnes zname jako myasthenia gravis. V roce 1877 Samuel Wilks
vyli¢il pfipad divky s generalizovanou slabostia se strabismem, o které¢ se rodinny lé¢kat
domnival, Ze je nepticetna. Trpela dysartrii, dysfagii, nebyla schopna kaslat a obtizn¢ se
ji dychalo, coz zpusobilo jeji smrt. Z pitvy vSak vySlo najevo, Ze ndlez na nervovém
systému byl normalni. Poté v roce 1879 Erb zaznamenal tfi podobné ptipady a v roce
1893 Goldflam ptidal dalsi tfi. Nasledné¢ se objevil v medicinské literatufe termin
Erb-Goldflamtv komlex symptomt. Termin myashtenia gravis pseudoparalytica uvedl
Jolly vroce 1895. Laquer a Weigert popsali hruby i mikroskopicky nalez tymomu u
pacientti s myasthenii gravis v roce 1901. Od té doby byly pfesné¢ nadefinovany klinické

rysy myasthenia gravis (Herrmann, 1970).

2.1.2 Vyskyt myasthenia gravis

Myastenia gravis, | pfestoze je popisovana jako vzacné onemocnéni, ma vzrustajici
vyskyt diky lepsi diagnostice. Prevalence je 20 ptfipadid na 100 000 obyvatel
(Juel, 2007). V Ceské republice se prevalence pohybuje 130-150 pacientti na 1 milion
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obyvatel. Incidence ma nartstajici charakter, diagnostikovano rocné je minimalné 150
ptipadi myasthenie gravis (Pitha, Ambler, 2004). Co se tyCe zavislosti projevu
onemocnéni vzhledem k véku a pohlavi, Juel uvadi, Ze u pacientt mladsich 40 let
prevladaji vpoméru 7:3 zeny nad muzi. V patém deceniu se pomér vyrovnava.
Po 50 roce zivota mirné pievySuje vyskyt onemocnéni u muzl proti Zendm v pomeru
3:2. (Juel, 2007) K nejvétsimu vyskytu u Zen dochazi béhem druhého az tfetiho decenia,

u muzt vrcholi projev myasthenie gravis az v Sestém deceniu (Pit'ha, 2010).

2.1.3 Etiologie myasthenia gravis

Podstatou myasthenie gravis je tvorba protilatek proti acetylcholinovym receptorim
na postsynaptické membrané nervosvalové ploténky. JSou  rozeznavany,
podle mechanismu postizeni nervosvalové ploténky, dva druhy — seropozitivni
a seronegativni myasthenii gravis (Spalek, 2010).

U seropozitivni MG jsou u 80-85 % pacientd v Krvi pritomné IgG protilatky,
které se navazou na acetylcholinové receptory, nejCastéji na alfa podjednotky. Pozdéji
nasleduje sniZzeni poctu receptort z obvyklého poctu 30-40 milionti o 70-80%. Dochazi
k simplifikaci postsynaptické membrany spolu se zmenSenim acetylcholinovych
receptort. Snizeni resyntézy novych acetylcholinovy receptorii ma za nasledek selhani
nervosvalového pfenosu, i kdyz dochazi k uvoliovani acetylcholinu z vezikul. Forma
seropozitivni MG je spojena s poruchou funkce tymu, vyskytuji se hyperplazie thymu
nebo nachazime nador, tymom (Spalek, 2010).

Seronegativni MG je odliSnd vtom, Ze protilatky uto¢i na svalové specifickou
tyrosinkinazu. Mechanismus, jakym puUsobi protilatky proti specifické tyrosinkindze,
jesté neni pfesné znadm. Pievazuje vSak nazor, Ze protilatky zabraniuji aktivaci specifické
tyrosinkindzy, coz md za nasledek snizeni shlukovani acetycholinovych receptorti
a selhani nervosvalového pfenosu. U pacientll se seronegativnim MG je méné

pravdépodobny vyskyt poskozeni tymu (Spalek, 2010).

2.14 Rozdéleni myasthenia gravis

MG se déli podle postizenych svalovych skupin na formu generalizovanou,

kterou trpi az 80% pacienttis MG, a formu fokalni, kterd je také nazyvana jako okularni
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myastenie, jiz trpi 20% pacient. Vrchol onemocnéni probéhne v 67% piipadu
béhem prvniho roku. Varyjicim faktem je, ze az u 20% nemocnych mize dojit
k myastenické krizi (Pit'ha, 2010).

Okularni myastenie ma dva typy. U prvniho je postizeni okohybnych svall stabilni
po 4 roky. U druhého typu dochazi k progresi.

Generalizovana forma MG se déli dle stupné zavaznosti — mirnou, stfedni a t€zkou.
Mirnd forma zacind postizenim okularnich svali. Dale se rozSifuje, nejsou vsak
postihnuty svaly bulbarni a dychaci. Stfedni forma je charakterizovana postupnou
generalizaci s naslednym postizenim bulbarnich svalii. Pokud dojde ke generalizaci
onemocnéni a oslabeni svali bulbarnich i dychacich, jednd se o generalizovanou téZkou
MG (Keller, 2005).

U generalizované formy MG je nejcastéjSim prvnim priznakem slabost
extraokularnich svali v 80%, jako druhé vpofadi nasleduje postizeni svald Sije
a mimickych svalli 15%. Nejméné, pouze u 10% pacientti, se projevi MG oslabenim

pletencovych svali (Pit’ha, 2010).

2.2 Lambert-Eatoniiv myastenicky syndrom

2.2.1 Historie Lambert-Eatonova myastenického syndromu

V roce 1953 Anderson a jeho kolegové popsali piipad 47letého muze s bronchialnim
tumorem, progresivni proximalni svalovou slabosti a hyporeflexii, kterd se vyvinula
v dlouhotrvajici apnoi po aplikaci succinylcholinu. Dosli k zavéru, ze tézka svalova
slabost byla myastenického typu. Tento pacient predvedl klinicky obraz toho,
co my dnes zname jako Lambert-Eatoniiv  myastenicky  syndrom
(Seneviratne, Silva, 1999).

Na setkani Americké Iékaiské spole¢nosti v roce 1956 Lambert, Eaton a Rooke
prednesli pfipady Sesti pacientd s poruchou nervosvalového pienosu spojenou
s malignim tumorem. Odhalili, Ze n€které klinické a elektrofyziologické rysy byly
odlisné od myasthenia gravis. Pozd¢&ji v roce 1957 Eaton a Lambert shrnuli klinické

a elektrofyziologické poznatky myastenického syndromu (Seneviratne, Silva, 1999).
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2.2.2 Vyskyt Lambert-Eatonova myastenického syndromu

Piiblizné 60% pacientd S Lambert-Eatonovym myastenickym syndromem
ma souvislost s malobunéénym karcinomem plic (Seneviratne, Silva, 1999).
Zhruba 3% pacientli s malobuné¢nym karcinomem plic trpi LEMS. Prevalence
malobunécné¢ho karcinomu plic v USA je 5 piipadli na 1 milion obyvatel. Problém
puisobi, 7z ne vidy je LEMS diagnostikovan, takze skute¢nid incidence je
pravdépodobné vyssi. V Ceské republice nejsou epidemiologicky zpracovany studie
LEMS. Cast&ji jsou postizeni muzi nez Zeny vpoméru 2:1. Lambert-Eatoniv
myastenicky syndrom za¢ina v pozdé&jSim ve€ku. Vyskyt u déti je mozny ale velice
vzacny (Stickler, Sanders, 2009). Pokud se LEMS objevi pied 30 rokem zivota,
spojitost s malobunéénym  karcinomem  plic je malo  pravdépodobna
(Seneviratne, Silva, 1999). Klinicky obraz casto predchazi objeveni karcinomu. Ve
vétsing piipadi je karcinom nalezen béhem prvnich dvou let od zacatku ptiznakti LEMS

a prakticky ve vsech ptipadech béhem ¢tyft let (Stickler, Sanders, 2009).

2.2.3 Etiologie Lambe rt-Eatonova myastenické ho syndromu

Lambert-Eatoniv myastenicky syndrom zpusobuje svalovou slabost zduvodu
patologicky nizkého acetylcholinového wuvolnéni na nervosvalové ploténce.
Autoimunitni protilatky napadaji napétim fizené kalciové kanaly na presynaptické
membrané nervosvalového spojeni. Uginek acetylcholinu na postsynaptické membrang
je normalni (Stickler, Sanders, 2009). Lambert-Eatonuv myastenicky syndrom ma dvé
specifické formy. Bud ve spojitosti s malobuné¢nym plicnim karcinomem jako
paraneoplasticky syndrom nebo s nim souvislost nema, potom se jedna o autoimunitni
onemocnéni (Seneviratne, Silva, 1999).

IgG protilatky blokuji napétim fizené kalciové kanalky, tudiz dochazi ke sniZenému
vyplavovani neurotransmiteru. Kalciové kanalky jsou rozdéleny do skupin L, N, P/Q, R
a T podle jejich elektrofyziologickych a farmakologickych vlastnosti. Riizné typy
mohou existovat na jedné nervosvalové ploténce. P/Q typ kalciového kanilku se
nachdzi na presynaptické membrané motoneuronu. Pokud jsou protilatkami zasazené
pravé tyto kanalky, dochézike svalové slabosti. N, P a Q typ kanalkt hraje klicovouroli
ve vyplavovani neurotransmiteru na autonomnich neuronech pfedev§im

postgangliovych sympatickych a parasympatickych  nervii. Proto postizeni
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P/Q  kalciovych kandlki m4& za  nasledek 1 autonomni dysfunkci

(Seneviratne, Silva, 1999).

2.3 Kongenitalni myastenické syndromy

2.3.1 Historie kongenitalnich myastenickych syndromii

Nazev kongenitdlni myastenicky syndrom byl uveden poprvé vroce 1948
Bowmanem, ktery popsal dit¢ s generalizovanou svalovou slabosti, jeho rodice
vsak nebyli nijak postizeni. Az do 90.let dvacatého stoleti byla diagnostika odkazana
pouze na fenotypové a elektrofyziologické vysetfeni pacienta.(Jakubikova, 2010)
Od 70. let dvacatého stoleni se pIn¢ odliSily kongenitdlni myastenické syndromy
od myasthenie gravis (Adamovicova, Siskova, 2009). Rok 1993 pfinesl objev sekvenci
DNA. Pro jednotlivé podjednotky acetylcholinového receptoru, tim byla umoZnéna

molekularni geneticka analyza tohoto onemocnéni (Jakubikova, 2010).

2.3.2 Vyskyt kongenitalnich myastenickych syndromi

Nejsou presné informace o incidenci a prevalenci kongenitalnich myastenickych
syndromt. Jedna se totiz o velmi vzacné onemocnéni, kde svou roli hraje Spatna
diagnostika a mensi povédomi 1ékaii o této chorobé nez o jinych neurologickych
onemocnénich. Ur€eni diagndézy kongenitalniho myastenického syndromu vyzaduje
specialni vySetfovaci metody, které nejsou snadno dostupné (Engel, 2007).

Prevalence je celkové niz§i nez u myasthenie gravis, 25 az 125 pacient na 1 milion
obyvatel v USA. Odhaduje se, ze prevalence kongenitalnich myastenickych syndromu
ma hodnotu jako jedna desetina piipadt myasthenie gravis (Abicht, Lochmiiller, 2006).
Jakubikova uvadi prevalenci 1 az 2 postizené déti na 1 milion intaktnich

(Jakubikova, 2010).
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2.3.3 Etiologie kongenitalnich myastenickych syndromu

Narozdil od ostatnich myastenickych syndromi nejsou kongenitalni myastenické
syndromy zaloZeny na podkladé¢ autoimunitniho poSkozeni nervosvalové ploténky.
Piicinou je geneticky podminéna porucha bilkovin podilejicich se na nervosvalovém
pienosu. Mohou byt postizeny vSechny ¢asti nervosvalového spojeni, jak presynapticka
¢ast membrany, tak porucha na urovni synaptické i postsynaptické. Mutace kodyjicich
genli bilkovin byly zatim odhaleny na 12 genech, nékteré formy kongenitdlnich
myastenickych syndromil vSak zlstdvaji nevyfeSeny. Dédinost téchto syndromii ma

autosomaIné recesivni charakter (Adamovicova, Siskova, 2009).
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3  KLINICKE PROJEVY MYASTENICKYCH
SYNDROMU

Mezi hlavni pfiznak myastenickych syndromt patii svalovd unavitelnost.
,Unavitelnost je objektivné prokazatelna vyCerpanost svali v zavislosti na ptedchozi
fyzické zit€zi na rozdil od unavy, ktera je subjektivnim udajem pacienta*
(Pitha, 2010 str.90). U pacientl S neurologickym onemocnénim se vyskytuje tnava,
kterd je charakterizovanid subjektivnim vnimanim pacienta. Neexistuje vSak Zddna
pfesnd definice, protoze se piekryvaji dva pojmy unavnost (tiredness) s klinickym
symptomem uUnava (fatigue). Unava neni to samé co svalova slabost, deprese
nebo svalovd unavitelnost. Pro klinické pouziti je tnava nejlépe definovana jako
obtizny zalatek volni aktivity nebo neschopnost pokracovat ve volni aktivité

(Chaudhuri, Behanem, 2004).

3.1 Klinicky obraz myasthenia gravis

U myasthenie gravis deficit v nervosvalovém pienosu zpisobuje svalovou slabost
doprovazenou pocitem fyzické tnavy, ktera je zpusobena snizenim odpoveédi svalu.
Nicméné bylo prokazano, ze 89% pacientti se setkalo i s “unavou v noci*. Dosud nebyly
prozkoumany kognitivni aspekty unavy. VEii se, Ze myasthenia gravis postihuje pouze
periferni systém, ackoliv byly objeveny i protilatky vici acetylcholinovym receptorim
I v mozkomi$ni moku. Neni vSak piimy dukaz, Ze dochazik jejich navazani na centralni
nikotinové receptory. Tento nalez napovida, ze MG by méla byt spojena s vnimanim
fyzické tnavy ne vSak kognitivni. Paul zminuje, ze fyzicka i kognitivni energie jsou
uzce spojeny. Proto pacienti SMG mohou zvySené¢ vnimat kognitivni Unavu,
prestoze jejich onemocnéni je v zakladu na periferii (Paul, Cohen aj., 2000).

Paul a kolektiv zaméfily svou studii na vyzkum unavy u MG a jeji dopad
na kognitivni ¢innosti a celkové ovlivnéni jejich Zivota. Zjistily, Ze 82% pacientli ma
zkusenost s tinavou jako regulérnim symptomem nemoci. 50% pacientli zaznamenalo
kognitivni Gnavu stejné jako fyzickou. Z hodnoceni kognitivnich a socialnich funkci

4

postizeni fyzickych funkci, které vyzadovalo Gpravu denniho rezimu. V této studii vSak
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nebyly zaznamendny objektivni dikazy poklesu kognitivnich schopnosti po vyvoji
unavy (Paul, Cohen aj., 2000).

Paul a kolektiv vytvorili studii ,,Quality of life and well-being of patients with
myasthenia gravis“. Méla za Ukol odhalit dopad MG na béZny Zivot pacienta.
Ackoliv farmakologickd lécba, plasmaferéza a tymektomie jsou efektivni terapii MG,
vét§ina pacientll se nevrati do plvodni funkéni urovn€ jako pfed nemoci Trvalé
pocitovani svalové slabosti miize mit negativni vliv, jak pacient vnima kvalitu svého
zivota. Zvlast¢ u osob, kde pracovni pozadavky, rodina a jiné povinnosti vyzaduji
vyrazné zlepSeni fyzickych aktivit. Vysledky studie potvrdily, Zze funk¢ni stav byl
negativné ovlivnén v oblastech fyzické ¢innosti, energie a celkového zdravotniho stavu.
Nicméné klinicky vyznamny rozdil byl patrny pouze ve schopnosti splnit fyzické ukoly.
V zavéru vysledky naznacuji, Ze ackoliv MG vyZzaduje ptizplisobeni fyzickych aktivit,
obecnd kvalita Zivota a pohoda se vyrazné neliSi od bézné populace

(Paul, Nash aj., 2001).

3.1.1 Svalova slabost u myasthenia gravis

Myasthenia gravis postihuje v zacatcich onemocnéni okohybné svaly. U vice jak
poloviny pacient se pocatecni okularni forma vyvine v generalizovanou svalovou
slabost, ktera se §ifi kraniokaudalnim smérem. Pokud se u myasthenic gravis objevi
svalova slabost na koncetindich, je omezena pouze na ramenni pletenec

(Wirtz, Sotodeh aj.,2002).

3.1.2 Oslabeni extraokularnich svalu

Diplopie a ptdza jsou nejcastéjsi symptomy u MG. Nebyva vSak zména ve velikosti
zornic, coz je odliSeni od jinych neurologickych onemocnéni. Vysetfeni ukazuji
na asymetrickou slabost extraokularnich svali, proto nelze ptozu pfipisovat poruse
jednotlivych okohybnych nervi. Asymetrie ptozy muze nastat i z divodu zkraceni
musculus frontalis, ktery tak vyrovnava slabost musculus levator palpebrae. Ke zhorSeni
ptozy dochdzi pii upfeném pohledu vzhiru nebo pifi pohledu do ostrého svétla.
Ke zlepSeni dochazi po ochlazeni napf. kostkou ledu. Pokud se nasilné rozevie

pacientovo zaviené oko, ukaze se Belliv ptriznak. Oko rotuje nahoru a zevné.
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Nektefi pacienti mohou mit pocit rozmazaného vidéni zoslabeni akomodac¢niho
svalstva. Pacienti trpi potizemi pii Cteni, fizeni auta, sledovani televize, pii praci

na pocita¢i apod. (Keller, 2005 ; Juel, Massey 2007).

3.1.3 Oslabeni mimickych svala

Postizeni mimickych svali méni vyraz obliceje az do obrazu depresivniho
¢i bezvyrazného vzhledu. Pacienti nejsou schopni napf. piskat, pit pfes slamku
nebo nafukovani balonku. Pfi pokusu o Usmév lze vidét tzv. ,myastenické vré¢eni®.
Zpusobuyje ho kontrakce svalu ve stfedni ¢asti horniho rtu (m. orbicularis oris), ale horni
koutky se jiz do akce nezapoji. U mirné facialni slabosti Ize spatfit pfi¢nou vrasku na
tvari, kdyz se pacient pokousi udrzet vzduch v nafouknutych tvatich. Pokud nafouknuté
tvafe pacientovi zmackneme a vzduch unikd pfes rty, jedna se o stitedni formu slabosti

mimickych svall. Pfi t¢Zkém postizeni facidlnich svalii pacient nedokaze stisknout rty

(Keesey, 2004; Juel, Massey 2007).

3.1.4 Oslabeni Zvykacich svali (m. masseter)

Postizeni Zvykacich svalu je Casté. Sila svali (m. digatricus, m. mylohyoideus,
mm. pterygoideii) k otevieni ust dostacuje. Obtize nastavaji pfi zavirani st z divodu
oslabeni m. masseter. Vyzkouset silu zvykaciho svalstva miZzeme tlakem na bradu,
kdy se pacient snazi nechat usta zaviena. Pacienti maji problémy se zvykanim tuhé
stravy, cCasto si pomadhaji rukou nebo si musi upravovat stravu,
tak aby tento deficit vyfesili. N&kteti pacienti si osvojili klidovou posturu podobnou
zamyS$lenému clov€ku, kdy si palcem drzi bradu, aby nedochidzelo k samovolnému

otevirani ust (Keesey, 2004; Keller, 2005; Juel, Massey 2007).

3.1.5 Oslabeni svalstva jazyka (extraglossalnich i intraglossalnich svali)

Sila jazykového svalstva se zkousi, tak Ze pacient se snazi jazykem vytlacit prst
terapeuta pfilozeny na jeho tvat. U oslabeni neni pacient schopen vytlacit tvar

ani bez tlaku prstem. Pokud pacient nezvladne vystr¢it jazyk skrze rty, hovoii se
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o vazném postizeni. Chronickd myastenickd slabost jazyka se projevi jeho atrofii

a trojim vraskovanim (Juel, Massey 2007).

3.1.6 Oslabeni svali jicnu (pharyngealniho svalstva)

Postizeni polykaciho svalstva byva spojeno S dysfagii rizného stupné a typu.
Pokud je myasthenii postihnuto svalstvo mékkého patra dutiny Ustni, pii piti unika
tekutina nosem. Vysetfeni mize odhalit snizeni nebo Uplnou absenci elevace patra.
Problémem byva i porucha uzavirani glotis s hrozici aspiraci béhem polykani. Dysfagii
zhor$uji horké tekutiny a horkad strava (Juel, Massey 2007). Dysfagie se vyskytuje
u 6-24% pacienti s MG (Colton-Hudson, Koopman aj., 2002). Postizena je pfevazné
faryngealni faze polykani. U nékterych pacientu s dysfagii se objevuje tzv. néma
aspirace. Jedna se o stav, kdy pfestoze je zachovany davivy reflex a pacient zvladne

zakasSlat na povel, dochazi k aspiraci potravy (Kluin, Bromberg aj., 1996).

3.1.7 Oslabeni svalstva hrtanu (laryngealniho svalstva)

U pacientu se slabosti svalstva mékkého patra dutiny Gstni se objevuje zaroven
i porucha fe€i - dysartrie. Vyviji se nasalni vyslovnost, jelikoZ vzduch unika pies nos.
Ke zvyraznéni dochazi pti déle trvajici komunikaci. Re¢ myasteniktl je popisovana

jako nezvuéna, chraptiva (Juel, Massey 2007).

3.1.8 Oslabeni flexoru a extenzora kréni pateie

U MG pfti soucasném svalovém oslabeni flexorli a zaroven 1 extenzorl $ije dochazi
K tzv. ,syndromu klesajici hlavy”. Ackoliv je myastenicka slabost charakterizovana
jako bezbolestna, zde je vyjimka. Pacienti uvadéji bolestivost Sije vrizné mife
a intenzité. Vazné postizeni pacienti maji potize v lehu na zddech zvednout hlavu

z polstaie (Keesey, 2004; Juel, Massey 2007).
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3.1.9 PostiZeni respira¢niho systému

Postizeni respiraéniho svalstva je evidovano u 1-4% pacientt v ranném stadiu MG.
Vzrista vSak na 60-80% jak nemoc pokracuje. VEasné rozpoznani poruchy funkce
respiraniho systému je nezbytné nejen Vvprevenci ale nasledné i v terapii vaznych
komplikaci v€etné myastenické krize. Studie, zabyvajici se méfenim maximalni volni
ventilace u myasthenia gravis, porovnava postizeni respira¢niho systému u okularni
formy myasthenia gravis a formy generalizované. Vysledky ukazaly, ze u pacientl
sokularni formou nebyly zménény hodnoty maximalni volni ventilace (MVV).
U pacientt s generalizovanou MG se objevil pfi méfeni myastenicky vzor, mélké
dychani s vy$§i frekvenci, spostupné se zhorSujicimi nddechovymi a vydechovymi
objemy. Ve skupiné pacienti s mirnou formou generalizované MG se duSnost
ale neobjevila. Postizeni respira¢niho syst¢ému bylo kvalifikovano jako mirné.
U pacientt se sttedné t€Zkou generalizovanou formou MG byla zaznamenana dusnost
pfi ndmaze a jejich postizeni bylo ohodnoceno jako stfedné t€zké az zavazné.
Po jednom mésici lécby doSlo k Gpravé maximalni volni ventilace, i kdyz u pacientt
se stredné t¢Zkou myasthenii gravis pfetrvaval ~ myastenicky vzor
(Heliopoulos, Patlakas, aj. 2003).

Autofi Elsais, Johansen, Kerty vytvotily studii, jejimz cilem bylo zist€éni omezeni
dychacich cest a intolerance vac¢i aktivit¢ u stabilizovanych pacienti s myasthenia
gravis. Pacienti s myasthenia gravis méli oproti kontrolni skupiné vyznamné niz$i
pomér mezi usilovné vydechnutym objemem za 1 sekundu (FEV1) a usilovnou vitalni
kapacitou plic (FVC) pii spirometrickém méfeni. Markantnéj$i byl tento rozdil
u pacienti 1é€enych inhibitory acetylcholinesterdzy. Na druhou stranu vSak pacienti
neuzivajici inhibitory acetylcholinesterazy méli vyrazné nizsi vydrz. Zavér studie byl
nasledujici Stabilizovani pacienti, zvlaste¢ ti léeni inhibitory acetylcholinesterazy
(pyridostigmin), meli tendenci k obstrukcim dychacich cest. Toto omezeni by se mohlo
spolupodilet na Ginavé pacientl. Pacienti bez této terapie méli mensi vydrz vzhledem
ke kompletni klinické remisi (Elsais, Johansen, Kerty, 2010).

Vztah mezi plicnimi funkcemi a na zdravi zavislé kvalité zivota u pacientd
s generalizovanou myasthenii gravis studoval G.A. de Freitas Fregonezi a kolektiv.
Pacienti podstoupili nékolik zidkladnich méfeni respiracniho systému a poté vyplnili
dotaznik zaméfujici se vSeobecné¢ na zdravi. Byly zaznamenany snizené hodnoty

celkové plicni kapacity, maximalni inspiracni tlak a maximdlni volni ventilace.
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Z dotazniku vyplynulo, Zze z oblasti ovliviiujicich kvalitu zivota byly nejvice zasazeny
ty, které souviseji s fyzickou aktivitou a vlastnim vnimanim zdravotniho stavu.
(viz ptil. 7., s. 59) Vice ovlivnény byly Zzeny. Studie dospéla k zavéru, ze skore tykajici
se vitality a fyzické aktivity ma souvislost s vitdlni kapacitou plic a plicnimi objemy.
Slabost respira¢niho svalstva pfispiva k patologické funkci plic a K zhorSeni kvality

zivota (Fregonezi, Resqueti aj., 2006).

3.2 Klinicky obraz Lambert-Eatonova myastenického syndromu

Tak jako u myasthenia gravis i zde je hlavni symptomem svalova slabost
a unavitelnost. Lambert-Eatontiv myastenicky syndrom vznika v pozd¢jSim veku, déti
jsou postizeny vzacné. Lambert- Eatontiv myastenicky syndrom ma vSak specifickou
lokalizaci a li§i se v dal§ich klinick ych projevech.

Zacatek prvnich symptomd ma obvykle postupny a zastieny charakter, ale ani akutni
nastup nemusi byt tak neobvykly, zvlasté¢ po prodélani prijmovych onemocnéni
a chorob hornich cest dychacich (Sanders, Juel, 2008). Nejbéznéjsim piiznakem LEMS
se udava svalova slabost dolnich koncetin (Seneviratne, Silva, 1999). Prvni symptomem
je v95% slabost koncetin, pouze u 5% pacientt je postiZzeno bulbarni svalstvo. Slabost
okularniho svalstva, kterd je typickd pro myasthenia garvis, se zde prakticky
nevyskytuje. Dalsi vyznamny rozdil LEMS od MG spociva ve vyvoji onemocnéni.
Pocatecni postizeni svalstva dolnich konfetin u LEMS je nasledovano bulbarnim
postizenim, kdezto MG se zafind projevovat okularni formou a vyustuje
v generalizovanou slabost. MG ma smér Sifeni kraniokaudalni, zatimco LEMS se rozviji
opatnym smérem. U LEMS se staddium maximalni zdvaznosti nemoci projevi
postizenim dolnich koncetin a bolestivou slabosti ramenniho pletence, naproti tomu
uMG zistava postizeni pfevazné na ramennim pletenci (Wirtz, Sotodeh aj., 2002).

Oslabené svaly mohou byt bolestivé a citlivé. Slabost nartsta se zvySujicise teplotou
okoli a také pti febrilnim stavu pacienta. Svalova sila se mtze zlepSit po cviceni,
ale pi déle trvajici aktivité¢ opét slabne. Neni to vSak pravidlem, zlepseni se objevuje
pouze u poloviny testovanych. Pyridostigmin mize piiznivé ovlivnit silu, odpovéd
na jeho podani ale neni tak dramaticka jako u MG. Slachové reflexy u vétsiny pacientt
jsou vpribéhu nemoci hafe vybavné, dochazi k hyporeflexii, umocnéné tim,

ze prislusny sval je kontrahovan jen kratce (Sanders, Juel, 2008). Vybavitelnost reflexu
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se zesili po kontrakci ptisluSného svalu trvajici 10 az 15 sekund
(Seneviratne, Silva, 1999).

Respira¢ni symptomy jsou méné Casté nez by se ocekavalo vzhledem ke spojitosti
LEMS s karcinomem plic. Mezi ptiznaky LEMS patii pocit sucha v ustech. Pacienti
tento symptom vSak neuvad¢ji, pouze po polozeni specifické otdzky jej potvrzuji.
Pocituji také nepfijemnou kovovou pachut v ustech (Sanders, Juel, 2008).
80% pacientt se potyka s autonomnimi ptiznaky LEMS, kam se fadi impotence, zacpa,
oslabeni mocového méchyfe, naruSeni poceni, orotostatickd hypotenze a zhorSeni
esofagealni a intestinalni motility. Dilatované zornicky Spatné reaguji na osvit.
Pfti LEMS jsou naruSeny oba systtmy — sympaticky 1 parasymptaticky
(Seneviratne, Silva, 1999).

Mirné ¢i prechodné ptiznaky postizenikranidlnich nervi se vyskytuji u 70% pacientti
s LEMS. Mezi symptomy patii diplopie, poklesavajici vicko, dysartrie, dysfagie, obtize
ptfi zvykani, slabsi hlas, padajici hlava. Ackoliv pfiznaky naruseni kranidlnich nerva
jsou vzacné, vyjimku tvoii ptoza (54%) a oslabeni flexort krku (34%) (Seneviratne,
Silva, 1999).

3.3 Klinicky obraz kongenitalnich myastenickych syndromii

Z podstaty onemocnéni vyplyva, Ze i zde je hlavni pfiznakem svalova slabost
a unavitelnost zahrnujici svalstvo okularni, bulbarni a kosterni. Hladka a kardialni
svalovina neni postizena. Hlavni rozdil od ostatnich myastenickych syndromt je
ve wveku pacient. Prvni klinické symptomy se dostavuji kratce po narozeni
nebo vutlém détstvi. Manifestace onemocnéni po puberté je velice vzicna
(Jakubikova, 2010; Adamovicova, Siskova, 2009 ).

U novorozenct s kongenitdInim myastenickym syndromem se objevuji poruchy sani
a slaby plac. Ztizené polykani ma souvislost s opakovanymi aspiracemi. Novorozenci
mohou mit pfidruzenou arthrogryposis multiplex kongenita (vrozena kloubni ztuhlost),
zdivodu snizené hybnosti plodu v déloze. Mezi dalsi Casté ptiznaky CMS se fadi
poruchy okulomotoriky — oftalmoplegie, progredujici ptozy jednoho nebo obou o¢nich
vicek, dale nazoldlie, faciobulbarni slabost, dysfagie, potize s odkaslavanim.
Vzicné se rozviji u déti respiracni insuficience s ndhlymi apnoickymi pauzami
a cyan6zou. Mlze se vSak vyvinout hned po narozeni nebo po prodélani hore¢natého
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stavu ¢i infekce (Jakubikova, 2010). Kognitivni dovednosti jsou u déti neporusené.
Koordinace, citlivost 1 myotatické reflexy =zistdvaji normalné¢ zachované
(Abicht, Lochmiiller, 2006).

Pacienti s pozd€jsim nastupem nemoci trpi svalovou slabosti naptiklad pii behu,
chtizi po schodech. Pozorujeme fluktuujici ptézu a slabost extraokularnich svali.
Facialni a bulbarni oslabeni zpiisobuje nasédlni fe¢, obtize piikaslani a polykani. Mohou
se vyskytovat skoliézy ¢i svalové atrofie (Abicht, Lochmiiller, 2006). N¢které formy
CMS mohou pacienty tézce handicapovat, upoutavaji je na vozik zduvodu tézké

a progredujici svalové hypotrofie (Adamoviova, Siskova, 2009).
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4  MYASTENICKA KRIZE

Myastenicka krize je definovana jako respira¢ni selhani z divodu té¢Zkého oslabeni
respiraénich svali s nutnosti umé¢lé plicni ventilace. Myastenickou krizi mohou zptsobit
tyto faktory — svalova slabost hornich cest dychacich vedouci k obstrukcim
¢i aspiracim, ddle svalova slabost respiracniho svalstva a ndsledné snizeni dechovych
objemu, nebo kombinace obou pti¢in (Juel, 2004). Jedna se o zivot ohrozujici stav, se
kterym se setka 10-20% nemocnych s MG, obvykle béhem prvniho roku onemocnéni
(Juel, 2004; Vohanka, 2010; Wendell, Levine, 2011).

V padesatych letech byla umrtnost na myastenickou krizi 80%. V roce 1994 se
mortalita sniZila na 4% diky zlepSeni pfistupu k respiracnimu selhdni, nové;jsi technice
a vet8imu povédomi o komplexni 1é€bé myastenie (Keesey, 2004;
Wendell, Levine, 2011). V terapii myastenické krize jsou hlavnimi body zajisténi
dostatecné ventilace a toalety dychacich cest (v€etn€ intubace a umélé plicni ventilace),
rychlé podani imunomodula¢ni ¢by, tedy aplikace intravenoznich imunoglobulint ¢1
plazmaferéza (Voharka, 2010).

Faktory urychlujici nastup myastenické krize zahrnuji respirani infekce, aspirace,
sepse, chirurgické zakroky, rychlé sniZzeni imunomodula¢ni 1é¢by, pocatecni lécba
kortikosteroidy, pouziti 1ékt, které mohou zhor$it myastenickou slabost. V neposledni
fadé mize byt u Zen spoustécim mechanismem téhotenstvi (Juel, 2004). Bershad
a kolektiv uvadi, ze nejcastéjSim spoustéem ve 40% piipadd je infekce, predev§im
hornich cest dychacich (Bershad, Feen, Suarez, 2008; Wendell, Levine, 2011).
V 10% ma na svédomi myastenickou krizi aspirace. Také ptitomnost tymomu nese
vyss$i riziko vzniku této komplikace. U nekterych pacientii se mize objevit myastenicka
krize jako pocate¢ni ptiznak MG. U 30-40% pacientll neni nalezen Zadny spouStovy
moment (Bershad, Feen, Suarez, 2008).

Oslabeni respiracniho svalstva zahrnujici i branici zpiisobi snizeni FVC. Snizena
schopnost odkaslavani vede ke kumulaci sekretu. Vyviji se hypoxie. Hypoventilace
vyusti v hyperkapnii a acidozu. Na respira¢nim selhani se jesté spolupodili dysfunkce
orofaryngealniho svalstva, ktera zpisobi zvySenou rezistenci hornich cest dychacich.
Zhorsené polykani a snizeni reflexniho kaSle vede k riziku aspirace. Slabost jazyka
muze vyvolat obstrukci hornich dychacich cest. Oslabeni laryngedlniho svalstva
zpusobi, ze hlasivkové vazy zlstavaji béhem respirace v addukci. Tento jev je nazyvan
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jako ,sail fenomén®, jelikoz imituje situaci, kdy vitr foukd proti plachtdm
na lodi (Bershad, Feen, Suarez, 2008).

Jednoduchy test, jak orientaéné zistit usilovnou vitilni kapacitu, je
,bedside pulmonary function test®. Pacient pocita tak dlouho, jak je to mozné na jeden
nadech. Cislo, kterého pacient dosahne, se vynasobi 100 ml z FVC. Napiiklad pacient
napocitd na jeden nadech do 10. Pocitime 10 x 100 = 1000ml FVC. Pacient ma
piblizné usilovnou vitdlni kapacitu 1000ml. Za normalni hodnotu FVC se povazuje
60ml/kg, ¢i-li usedmdesati kilového pacient je norma FVC 4200ml. Tento test je pouze
orientacni, pro pfesné uréeni FVC se musi provést spirometrické mefeni

(Bershad, Feen, Suarez, 2008).
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5 DIAGNOSTIKA MYASTENICKYCH SYNDROMU

5.1 Anamnéza

Jako u vSech jinych onemocnéni se diagnostika myastenickych syndroma v prvé fadé
opira o kvalitni odebrani anamnézy pacientt. Patra se po hlavnich ptiznacich, kterymi
jsousvalova slabost a unavitelnost. Zjist'uje se, kdy symptomy nastupuji, kdy se poprvé
objevily, vkterych lokalizacich atd. Anamnéza poskytuyje mnozstvi informaci,
které mohou smérovat k uréeni diagnézy MG, LEMS ¢i CMS (Pit’ha,2010).

5.2 Provokacéni testy

Pti diagnostice MG se vyuzivaji provokacni testy. Pfi Simpsonove testu pacient
usilovné upira svij pohled vzhiru, béhem 60 sekund dochazi ke zvyraznéni ptdozy vicka
(viz pril. 3., s.57). Gorelickuv test je také zaméfen na ptozu vicka. Nadzvedne se
pacientovi vice pokleslé vicko a po n€kolika vtefindich dojde k rychlé ptoze
na druhostranném oku (viz pfil. 4., $.57). Naopak zmirnéni ptoézy vicka dochazi
pii ,ice pack® testu. Na zaviené vicko, u kter¢ho je zna¢na ptoza, se prilozi zabalena
kostka ledu a po 60 sekundach dojde k wpravé (viz pril. 5., s.57).
Obdobn¢ pfi ,sleep* testu, kdy pacient necha zaviené o¢i po dobu 3-5 minut, dochazi
ke zmirnéni ptozy. Dalsim testem je Cogantiv ,,lid tvitch test, pfi kterém pacient fixuje
pohled po dobu 20-30 sekund, nasledné rychle zamifi pohled piimo. Ptdza se zlepsi,
ale po chvili se opét vraci do ptavodniho stavu (Pit'ha, 2010).

Seemanuv test je zaméfen na potize myastenikti v fe¢i. Pacient poc¢ita nebo nahlas
pred¢itad dany text na jeden nadech. Diky tomuto testu lze odhalit i latentni poruchu
artikulace. Testovani flexort §fje, kdy pacient elevuje hlavu proti odporu nebo drzi 30°
elevovanou hlavu nad podlozkou a sleduje se, kdy dojde k poklesu hlavy. Obdobny je
test pro svalstvo ramenniho pletence a to vydrZz rozpazenych HKK 60 sekund
nebo opakovana elevace pazi do piedpazeni a rozpazeni Stile se pouziva vydrz
v "Mingazzinim" HKK do 60°-100° flexe nebo vabdukci, pozoruje se &as, kdy dojde
k povolovani. Zdravy dokaze udrzet abdukované paze vice jak 180 sekund
(Pit'ha, 2010).
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5.3 Farmakologické testovani

V diagnostice MG a LEMS se vyuziva farmakologického testovani, provadi se
syntostigminovy test. Podava se inhibitor acetylcholinesterazy, 1 ml Syntostigminu
parenteralné¢ nebo intramuskularné a sleduje se na objektivnich projevech MG
napf. na ptoze vicka, zda nastane zlepSeni stavu (Merrigioli, Sanders, 2009; Ambler,
Pitha 2004). U LEMS muzZe byt test pozitivni, ale reakce neni tak silnd jako u MG,
kde dochazi k ptechodnému zlepseni do 15-30 minut (Seneviratne, Silva, 1999).

54 VySetreni krve

Dale se vdiagnostice pfistupuje K vySetfeni krve na specifické 1gG protilatky
proti acetylcholinovym receptorim ¢i proti receptoram pro svalové specifickou
tyrosinkinazu (Pitha, 2010). V ptipad¢ podezieni na LEMS se zjist'uji protilatky proti

napétim fizenym kalciovym kanalim (Seneviratne, Silva, 1999).

5.5 Elektrofyziologické testovani

NezastupiteIné misto v diagnostice myastenickych syndromi ma elektrofyziologické
vySetieni. Vyuziva se piedev§im nizkofrekvenéni repetitivni stimulace (RS)
a single fiber elektromyografie (SF EMG). Repetitivni stimulace se provadi
pii frekvenci 3-5 Hz. Mé&fi se 4. nebo 5. odpovéd v procentech od prvni odpovédi.
Za patologickou odpovéd se povazuje dekrement, pokles amplitudy,
o vice jak 10-15% (Keller, 2005). RS vycerpava okamzitou zasobu acetylcholinu
Vv nervosvalové ploténce. Snizuje se tak bezpecnost a pravdépodobnost UspéSného
neuromuskularniho ptenosu (Juel, Massey, 2007). SF EMG pracuje s jednotkou zvanou
jitter. Za jitter povaZzujeme variabilitu intervali mezi parem ak¢énich potenciali. Snimaji
se ze svalovych vldken jedné motorické jednotky. Pfi pozitivnim vysledku byva

zvySeny jitter bez znamek neurogenni nebo myogenni léze (Keller, 2005).
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5.6 Pomocna zobrazovaci vySetireni

Dopliyjicim vySetfenim u myastenickych syndromt byva CT vysetfeni oblasti
mediastina, kde se patra po patologickych zménach tymu (Pit’ha, 2010). Pfi podezieni
na LEMS je CT vysetfeni zaméfeno na plice, kde se zistuje pfitomnost nadoru,

malobuné¢ného karcinomu (Stickler, Sanders, 2009).
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6 TERAPIE MYASTENICKYCH SYNDROMU

6.1 Myasthenia gravis

Myasthenia gravis je onemocnéni dobfe reagujici na farmakoterapii. Terapie musi
byt dlouhodoba, celoZivotni. Pokud neni 1é¢ba GspéSna, je nutné znovu analyzovat
a zhodnotit diagnozu. Vohanka dé&li terapii do dvou hlavnich oblasti
a to na symptomatickou l¢bu a imunomodula¢ni. Symptomaticka terapie zahrnuje
podavani inhibitorti acetylcholinesterazy, alternativni zplsoby vyzivy a ventilani
podporu. Imunomodula¢ni 1é¢ba je zaméfena na aplikaci kortikosteroidd,
imunosupresiv ¢i intravendznich imunoglobulind. Radi se sem i terapeutické vykony

jako plazmaferéza a tymektomie (Vohanka, 2010).

6.1.1 Symptomaticka lécba

Inhibitory acetylcholinesterazy (IACHE) neléci MG, plsobi pouze symptomaticky.
Podavanim preparatu 1ACHE dochazi k pomalej$i hydrolyzaci acetylcholinu
dany akumulaci acetylcholinu na muskarinovych receptorech zlaz se zevni sekreci
a hladké svaloviny. ZpuUsobuji prijymy, zvraceni, slinéni, slzeni ¢i bronchospasmus.
Zvysena aktivace acetylcholinu na nikotinovych receptorech pficné pruhovaného
svalstva ma za nasledek svalové kiece ¢i fascikulace (Juel, Massey 2007).

Uprava stravy pro myastenické pacienty je dileZita, pokud trpi oslabenim Zvykacich
svalt a dysfagii. Pfi t¢Zkém stupni dysfagie je nutné zavedeni nazogastrické sondy.
Co se tyce zajisténi respiracnich funkci, Vohanka uvadi, ze rozhodyjici hodnotou pti
urceni zavaznosti respiraéni insuficience je usilovnd vitdlni kapacita plic. Zavazné
riziko respiracniho selhdni nastava pti hodnoté niz$i nez 1litr nebo sniZzeni o 25-30%
oproti normalnim hodnotam. V terapii se uplatiluje invazivni ¢i neinvazivni ventila¢ni
podpora. K endotrachealni intubaci se pfistupuje, pokud pacient neni schopen

odka$lavani a tak zajistit hygienu dychacich cest (Voharka, 2010).
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6.1.2 Imunomodula¢ni lé¢ba

Uzivani kortikoidd pfi 16¢b& MG ma tspéch u /4 pacientt. Lékem prvni volby je
prednison. ZlepSeni stavu nastava béhem prvnich 6-8 tydnt. Terapie kortikosteroidy ma
vSak fadu nezadoucich G¢ink1, jako je vzestup hmotnosti a redistribuce tuku, steroidni
diabetes, hypertenze, ostepor6za a dalsi. Imunosupresiva jsou podavany jako kky
lécby imunosupresivy patii snizeni imunity, snizena fertilita a zvySené riziko
rakovinového onemocnéni. Aplikace intravenéznich imunoglobulind se voli v ptipadé
myastenické krize nebo pii farmakologicky refrakterni MG (Voharnka, 2010).

Terapeuticka plazmaferéza se vyuziva ke kratkodobému zlepSeni stavu, zejména
pii myastenické krizi. Jedna se o metodu, kdy dochéazi k odstranéni patologickych
autoprotilatek zkrve. Separované krevni desticky se spolu s koloidnim roztokem vraceji
reinfuzi. Nevyhodou je, Ze se takto neselektivné odstrani vSechny krevni bilkoviny.
Efekt pretrvava 4-10 tydnG.  Variantou plazmaferézy je imunoadsorpce,
kdy se protilatky proti acetylcholinovym receptoriim adsorbuji v imunoadsorb¢nich
kolonach (Vohanka, 2010; Merrigiolli, Sanders 2009).

V 1&cbé MG, zvlasté seropozitivni formy, se uplatiiuje tymektomie, kterd zvysuje
moznost dlouhotrvajici remise. Neexistuji vSak jednozna¢né studie, které by efekt této

terapii potvrdily (Voharika, 2010).

6.2 Lambert-Eatoniiv myastenicky syndrom

V écbé LEMS se vyuziva 3,4-Diaminopyridin, coz je blokator kalciového kanalu.
Jeho tuCinek je predevSim ve zvySeném uvolhovani acetylcholinu a prodlouzeni
presynaptického akéniho potencialu (Seneviratne, Silva, 1999; Jakubikova, 2010).
Dale se vyuzivaji jako u MG inhibitory acetycholinesterdzy, které maji vSak mensi
uCinnost nez u MG, podavaji se Kkortikosteroidy a imunosupresiva. Aplikace
intraven6znich imunoglobulinh ma obdobny efekt jako plasmaferéza, tento zpUsob
lécby je predevsim pro vazné stavy svalové slabosti Pokud je LEMS spojen
s malobunéénym  karcinomem je  nutnd  soufasnd  onkologickd  IéCba
(Seneviratne, Silva, 1999).
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6.3 Kongenitalni myastenické syndromy

V terapii se opét hojné uplatiiuji inhibitory acetycholinesterazy. Blokator kalciovych
kanalt, 3,4-Diaminopyridin, lze s opatrnosti podavat i u déti s CMS. Také se vyuzivaji
léky zjinych oblasti jako naptiklad antiarytmikum quinidin. Mechanizmus ucinku
spo¢iva vprodlouzeni doby aktivace acetycholinovych receptorti, ¢imz dochazi
ke zmirnéni svalové slabosti. Limitaci jsou ale vazné nezadouci G¢inky, jako je vznik
malignich arytmii. U synaptické formy CMS je lkem volby efedrin. Tymektomie

a imunosupresivni lé¢ba neni u CMS indikovana (Jakubikova, 2010).
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7  FYZIOTERAPIE U MYASTHENIA GRAVIS A
MYASTENICKYCH SYNDROMU

Fyzioterapie pacientli s myastenia gravis a myastenickymi syndromy se zamétuje
na zlepSeni kondice a mobility pacienta, terapii orofacidlni oblasti a péci o respiracni

funkce pacienta. Nezbytna je souasna komplexni terapie zdkladniho onemocnéni.

7.1 Kondice, postura a mobilita

Pacienti s MG pocit'uji svalovou slabost, obtize pii fyzické aktivit¢ a predevSim
unavu, obdobné jako pacienti s neuromuskularnimi onemocnénimi (McDonald, 2002;
Davidson, Hale, Mulligan, 2005). Tyto potize vedou ke snizeni fyzické aktivity
a sedavému zpisobu zivota. Onemocnéni kardiovaskuldrniho systému, obezita,
osteopordza, uzkost a deprese jsou diisledky sedavého zplisobu Zivota a snizeni fyzické
aktivity pacienti (McDonald, 2002). Tato rizika navic zvySuje farmakoterapie
kortikoidy (Vohanka, 2010). Pohybovou aktivitou Ize preventivné bojovat
proti negativnim dopadtim sedavého Zivotniho stylu (McDonald, 2002). Fyzicka aktivita
prinasi pacientim s myastenickym syndromem, stejné jako zdravé populaci, pozitivni
nahled na sv¢ t€lo a zlepSeni nalady  (Lin, Lachmann, 2002;
Davidson, Hale, Mulligan, 2005). Fyziologicky dochazi pii acrobni aktivité ke zvySeni
poctu a denzity mitochondrii, naristu svalové hmoty, rozsifeni kapilarniho fecisté a
lepSimu odbourdvani laktatu. Tyto G¢inky mohou byt prospéSné ve schopnosti svalu
vyrovnat se s navou, ktera je pritomna z divodu patofyziologie onemocnéni (Grohar-
Murray, Becker aj., 1998; Davidson, Hale, Mulligan, 2005).

U MG je preferovan aerobni trénink (Grohar-Murray, Becker aj., 1998; Davidson et
kol., 2005, Kolat, 2009). Mimo aerobni trénink, obdobn¢ jako u jinych onemocnéni,
lze vyuzit balanénich cvieni a senzomotoriky k podpoie koordinace svald.
Dale zapojujeme do terapie streCink a posilovani (Krivickas, 2003; Kolat, 2009).
Pro facilitaci ¢i inhibici svalové tonu se uplatituji cvieni na podkladé vyvojové
kineziologie, = Vojtova metoda, proprioceptivni  neuromuskularni  facilitace

nebo také prostfedky manualni mediciny (Kolat, 2009).
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U myastenickych pacienti, ktefi jsou v dusledku onemocnéni upoutani na vozik, je
dilezity nacvik sobéstacnosti v bezbariérovém prostfedi a ndcvik sebeobsluhy. Tyka se
to predev§im pacienti s t€Zkou formou MG nebo pacienti s LEMS
(Lin, Lachmann, 2002). U pacientt s kongenitalnim myastenickym syndromem cast¢ji
vznikaji svalové kontraktury a skoliozy, proto se terapie zaméiuje i na korekci postury
vcetné spravného sezeni ve voziku (Wong, 2006).

Oslabeni svalstva dolnich kon¢etin u LEMS zvyrazituje onkologicka 1écba. Dochazi
K rychlému snizeni svalové sily a postupné atrofii m. quadriceps. Pfi dlouhodobé
imobilizaci je pozorovana ztrata sily i na plantarnich a dorzilnich flexorech nohy.
Izometrické kontrakce udrzyji silu svalu, maly G¢inek maji na vydrz a t€lesnou kondici.
Izokinetické cvieni vyzaduje specialni ptistroj pro udrzeni konstantni rychlosti pohybu.
Izotonické kontrakce zvySuji silu i vydrz svalstva. Se zlepSenim kondice lze vyuzivat
1 odporovych cviceni. Posilovani s vyuzitim therabandu poskytuje mirny az stifedni
odpor. Se zvySujici se silou se prechazi K posilovani s lehkym zavazim. Ke zvySeni
kondice dle pacientova stavu se voli chizi ¢i pohyb s vyuzitim voziku
(Lin, Lachmann, 2002).

Dlouhodoba imobilizace na lizku u pacientt s LEMS vede k celkovému oslabeni.
Vertikalizace a nacvik lokomoce jsou priority rehabilitace. Zacina se S nacvikem sedu
S dolnimi koncetinami z postele, zpocatku se postupuje pomalu z divodu mozného
ortostatického kolapsu, ktery je u LEMS podminén autonomni dysfunkci. Je mozZno
vyuzit vertikalizacni stoly. Nasledny ndcvik chize lze usnadnit pouzitim choditek
¢1 ndcvikem chiize v bradlech. Pacientim se zvysi pocit stability a dojde k rozloZeni
vahy i na horni koncetiny, které jsou mén¢ postizeny (Lin, Lachmann, 2002).

UdrZzeni svalové sily a optimédlni svalové délky je nezbytné pro lepSi mobilitu
a minimalizaci rizika vzniku kontraktur u pacientt s CMS. Kontraktury v oblasti
kotnik?i a ky¢li zpiisobuji asymetrické postaveni panve. V disledku zeSikmené panve
vznika skolidza. Proto je nezbytny denni stre€ink zvlasté svalli na dolnich koncetinach.
Noc¢ni dlahy poskytuji prolongovany staticky stre¢ink, na oblast kotniki pro streCink
Achillovy $lachy. Obdobné Ize pracovat u déti s arthrogryposis multiplex congenita.
Pokud je terapie nedostaCujici, provadéji se ortopedické operace k tUpravé deformit.
Doporucovana je hydroterapie a plavani jako aktivni forma cviéeni. Pokud zdravotni
stav pacientovi neumoznuje chizi, mobilitu a nezavislost mu poskytuje pouzivani

voziku (Wong, 2006).
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Skolidzy jsou hlavni deformity patete u déti se svalovou slabosti. Je nutné pravidelné
sledovani rozvoje skolidzy 1 u pacientl, ktefi nejsou schopni chiize. Progresi lze omezit
noSenim ortéz - korzetoterapie. K operaci se ptistupuje, pokud Cobbiv uhel dosahuje
20°-40° (Wong, 2006). Fyzioterapeutické ptisobeni musi byt individualizované
pro konkrétniho pacienta. SnaZzime se o aktivaci autochtonni muskulatury, propojeni
ventralni a dorsdlni muskulatury, zapojeni branice do dechového cyklu.
Moznosti terapie  skolioz  zahrnyi  Klappovo lezeni, metodu  Schrottové

nebo Vojtovu metodu.(Kolat, 2009)

7.2 Orofacialni terapie

Z davodu postizeni bulbarniho svalstva, tedy inervacni oblast n.trigeminus,
n.facialis, nervli postranniho smiSeného systému (n. glossopharyngeus, n.vagus,
n. accessorius) a n.hypoglossus, je nutné do rehabilitaéniho programu zafadit i metodiky
zamétujici se na tuto oblast. Vhodnymi postupy mohou byt napiiklad orofacidlni terapie
podle Anity Kittelové, orofacialni rehabilitace ¢i koncept Castilla Moralese
(Kolat, 2009).

Orofacidlni rehabilitace je izce spojena s dychanim. Pro spravnou artikulaci a fonaci
se pacient musi naucit spravnou ekonomiku nadechu a vydechu. Stejné mnozstvi
vzduchu jako pfi klidném dychani je potfebné pii mluveni. Zklidnéni dechu ziroven
pusobi jako relaxacni metoda. Spolu se spravnym dechem souvisi postura. Nastaveni
t¢la v sedu dle Briiggera prohloubi dech a zesili hlas. Na ndcvik dechu a spravnou
posturu navazuje stre¢ink jak mimickych svald, tak svalstva trupu a pletenct
(Gangale,2004).

Soucast orofacidlni rehabilitace tvoii myofascialni oSetieni fascii. Je nutné se
vénovat také oSetieni m.sternocleidomastoideus, izometrické aktivaci flexort, extenzortu
a rotatort kréni patefe. Nasledn¢ se zamefujeme na aktivni pohyb kréni pateti do
anteflexe, lateroflexe a rotaci. Na pifedchozi ptipravu navazuji cviky zvolené dle
konkrétnich potizi pacienta (Gangale, 2004).

Pti orofacialni regulacni terapii dle Castilla Moralese je piedpokladem opét spravné
drzeni téla. V orofacidlni regula¢ni terapii je hlavnim bodem stimulace senzorickych
syst¢émll. Vyuzivaji se kombinace stimula¢nich technik. Dotyk k aktivaci volnych
nervovych zakonceni a Merkelovych télisek musi byt ptijemny a jisty. Déale 1ze vyuzit
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lechtani, které naopak musi byt pevné a pomalé ve sméru od puntum fixum k punctum
mobile. Pomalym, jemnym tahem dochazi k aktivaci svalovych vietének a kloubnich

receptori. Tlak pusobici ve stimula¢ni oblasti musi byt silny, ale nesmi bolet.

vvvvvv

(Morales, 2006).

Ptipravna faze obsahuje senzorickou stimulaci vySe uvedenymi technikami.
Dle Castilla Moralese se priprava mimického svalstva nazyvd modelovani
Nejprve se hloubkové mobilizuje kiize na hlaveé. Nasleduje oSetieni galea aponeurotica
a frontookcipitalniho svalstva, mm. temporales a masseter, m. orbicularis oculi,
paranazalniho svalstva. Piiprava pokracuje mobilizaci tvafi a dna ust. Zakoncenim je
globalni vibrace, ktera by se méla S§ifit po celé tvari Ovlivilujeme tak regulaci
svalového tonu a podporujeme proprioceptivitu (Morales, 2006).

Zakladni cviceni probiha vpoloze Ilehu na zidech spokréenymi dolnimi
konCetinami. Terapeut provadi flekéni, extencni, lateralni a rota¢ni pohyby k uvolnéni
svalstva §fjového a kréniho. Poté terapeut vyviji mirny tlak na bradu smérem k Celisti
a zarovenn vykona pohyb hlavou do flexe a rotace. V této pozici se vyzve pacienta
k polknuti. Nasleduje vraceni hlavy do stfedni roviny stale ve flekénim postaveni.
Opét pacient polkne a obdobné¢ se pokracuje na druhou stranu (viz pfil. 6., s. 58).
Polykanim se napind okolni svalstvo dutiny Ustni. V orofacidlni regula¢ni terapii

Ize vyuzit aktivace svali i pomoci motorickych bodi obliceje (Morales, 2006).

7.3 Respiraéni fyzioterapie

U MG hraje vyznamnou roli respiracni fyzioterapie. Dechova cviceni jsou
indikovany pro jejich efektivitu na télesné funkce u myastenickych pacientii
(Cup, Pieterse, et kol. 2007). Kolaf uvadi, Ze vhodna jsou odporova dechova cviceni.
Zvysuji silu a vykonnost svalstva respiraéniho systému, zarovenn ptiznivé ovliviiuji
vitdlni kapacitu plic. Pozitivni efekt maji na mobilitu a expanzibilitu hrudniho kose.
Optimalizace dechovych funkci vede ke zvySeni celkové fyzické vykonnosti
(Kolat, 2009).

Pacienti s CMS jsou ohroZeni respira¢nim selhanim, proto je nutné sledovani stavu
respiracniho syst¢tmu. MEly by byt sledovany ptiznaky hypoventilace — Castéj$i noc¢ni
probouzeni, somnolence pres den ¢i bolesti hlavy. V piipad€ respiracniho selhani
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pomaha respiraéni fyzioterapie pii hygiené dychacich cest a podporuje celkovou
ventilaci (Wong, 2006).

Myastenicka krize postihuje slabosti svalstvo hornich cest dychacich, respira¢ni
svalstvo nebo v kombinaciob¢ slozky. Vysledkem je dusnost az respira¢ni selhani. Dvé
tietiny pacientll vyzaduji pfi myastenické krizi intubaci ¢i mechanickou ventilaci
Odpojeni od ventilatoru je indikovano pti zlepSeni klinického stavu pacienta. Respira¢ni
selhani po extubaci je nejCastéji zpusobeno slabym vykaSlavanim a nedostateCnou
hygienou dychacich cest (Wendell, Levine, 2011).

Respira¢ni fyzioterapii by méla byt individualizovana dle aktudlnich potieb,
zhodnoceni patologie dychani a zdravotniho stavu pacienta. Vyuziva se metod dechové
gymnastiky - statick¢, dynamické, korekéni, pro dosazeni optimalni dechové
ekonomiky. K zajisténi hygieny dychacich cest slouzi autogenni drenaz a dale aktivni
cyklus dechovych technik, kam se fadi cvieni na zvySeni pruznosti hrudniku, techniky
silového vydechu a huffingu, kontrolované dychani. K moZnostem respiracni
fyzioterapie patii instrumentalni techniky — PEP systém, flutter, Acapella, RC- Cornet
a daki Pro zvySeni zapojovani respiraéniho svalstva lze pouzivat dechové
trenazery - imspiraéni nebo exspiracni. Respirani fyzioterapie u pacientli na jednotkach
intenzivni péfe pracuye spiSe stechnikami kontaktniho dychani a reflexné
modifikovaného  dychani, zdivodu omezené¢ aktivni spoluprace pacienta
(Zdatilova et. kol., 2005; Kolat, 2009).

Pacienti hospitalizovani na jednotkach JIP ¢i ARO pii respiracnim selhani vyzaduji
intenzivni respiracni fyzioterapii. Metoda kontaktniho dychani aktivizuje exspirium,
vychazi ze stejného principu jako autogenni drendze. Kontaktniho dychani lze vyuzit
také u nespolupracujicich pacientd. Usiluje se 0 dosazeni pomalého plynulého vydechu.
Kontakt na hrudnku spojuyjeme s vydechovym lehkym pruzenim a vydechovou
hlubokou vibraci. Touto technikou se napomaha mobilizaci sekretu k centru
bronchidlniho stromu, zajistujeme tak hygienu dychacich cest. Pro pacienty piipojené
na fizenou ventilaci je technika reflexni dychani velmi piinosna. Zaklada se na
vyvojové kineziologii. Hlavnim cilem je aktivace branice. Vyuzivd se manudlni
stimulace 7e spoustovych  zé6n a  opérnych  bodi  polohy  téla

(Magek, Smolikova, 2002).
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8 DISKUZE

Deficit nervosvalové ploténky zpisobuje svalovou slabost a unavitelnost. Svalova
unavitelnost je tedy zptisobena patofyziologickym procesem, Casto je vSak diskutovana
otazka celkové unavy u myastenickych pacient. Byla porovnavana svalova
unavitelnost u zdravych jedinci a myastenickych pacientli, méteni probéhlo na mm.
intercostales. Pokud byla unavitelnost vyvoldna stimulaci nervu o frekvenci 30Hz,
snizila se o polovinu ptivodni tenze u intaktnich jedinct za 30 minut. U myastenického
svalu se snizeni projevilo za 5 minut. Stimulaci svalu o frekvenci 30Hz byl pokles
nap€ti o Ctvrtinu zaznamenan u zdravého svalu za 30 minut, kdeZto u MG doslo ke
snizeni o polovinu za dobu 17 minut. ZvétSend svalova unavitelnost je zptisobena u MG
poSkozenim nervosvalového pienosu, naruSenim excitaéné-kontrakéni vazby a
zhorsenou kontraktilitou (Pagala, Nandakumar, aj. 2004).

Chaudhuri a Behan rozli§uji mezi Gnavou centralni a periferni. Myasthenia gravis,
jako onemocnéni nervosvalové ploténky, se fadi ke klasickym ptikladim periferni
unavy. Periferni unavu lze diagnostikovat pomoci klinického vysetfeni a laboratornich
testl a jako takovou ji Ize pomoci farmak Ié€it. KdeZto pocitovani stdlého vycerpani je
charakteristické pro centrdlni Uinavu. Je zplsobena strukturdlnim ¢i demyeliniza¢nim
poSkozenim centralni nervové soustavy. Typickym zistupcem této skupiny je
roztrouSena skleroza. Jeji lécba se opfrd o zménu Zivotniho stylu, farmakoterapii
zdkladniho onemocnéni a pfidruzenych symptomi jako depresi, uzkosti Vhodné
zvolend fyzicka aktivita je pfinosem, zvySuje troven sobésta¢nosti a zmirfiuje negativni
dopad inaktivity (Chaudhuri, Behan, 2004). Zhodnoceni myastenické Unavy jako
periferni, odpovida vyse popsany Pagaliv ndlez, kde jednoznacné vyplyva veétsi
unavitelnost myastenickych svali oproti zdravému svalstvu.

Paul a kolektiv se ve svém c¢lanku zabyvaji unavou kognitivni a fyzickou
(Paul, Nash, aj. 2001). Pokud bychom chtéli srovnat Gnavu periferni a centralni dle
Chaudhuriho a Behana s unavou fyzickou a kognitivni dle Paula, potom periferni tinava
ma piimy dopad na svalstvo, tudiz se shoduje s unavou fyzickou. Kdezto centralni
unava je spiSe o celkovém vycerpani a zhorSeni i psychické stranky pacienta obdobné
jako tinava kognitivni. Paul a kolektiv upozoriiuji na fakt, Ze pacienti s MG v 50% maji
zkuSenost s kognitivni unavou stejné jako s fyzickou. Unava ma multidimensiondIni

charakter. Vnimani tnavy jak fyzické tak psychické je tizce spojeno. Z vysledk studie
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vyplynulo, ze unava ovlivitluje rtuzné aspekty zivota pacienti s MG. Pacienti
zaznamenali zhorSeni kognitivnich, socidlnich i fyzickych funkci vinou unavy, ktera
méla vzristajici tendenci pii vykondvani kognitivni ¢innosti. Vyznamny dopad tnavy
na fyzické funkce pacienta vyzaduje Upravu dennich ¢innosti (Paul, Cohen, aj. 2000).
Z tohoto zjisténi mizeme soudit, Ze u myastenickych pacientli se stietdvaji oba typy
unavy jak periferni inava popisovanad Chaudhurim tak iPaulova kognitivni.

Studie zpracovand Grohar-Murray a kolektivem se zabyva moznostmi, kterymi sami
pacienti mohou ovlivnit svou unavu. Studie se zuCastnilo 250 pacienti s MG,
pouze 27 pacientli trpélo okularni formou, ostatni uc¢astnici méli diagnostikovanou
formu generalizovanou. Unava u myastenickych pacienttl izce souvisi s jejich funk&nim
stavem. Rozd€lili proto ucastniky do kategorii dle funkéniho stavu. Kategorie prvni
sdruzovala pln¢ aktivni pacienty bez omezeni, spadalo sem 25% ucastnikli. Druha
kategorie byla nejrozsitenéjsi, 45% pacienti uddvalo pouze mirné limity. Vaznymi
omezenimi bylo limitovano 12% pacientti ve treti kategorii. Jen jedno procento pacientti
vyzadovalo asistenci a nikdo Z GCastnikil nebyl plné zavisly
(Grohar-Murray, Becker aj., 1998).

Pacienti stanovili tfi hlavni oblasti moZnosti ovlivnéni svoji tnavy. 76% ucastnikil
k minimalizaci unavy vyuzilo psychickou strategii jako napiiklad rozpoznani mezi
pied nastupem Unavy, nepiekracovani svych limiti, vyvarovani se stresu, vyhledani
lekarské pomoci adt. Psychickd intervence slouzila k redukci vnimani unavy.
78% pacientil zvladlo svou unavu pomoci fyzickych ¢innosti. Nejcastéji vykonavali
aktivity béhem doby, kdy pocitovali vrchol energie. V 59% se snazili Gcastnit na
fyzickych aktivitdch, jak jen to bylo moZné. Pouze vSak 20% ucastnikli vyuZilo
ke snizeni tnavy aerobniho cviCeni, jako plavani, chize ¢i béhu. Nejvétsi podil
80% pacientt feSilo svou tUnavu klidem a odpoCinkem (viz pfil 8., s.60)
(Grohar-Murray, Becker aj., 1998).

Pacienti, kteti vyuzili aerobni ¢innosti k redukci tinavy, se rozdélili na dvé skupiny.
Jedna tietina pacientli neshledala aerobni aktivity jako ptinosné k redukci unavy. Zbylk
dvé tretiny, tedy 25 pacientli, uvedlo, ze aerobni cviceni bylo prospésné. Je otazkou,
zda aerobni aktivity u MG zvySuji funkCni status pacienta, ¢i1 zda tyto aktivity
vyhledavali pacienti s vy$§imi funkénimi schopnostmi. Ptfi vyuziti aerobnich ¢innosti
vSak bylo zaznamenano zlepSeni nalady a psychiky. UziteCny efekt cviceni spociva
ve vyplaveni endogennich endorfinii. Obdobné¢ Grohar-Murray nastifiuje moznost

ovlivnéni retikularni formace facilitujicimi nervovymi impulsy vznikajicimi pfi zabavné
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rozptylujici aktivité¢ a tim sniZzeni centralni inavy. Nezvratné jsou fyziologické uc¢inky
aerobniho cvieni na organismus. Zahrnuyji vyhodnéj$i vyuZiti energie a kysliku,
pozitivni u¢inek na svalovou hmotu a kosti, rozsifeni kapilarnich siti ve svalech
(Grohar-Murray, Becker aj., 1998). Neexistuji v§ak studie pfimo potvrzujici u¢innost

aerobniho tréninku u myastenickych pacientti.

Jak uvadi Fregonezi, kvalita zivota pacientii s MG je zavisla na funkci respiracniho
systému (Fregonezi, Resqueti aj., 2006). Keenan a kolektiv se ve své studii zaméfili
na ohodnoceni svalové sily a vydrze svalstva respiracniho syst¢ému. Studie se zuCastnilo
17 myastenickych pacientd ztoho Ctyfi s okularni formou a u zbyvajicich 13 byla
popsana generalizovana forma. Z vysledkt vyplynulo zisténi, ze pacienti s okularni
formou MG méli shodné vysledky svalové sily a vydrze jako kontrolni skupina.
Zatimco U pacientt s generalizovanou formou MG se prokazala dusnost a snizeni jak
svalové sily, tak vydrze oproti kontrolni skupiné (Keenan, Alexander, aj. 1995).
Obdobnych vysledkl bylo dosazeno ve studii zaméfené na ohodnoceni maximalni volni
ventilace u pacientd s MG. Pacientim s okularnim typem MG byly zméfeny hodnoty
ve fyziologickych rozmezich. Zatimco u mirné generalizované formy MG autofi
ohodnotili mirné respira¢ni postizeni a u stiedné t€Zké generalizované MG byla zji§téna
duSnost, postizeni zhodnoceno jako stiedni az zidvazné. Po jednom mésici
farmakoterapie doslo ke zlepsSeni u obou skupin (Heliopoulos, Patlakas, aj. 2003).
Svalova slabost u MG milZe byt zpusobena n&kolika faktory, jak vyplyva
Zpatofyziologie onemocnéni, defektem neuromuskuldrniho pienosu. Dale jsou
zvazovany moznosti steroidni myopatie nebo nekrdzy, atrofie ¢i kumulace lymfocytt ve
svalech (Rio, Prados aj., 1994;Fregonezi, Resqueti aj., 2005).

Jak je z vySe uvedeného ziejmé, vétsi postizeni respiracniho systému nalézame u
generalizované MG, studie jsou pfevazné zaméfené na tyto pacienty. Limitaci vSech
nasledujici vyzkumt byl nizky pocet ucastnikil, coz mizeme piisuzovat i vzacnosti
tohoto onemocnéni. Weiner a spolupracovnici do své studie zapojili 18 pacientd
s generalizovanou MG. Skupina A sdruzovala 10 pacientd se stfedné t€Zkym stddiem
nemoci, skupinu B tvofilo 8 myastenik ohodnocenych jako zavazné stadium. Pacienti
ze skupiny A podstupovali pilhodinovy inspira¢ni a exspiracni trénink Sestkrat tydn€ po
dobu tfi mésicl, skupina B plnila pouze inspiracni trénink. Vysledky ukazaly zvyseni
maximalniho inspira¢niho tlaku (PImax) o 53 — 57% u obou skupin a u skupiny A

1 narGst maximalniho exspira¢niho tlaku (PEmax). Ke zlepseni doSlo ve vydrzi
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respiraCniho svalstva, vyraznéji vSak u skupiny A. ZvySeni vykonu respirac¢niho
svalstva bylo autory spojovano se zlepSenim respiracnich funkci — FEV1, FVC. Autofi
uvadéji, Zze specificky inspiracni trénink samotny, i v kombinaci s exspira¢nim, jsou
znacné prinosné pro zvySeni sily a vydrZze respiraniho svalstva u pacienti s MG.
Tyto zmény jsou spojeny se zlepSenim respiraénich funkci a sniZenim duSnosti
Respiracni trénink mize byt prospéSny v oddaleni nastupu myastenické krize a potieby
mechanické ventilace u myastenickych pacientta (Weiner, Gross aj., 1998).

Z Weinerovych 7isténi vychdzi randomizovana kontrolovand studie zaméfena
na efekt inspira¢niho tréninku a dechové rekvalifikace. Studie probihala osm tydni
Castecné jako domaci program. Zucastnilo se 27 pacientd s generalizovanou myasthenia
gravis. Pacienti vykonavali trénink tfikrat tydné, sezeni trvalo 45 minut. Kazdé sezeni
mélo tii ¢asti — nacvik branicniho dychani, inspiracni trénink za pomoci pfistroje a
dychani skrz seSpulené rty. Mezi jednotlivymi cvicenimi byla pétiminutova pauza.
Zatez pri inspiraénim tréninku se zpocateCnich 20% zvySovala na 60% PImax.
Vysledky potvrdily primérné zvySeni Plmax o 27% u vSech pacientl.
Ackoliv tento program nebyl zamétfen na zlepSeni PEmax, bylo dosazeno funk¢éniho
zlepSeni 1 expiracniho svalstva. Dale pozitivni efekt byl zaznamenan na mobilité
hrudniho koSe, dechové vIn€¢ a svalové vydrzi. ZlepSeni respira¢nich funkci se
nedostavilo. Autofi uvadéji, Ze jejich program by mohl byt v budoucnu zaclenén
do terapie MG jako pomoc pii udrzeni sily svalstva respiraéniho systému a uchovani
zdravé mechaniky dychani (Fregonezi, Resqueti aj., 2005). Hlavni rozdil oproti
Weinerov€ programu byl v dobé trvani a mife intenzity. Weiner zvolil ptlhodinovy
trénink Sestkrat tydné po dobu tfi mésicli, Fregonezi vytvotil program na dobu osmi
tydnt, kdy pacienti cvi¢ili tikrat tydné 45 minut. Fregonezi uvadi, ze niz$i intenzita je
zduvodu patofyziologie MG piinosnéjsi, pfestoze Weiner dosdhl lepSich vysledkt.
Fregonezi a kolektiv sestavili tréninkovy program tak, aby mohl byt vyuzit v domacim
prostredi.

Rassler a spolupracovnici zalozili svou studii na domacim programu normokapnické
hyperpnoe béhem tréninku. Cilem studie bylo zjistit efekt této metody na vydrz
respiracniho systému. Deset pacientli s mirnou az stiedné¢ téZkou generalizovanou
myastenii gravis vykonavalo tficeti minutovy trénink na vydrZz respira¢niho svalstva
petkrat tydné béhem 4 az 6 tydni. Normokapnické hyperpnoe bylo dosazeno diky
opetovné vdechovému vzduchu, coz umoznilo specialni ptenosné zatizeni. Tato metoda

snizuje unavu respiratniho svalstva béhem cviceni. Cilem tréninku respira¢niho
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svalstva bylo zlepseni vydrze tak, aby byl pacient schopen zvladat vys$$i naroky
na ventilaci po delSi dobu jako pfi bézné fyzické ¢innosti. Po ukonceni tréninku
vysledky potvrdily zvySeni respiracni vydrze a celkového ventilaCniho objemu. Nebyly
vSak zaznamendny zmény plicnich funkci. Za 3—5 mésicli po ukonceni tréninku byli
pacienti op&tovné ohodnoceni. Doslo ke ztraté o 25% z ptavodnich vysledkt, coz autofi
pfipisuji pfimému efektu tréninku na svalstvo. Pfetrvavajicich 75% efektu po 3-5
mésicich bez tréninku vyplyvad ze zlepSeni koordinace svalstva. ZvySeni vydrze
respiracniho svalstva bylo piisuzovano zlepseni fyzické kondice a minimalizace
respiracnich symptomil, ale objektivné nebyly tyto zmény potvrzeny. Subjektivni
hodnoceni tréninku pacienty bylo velmi pozitivni i pfes pocatecni vyhrady. Pacienti
udavali, ze nékteré¢ bézné denni ¢innosti pro né nebyly tolik vyCerpavajici jako predtim.
Devét zdeseti pacientll by si respiraéni trénink zopakovali a doporucili by ho dalsim
pacienti s MG (Rassler, Hallebach aj., 2007).

Vsechny uvedené studie se shoduji v pozitivnim vlivu tréninku na vydrz respira¢niho
svalstva. Rasslerova a Fregoneziho studie nepotvrdily vliv na respiraéni funkce (FEV1,
FVC), pouze Weiner popisuje zlepseni i vtéto oblasti (viz pfil. 9., s.60).
Fregonezi a Rassler svij tréninkovy program piizpusobili pro domaci prostiedi, coz je
dle mého nazoru velkym pfinosem pro pacienty. Rassler zminuje pozitivni reakce
pacientll na cvicebni program. Fregoneziho trénink byl pomoci dotazniku pacienty také
zhodnocen. U tréninkové skupiny doSlo ke zlepseni voblasti fyzickych c¢innosti
a emocCni oblasti ale tyto zmény nebyly vyrazné rozdilné v porovnani s kontrolni
skupinou ¢i s plvodnimi hodnotami. Pacienti v Rasslerové studii potvrzuji zlepSeni
fyzick¢ kondice béhem programu i po jeho dokonceni, coz se shoduje s tvrzeni
Fregoneziho o vlivu respiraéniho systému na kvalitu Zivota pacientd. Weiner také
zmifuje duleZitost zlepSeni vykonnosti svalstva respiracniho systému z duvodu
prevence progrese Ci respiraéniho selhani. A €O je pro nas velmi podstatné,
nikdo zpacientd nezaznamenal zhorSeni svého zdravotniho stavu béhem ¢i po téchto

respiracnich trénincich.

Lohi, Lindberg a Anderson svou studii zaméfili na efekt posilovani kosterniho
svalstva u MG. Jedenact pacientli s mirnou az stfedné¢ zadvaznou generalizovanou MG
po dobu 10 tydnt splnilo 27-30 tréninkovych sezeni. Pacienti posilovali tfi svalové
skupiny — extenzory kolena, flexory a extenzory lokte vzdy pouze na vybrané

koncCetiné. Pravaci trénovali levou dolni konetinu a pravou horni koncetinu (u levaka
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pfesné naopak), necvi¢ené konCetiny slouzily jakou kontrolni skupina. Od prvniho
do Sest¢ho tydne byl pocet opakovani dvacet ve dvou sériich a od sedmého do desatého
tydne tiicet opakovani ve tfech sériich. ZatéZ se zvySovala s ptibyvajicimi tydny
ZpUvodnich 25% maximalni sily na 45% vosmém az desatétm tydnl
(viz ptil. 10., s.61). Po desetitydennim tréninku bylo zaznamenano zlepSeni sily
0 23% u extenzort kolena, pouze minimalni zmény byly ziStény na extenzorech
a flexorech lokte. Studic prokazala, Ze je mozné zvysit svalovou silu u MG
bez negativnich vedlejSich u€inkl ¢i zhorSeni stavu. VS§ichni pacienti potvrdili pozitivni
efekt tréninku. Dva pacienti uddvali zlepSeni dennich ¢innosti a schopnosti yjit delsi
trasu. Limitaci vSak byla kratkhA doba studie a nizky pocet ucastniki
(Lohi, Lindberg, Anderson, 1993). Posilovani je u pacienti mozné, ma vSak omezeny
ucinek, jak dokazuje studie. Nezbytnd je vhodné zvolend intenzita zitéZe na
submaximalni trovni a poc¢et opakovani. Dosud neexistuji pfesné¢ stanové hodnoty, ani
ve vySe zminéné studii pacienti nebyli vzdy schopni plnit pfedepsany plan, tato otazka
zUstava stale nevyfeSena.

Studie hodnotici vliv celotélového zchlazeni jak na respiracni funkce, tak na silu
a vykonnost svalstva pacienti s MG, vychazi z piredpokladu, Ze lokalni u¢inky chladu
vedly ke snizeni symptomit MG. Autofi pouze hypoteticky piedpokladali,
ze diky sniZeni teploty organizmu pomoci specialni chladici vesty by pacienti byli
schopni vykonavat del$i a intenzivnéjSi cviceni pfed nastupem tUnavy a slabosti.
Primérné zchlazeni organismu bylo o 0,6 st.C. Diky zchlazeni se prokazatelné zvysil
pouze Plmax, zlepSeni ostatnich respira¢nich funkci nebylo prokazatelné. Svalova sila
a vydrz také nebyly zménou teploty vyznamné ovlivnény, pouze byly zaznamenany
individudlni rozdily mezi tcastniky studie. Pomoci dotaznikl pacienti ohodnotili tuto
metodu pozitivné. Udavali zvySeni funk¢éni schopnosti béhem kazdodennich ¢innosti.
Celotélové zchlazeni u pacienti s MG by mohla byt metoda vedouci ke snizeni
myastenické Unavy a slabosti a dokonce zlepSeni svalové sily a vydrze pti soucasném
cviceni. Jak vSak sami autoii uvadéji, je tieba dalSich vyzkumt. Studie opét byla
limitovana nizkym poctem pacienti (Mermier, Schneider, 2006).

Dalsi mozZnosti, jak pomoci pacientim s MG, se zabyvali Stout a kolektiv. Mladému
muzi S MG, diivéjSimu aktivnimu sportovci, se podaval kreatin po dobu 15 tydni.
Pacient souc¢asné¢ vykonaval tikrat tydné rezistentni tréninkovy program. Cilem autort
bylo ohodnotit zmény v oblasti t€lesné hmotnosti, tréninkového zatizeni, maximalni sily

a krevniho profilu. Dopliiovani kreatinu u neuromuskularnich onemocnéni bylo
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v poslednich letech zkoumano jako moznost Iékaiské intervence. Podani kreatinu
u nékterych neuromuskularnich onemocnéni zvysilo svalovou silu a celkové mnozstvi
svalové hmoty, zcehoz autofi vychdzeli. Zav€re€né zhodnoceni patnactitydenniho
rezistentniho tréninku za soucasného podavani kreatinu a farmakoterapie ukazalo
zvySeni té€lesné hmotnosti o 6,8%, hmotnost bez tuku se zvySila o 4,3%. Mira zatizeni
pfi tréninku na horni ¢asti téla se zvedla o 37% a na dolni polovin€ o 15%. Maximalni
sila méfena pti extenzi nohy se zvysila o 37% a pii flexi o 12,5%. Navic 7zddné zmény
vkrevnich hodnotdich nebyly zaznamendny. Podavani kreatinu spolu s rezistentnim
cvicenim mohou podporovat zvySeni svalové sily a narist svalové hmoty u pacienta
s MG. Jsou vSak nutné dal$i vyzkumy Vv této oblasti. Velkym omezenim této studie bylo
sledovani u¢inkd pouze na jednotlivci, a to sportovné zaloZeném mladém muzi,
coz také mohlo zkreslit vysledky. Dale autoti diskutovali, jaky podil na uspéchu ma
soutasné probihajici farmakologicka lé¢ba (Stout, Eckerson aj., 2000).

Mermier i Stout nastinili nové moznosti jak pomoci pacientim s MG, aplikace
kreatinu ¢i celotélové zchlazeni jsou neobvyklymi metodami. Jejich studie ptinesli
pozitivni vysledky, ale je nutné dalSich vyzkumii v obou oblastech. Celotélové
zchlazeni, jak studie naznacCuje, nemusi byt vhodnd pro vSechny pacienty. Pozitivni
vysledky na zlepSeni sily byly pouze individudlni. Aplikace na vétSi mnozstvi pacientti
S MG by ur¢ité byla velkym piinosem.

Davidson, Hale, Mulligan uvedly kazuistiku fyzioterapeutického postupu u muze
(78 let) sMG. Autorky vychazely z dosavadnich znalosti a aktudlnich studii o MG.
Pacient pfi prvnim setkdni nebyl schopen zvednout horni koncetiny nad hlavu, usel
200 metri a meél potize S dechem. Pocitoval celkovou unavu a slabost. Fyzioterapie
byla zaméfena na zvladnuti pacientovych cilii, které si zvolil, a to navrat ke golfu a
kazdodennim prochazkam. Pacient byl sledovan 6 tydnt, prvni dva tydny byl pod
ambulantnim vedenim a zbyvajici ¢tyfi tydny mu byl navrzen domaci program. Pro
zvyseni svalové vydrze dolnich koncetin prvni dva tydny pacient cvicil v opofe na
ctyfech flexi a extenzi v kyCli (prvni tyden 3 sety po 5 opakovani, druhy tyden 4 sety po
deseti opakovani). Nasledujici 4 tydny cvicil v poloze na zidech - extenzi extendované
dolni konCetiny, bridging a abdukci v ky¢li a ve stoji — podiepy a vypony (dle programu
ve 2 — 3setech po 6-8 opakovanich). Pro zlepSeni aerobni kapacity byla pacientovi
piedepsana chize. Prvni dva tydny vambulanci vyuzival bézecky pés. V ramci
doméciho programu zaCinal se vzdalenosti 1 km Ctyfikrat tydn€, posledni tyden se

vzdalenost zvySila na 1 600 metrt. Trénovani golfu bylo naplanovano od 3 tydne
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(viz pril. 11., s.61). Po Sesti tydnech pacient byl schopen vykonavat ¢innosti,
které si na zacatku zvolil jako cilové. Pacient zaznamenal na stupnici unavy pokles
z puvodnich hodnot 8/10 na 3-4/10. Desetimetrovy test chlize ani Sestiminutovy test
chlize nezaznamenaly vyrazné zlepSeni, také jen mirné zlepSeni svalové sily bylo
zaznamenano jak na flexorech a extenzorech kycle tak na extenzorech kolene. Popsané
cviceni ke zvySeni vykonnosti mohlo byt prospéSné v navratu ke stanovenym aktivitam
a také mohlo pozitivné ovlivnit tnavu pacienta, nicméné nékteré vysledky mohou byt
stejné piipsany vhodné medikaci (Davidson, Hale, Mulligan, 2005).

V minulosti byli spiSe pacienti nabadani ke klidovému reZimu, ale dnes vime,
7e inaktivita nese s sebou dalsi problémy jako obezita, kardiovaskularni onemocnéni
a dal$i. Pfestoze nemtizeme pohybem ovlivnit patofyziologii onemocnéni, mize piispét
ke zlepSeni psychické kondice a funkéniho stavu pacientli, nezbytna je vSak vhodné
zvolena terapie. Sami autoii se shoduji, Ze nelze piesné fict jak velké procento uspéchu
bylo na vrub farmakoterapie. Aby byla tato otazka vyfeSena, museji probihat dalsi
vyzkumy.

Pohybova aktivita u MG pfinasi pozitivni vysledky, jak ukazuje studie vedend Lohi
tak kazuistiky od Davidson, Hale, Mulligan ¢i Stout. Ve vSech studiich jsou i oblasti,
které nebyly ovlivnény a nezlepSily se cvienim. Napiiklad studie 10 tydenniho
posilovani flexort a extenzori lokte (Lohi, Lindberg, Anderson, 1993). Také u pacienta
v kazuistice Davidson a kol nebyly po 6 tydnech vyrazné zmény v sile svalstva a testy
chiize se t¢méf nelisily s poc¢ate¢nimi hodnotami (Davidson, Hale, Mulligan, 2005).
Tyto netspéchy svéd¢i o omezeném UCinku tréninku u myasteniki. Co je dle mého
nazoru vsak nejvice podstatné a nejvétSim prinosem pohybové aktivity, je zlepSeni
funkéniho stavu pacienta, minimalizace Unavy a u€inek na psychiku c¢loveéka.
Témet ve vSech studiich pacienti udavaji pozitivni ohlasy na pohybovou aktivitu.
I vySe uvedené studie tykajicise Unavy, potvrzuji piiznivy vliv fyzické aktivity.

Studie zaméfend na orofacidlni terapii u myastenickych pacientli neni dostupna.
MuiuZzeme pouze vychdzet zklinického obrazu, kde je Castym symptomem dysfagie
a dysartrie, a z toho diivodu volit nAm znamé metody zaméfené na tuto oblast.

Mozna dalsi poznatky pfinese piipravovana studie zaméfend na cviceni
pro chronické a stabilni pacienty s myasthenia gravis. Je planovany tfi mési¢ni vyzkum,
kdy pacienti budou vramci aerobniho cvi¢eni vykonavat prochazky, dale budou
trénovat s therabandem a také bude zahrnuto dechové cviceni. Autofi chtéji stanovit

zakladni hodnotu intenzity pro tyto pacienty a ovefit bezpeCnost cviceni
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u stabilizovanych myastenikl. V neposledni fadé¢ by méla studie piinést informace, zda
aktivni cviCeni mulZe zlepSit silu svalu, celkovou kondici, respiracni podminky
a dalsi parametry (@nonym, 2010).

Piimé studie o moznostech a efektivite fyzioterapie u myastenickych syndromu
neexistuji. Zvlast€é u kongenitdlnich myastenickych syndromit je pievazna Cast
informaci pouze o genetické diagnostice a léebné strategii. Fyzioterapie neni
popisovana, pfesto se domnivam, Ze 1 u téchto pacient by byla pfinosem. LEMS je
zminovan vétSinou v souvislosti s respiracni fyzioterapii, ¢i terapii na snizeni Gnavy
vramci onkologické diagn6zy. Pokud bychom vychizeli ze studii provedenych na
pacientech s pfevazné generalizovanou MG, bylo potvrzeno, Ze lze docilit zlepSeni
respiracnich podminek pomoci respiraéniho tréninku a navySit funkéni status pacienta

pomociaktivniho cviceni.
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ZAVER

Bakalatska prace shrnuje podstatné informace o myastenické nemoci, jeji etiologii,
klinickém obrazu a mozZnostech terapie. Podrobny popis jednotlivych symptoma miize
poskytnout fyzioterapeutovi nahled na funkcni potencial pacienta. VEétSina poznatkl se
tyka samotné myasthenia gravis, nemoci s ¢ast&S§im vyskytem v populaci
oproti zbyvajicim myastenickym syndromim. I pfestoze je pojednavano o jedné
skupiné nemoci postihujici nervosvalovy pienos, nachazeji se rozdily nejen v Klinice
ale 1 v terapii. U LEMS je charakteristické postiZzeni svalovou slabosti dolnich kon¢etin
a souCasna dysfunkce autonomniho syst¢tmu. U MG nejvétsi podil zaujima bulbarni
postizeni s moznym vyusténim v generalizovanou formu. CMS jsou nemoci détského
véku spojené Casto s respiracnimi obtizemi a deformitami pohybového systému.

Pro myastenické pacienty je nezbytnd UCinna komplexni farmakoterapie,
eventuelné 1 chirurgicka intervence. Studie zaméfené na vliv pohybové aktivity
U myastenickych pacientli pfinaseji nejen pozitivni vysledky ve zlepSeni svalové sily
a vydrze, ale ukazuji i pfiznivy efekt pohybu na psychiku, vnimani Gnavy a zlepSeni
funk¢ni zdatnosti pacienti. Velkym ptinosem je zlepSeni ve vykonnosti inspira¢niho a
expiracniho svalového syst¢ému pomocitechnik respiracni fyzioterapie.

Dle mého nazoru by byly pfinosné dalsi studie a vyzkumy pfedevsim ve stanoveni
miry zitéZe u myastenickych pacientl. Vzhledem k malé incidenci i prevalenci
myastenie a piibuznych syndromi jSou rozsahlé studie a vyzkumy limitované co do

poctu vysetifovanych probandii.
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SEZNAM ZKRATEK

CMS kongenitalni myastenicky syndrom
CT pocitacova tomografie

DKK dolni kon¢etiny

DNA deoxyribonukleova kyselina

FEV1 jednosekundova vitalni kapacita
FVC usilovna vitalni kapacita

HKK horni koncetiny

IACHE inhibitor acetylcholinesterazy
LEMS Lambert-Eatontiv myastenicky syndrom
MG myasthenia gravis

MuSK svalové specificka tyrosinkinasa
MWV maximalni volni ventilace

PEmax maximalni vydechovy tlak

PImax maximalni nadechovy tlak

RS repetitivni stimulace

SF EMG elektromyografie jednoho svalového vlakna
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PRILOHY

Ptil. 1. Schéma nervosvalového pienosu (pfevzato z Pitha, 2005,s. 20)

N

mitochondrie

Ptil. 2. Schématické znazornéni ultrastrukturdlnich zmén v oblasti nervosvalové
ploténky (pfevzato z Zamecnik, 2005, s. 124)

norma

Legenda: MG - myasthenia gravis, LES — Lambert-Eatoniv syndrom, Ax — presynaptické

axonalni zakonCeni, * - postsynapticka membrana
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Pfil. 3. Simpsontv test (pfevzato z Pit’ha, 2010, s. 91)

A)
Legenda: A: klidovy stav, B: usilovny pohled vzhtiru po 20s, C: usilovny pohled vzhtiru po

40s se zapojenim m. frontalis

Pfil. 4. Gorelickuv test (pfevzato z Pit'ha, 2010, s. 92)

Legenda: A: klidovy stav, B: pasivni zvednuti vicka, dochazi ke kontralateralni ptoze

Pril. 5. Ice pack test (pfevzato z Pit’ha, 2010, s. 92)

Legenda: A: pfiloZeni ledové kostky, B: ptoza na levém oku téméf ustoupila
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Pfil. 6. Zakladni cvi¢eni dle Castillo Moralese (pfevzato z Morales, 2006, s. 124-126)
A)

Pozn. Terapie probiha v poradi sloupci A, B, C
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Pril. 7. Kvalita Zivota zavisla na zdravi — vysledky dotazniku (pfevzato z Fregonezi,

Resquetiaj., 2006, s. 221)

120
B Myasthenia Gravis (Whole Group)
100 — [ Reference Values
® *
80 — *
2 60—
o
O
73]
40 —
20 —
D_
PE ' osf "Rp "REE " M T vi T BP ! GHP 'overall
HRQL
Domains

Legenda: * - vyznamné odlisné hodnoty u MG od referenéni hodnot

PF — oblast fyzickych funkci, SF — oblast socialnich funkci, RLP — funkce limitované kvuli
fyzickym problémtim, RLE — funkce limitované kviili emo¢nim problémum,

MH — psychické zdravi, VT — vitalita, BP — bolesti, GHP — vnimani celkového zdravi, Overall

HRQL — celkové zhodnoceni kvality Zivota zavislé na zdravi
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Ptil. 8. Moznosti a procentualni vyjadieni aktivit uzitych pacienty k minimalizaci tnavy

(ptevzato z Grohar-Murray, Becker aj., 1998, s. 195)

psychicka
intervence

rozpoznani limitd
pfed nastupem
unavy

whybani se
prekro€eni limitd

wvarovani se stresu

whledani Iékafské
pomaoci

uziti krystall

horka vana

hypnoza

Cetba

modleni

poslech hudby
sledovani televize
promluveni si s
nékym

meditace

fyzicka intervence klid a spanek
vétSina aktivit
wkonanych béhem
vrcholu energie
u€ast na fyzickych
Cinnostech dle
moznosti
zorganizovani prace
k uchovani energie

odpodinek kdykoliv je
potfeba 11
spanek v pravidelnych

hodinach 74%

whybani se no¢nim
hodinam
provadéni ukold v
jednotliwch krocich, po 70%
praci odpoc¢inek

74%

povéfeni nezbytnymi
ukoly druhou osobu

wkonavani
aerobnich aktivit -
plavani, chlize, béh
pomcky pfi chlzi -
hole, vozik a dal$i
zameéstnani
pomocnhice v
domacnosti

odpoledni spanek

Ptil. 9. Tabulka studii zaméfenych na respira¢ni systém (,,vlastni tabulka“)

studie

technika

doba
studie
frekvence
doba
tréninku

vyznamné
vysledky

Weiner

inspiracni a expiraéni
trénink

Fregonezi

inspiracni trénink a dechova
rek valifikace

Rassler

trénink s
normokapnickou
hypernoe

3 mésice

8 tydnu

4-6 tydnd

6x tydné

3x tydné

5x tydné

30 minut

45 minut

30 minut

zwseni wdrze
respiracniho svalstva,
zwS8eni Pimax,
zména plicnich funkci -
FVC, FEV1

zwSeni Pimax,
pozitiwi efekt na dechovou
vinu, mobilitu hrudniku a
svalovou wdrz,
plicni funkce nezménény
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Pril. 10. Tréninkovy program (pfevzato z Lohi, Lindberg, Anderson, 1993, s. 1179)

série (10 opakovani zatéz vztazena k maximalni svalové
v 1 sérii) sile (%)

tréninkové tydny

25%
30%
40%
40%
40% + 45%
40% + 45%

Piil 11. Sestitydenni tréninkovy program (pfevzato z Davidson, Hale, Mulligan, 2005,
s. 17)

Test One Two Four

Muscle Hip F/Ein Hip F/E in ) HEP HEP

Training 4 point kneeling 4 point kneeling For each For each For each For each

Exarcise 3 sets 4 sets exercise exercise exercise exercise:
5reps 10 reps 3 sets 2 sets 3 sets 2 sefts

4 1eps 8 reps 6 1eps & reps

Walking 6 mins 10 mins 1000m ©1400m  1600m 1600m

3t 2.5kph at 3.0kph 4 x week 4 x week 4 X week 4 X week
treadmill treadmill 1 x day 1 x day 1 x day 2 x day
inthe inthe n the Inthe

community community community  community

80 balls 120 balls  Taught

BO balls

3 X week 3 x week 3 X week grandsor
played 3

holes of golf

Legenda: F — flexe, E — extenze, HEP — domaci cvicebni program pro zvySeni svalové sily
nohou, bridging a abdukce v ky¢li, podiepy a vypony ve stoji
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