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UVvOoD

Diplomové prace se zabyva symptomatickymi poruchami fe¢i u osob se
svalovou dystrofii.

Motivaci k vybéru tohoto tématu byla piedevS§im zajimavost problematiky
svalovych dystrofii i symptomatickych poruch fe¢i. K symptomatickym porucham
feCi existuje znaené mnozstvi odborné literatury, rovnéz je celd fada publikaci
zabyvajici se svalovymi dystrofiemi, pfedev§im Duchennovou svalovou dystrofii.
Bohuzel zatim neni na trhu publikace, ktera by se vyhradn¢ vénovala problematice
symptomatickych poruch fec¢i u jedinci, ktefi trpi svalovou dystrofii, proto byl
vytyCen jako cil diplomové prace shromdzdit a shrnout poznatky tykajici se
symptomatickych poruch fe¢i u osob se svalovou dystrofii a shromazdit podklady
pro zhodnoceni symptomatickych poruch fe¢i u osob se svalovou dystrofii,
predevsim u Duchennovy svalové dystrofie.

Predkladana diplomova prace je Clenéna na cast teoretickou i praktickou.
V ramci teoretické €asti byla snaha o shromazdéni poznatkii o svalovych dystrofiich,
charakterizovani jejich pficin, typu, projevil a popsani jednotlivych symptomatickych
poruch feci, které se u jedinci se svalovou dystrofii mohou objevit. Praktickd ¢ast
prace se zabyva kvantitativnim vyzkumem, ktery byl realizovan formou ankety.
Respondenty vyzkumu jsou osoby, které jsou €leny organizaci sdruZujicich osoby se
svalovymi dystrofiemi. Ziskané vysledky vyzkumu jsou zhodnoceny a zanalyzovany.
Prace poukazuje na nejCastéj$i symptomatické poruchy feci u osob se svalovou

dystrofii.



TEORETICKA CAST PRACE



1 Svalové dystrofie

Svalové dystrofie plivodné pochézi z feckych slov. Dystrofie se sklada ze slov
,,dys®, coz znamena abnormalni ¢i vadny a ,,trophe* znamena jidlo ¢i vyzivu. Termin
svalova dystrofie tedy znamenal, Ze vyziva svalu neprobihala spravné. Dnes jiz vime
0 nemoci vice (Emery, 2008).

Dungl definuje svalové dystrofie jako , dédicnd onemocneéni charakterizovana
progresivni degeneraci svali“ (Dungl, 2014, s. 301).

I Emery, ktery je Vv soucasnosti ziejmé nejvétsim odbornikem na toto
onemocnéni, s€ S Dunglem shoduje. Také ve své knize definuje, Zze se jedna
0 onemocnéni zalozené na genetickém podkladu, které se projevuje svalovou slabosti
a ochabovanim svalti (Emery, 2008). Typické je rovnéz kolisani velikosti svalovych
vladken, jejich nésledna nekroza a v pozdégjSich stadiich nemoci nahrazeni svalovych
vlaken fibrézni a tukovou tkani (Bednatik, 2004).

U svalovych dystrofii se mohou objevit idalsi komplikace, jako naptiklad
respiracni problémy, srde¢ni postizeni (Bednaiik, 2004), symptomatické poruchy feci
(Love, Webb, 2009) a dalsi (Bednaiik, 2004).

Existuje mnoho typi a podtypt svalovych dystrofii, jejich klasifikace je zalozena
na molekularnim defektu (Matikova, 2004) ataké rozloZeni svalové slabosti
Vv jednotlivych svalovych skupinach se 1i$i (Emery, 2008).

Nejcastéji se vyskytuji dystrofie s defektnim ¢i naprosto chybé&jicim proteinem
dystrofinem (Bednatik, 2004). Mezi tyto dystrofie patii i Duchennova svalova
dystrofie, ktera se fadi na prvni misto V Cetnosti izavaznosti. Ostatni svalové
dystrofie se vyskytuji méné casto azaroven nejsou tak progresivni azavazné
(Bednatik, 2004).

Jak jiZ bylo zminéno, svalovych dystrofii existuje celd fada, proto budou V této
praci uvedeny jen zakladni typy, které maji charakteristicky obraz a vyskytuji se
V populaci nejcastéji. Ostatni typy dystrofii jsou Casto teprve na pocatku svého
vyzkumu, existuje k nim malo podklada a v populaci jsou zastoupeny pouze malym

vyskytem. V dal$i kapitole prace budou tedy podrobné&ji popsany Duchennova,



Beckerova, Emeryho — Dreifussova, Facioskapulohumeralni a Pletencové svalové

dystrofie.
1.1 Typy svalovych dystrofii

Jak jiz bylo zminéno vySe, existuje mnoho typt svalovych dystrofii, které jsou
navzajem velmi odlisné, a jejich déleni proslo dlouhym vyvojem. Velky vyznam pro
déleni svalovych dystrofii ma molekularni biologie, jesté pred jejim rozvojem se
délily dystrofie predevsim dle véku projevi, pribéhu a postupu nemoci. Dnes jsou
muskularni dystrofie déleny piedev§im dle molekularniho poSkozeni (Mafikova,

2004).

1.1.1 Duchennova svalova dystrofie

vewr

Duchennova  svalovd  dystrofie  je  nejzédvazné)Sim  a zarovei
nevyskytovangj§im dédi¢nym svalovym onemocnénim v détském véku. Cetnost této
choroby je 1:3500 narozenych chlapct (Bednatik, 2004). Tato dystrofie je zpisobena
neptitomnosti proteinu dystrofinu ve svalech (Kittnar, 2011) a je nejprogresivnéjSim
typem svalové dystrofie (Leifer, 2004).

Jak jiz bylo zminéno, timto typem svalové dystrofie trpi pouze chlapci, ale
pienaseckami této genetické nemoci jsou zeny (Seidl, 2015).

Déti se rodi zdravé, avSak u nékterych novorozenci se jiz mize objevit lehce
opozdény motoricky vyvoj ¢i snizeni svalového napéti (Matikova, 2004). Piiznaky
nemoci se objevuji zpravidla do 5 let véku. Nejvice jsou nemoci postizeny svaly
panve, ramen atrupu (Bednatik, 2004), mimické svalstvo je postizeno pouze
okrajov€, ovSem vyskytuji se dechové problémy, které zplsobuji problémy pii
odkaslavani a fe¢i (Matikova, 2004).

Mezi nejvyrazngjsi a typické znaky nemoci patii Gowersovo znameni, které
se projevuje tzv. Splhanim, kdy si dit¢ poméahad pii vstavani ze diepu hornimi
koncetinami, rovnéZ je charakteristicka kolébava chlize (Bednatik, 2004), bederni
lordéza, zbytnéni lytek, které je zpilisobeno jinou naptf. tukovou tkani ¢i

charakteristickou chtzi po Spickach, kterd je zapficinéna zkracenim Achillovych



Slach (Matikova, 2004). S postupujicim vékem piibyvaji i dalsi problémy, které jsou
spojeny s timto onemocnénim. Déti ztraci schopnost chlize mezi 9 a 12 rokem jejich
zivota, jsou tedy odkazany na invalidni vozik, kde dochazi ke skoliozam ci
kontrakturam. Casté je rovndZ neklidné spani, ranni vy&erpanost, povrchové
zpomalené dychani (Muntau, 2014), infekce dychacich cest, zmenSeni vitalni
kapacity plic (Bednaiik, 2004) ¢i se mohou vyskytovat zalude¢ni problémy, ties,
uzkostné pocity ¢i opozdéné dospivani (Marikova, 2004). Brzy se utéchto déti
vyskytuji i deprese, protoze nejsou motoricky na stejné tirovni jako jejich vrstevnici,
mize se objevit i apatie k okoli (Leifer, 2004). Bednatik uvadi, ze u osob se svalovou
dystrofii byva ¢asté snizeni intelektu, toto tvrzeni doklada ve své publikaci vyrokem
Bresolina, jenz tvrdi, ze pfiblizné tfetina pacientit ma IQ nizs$i nez 75 kvocient
(Bresolin in Bednatik, 2004). | studie Cotton, ktera se dukladné zabyvala inteligenci
u 0sob s Duchennovou svalovou dystrofii, potvrdila, ze ptiblizn¢ 30 % vSech
testovanych chlapcti mélo IQ nizsi nez 70 bodl. Zaroven vsak dodéava, ze vysledky
se pohybovaly od 14 do 134 bodu, tudiz nékteti chlapci s Duchennovou svalovou
dystrofii mohou byt velice inteligentni (Cotton in Hendriksen a kol., 2013). Love
a Webb rovnéz uvadéji mentalni retardaci U jedné tietiny piipadi (Love, Webb,
2009).

Castym a vaznym piiznakem je postizeni srde¢niho svalu, které se vyskytuje
zhruba u poloviny osob trpicich Duchennovou svalovou dystrofii, ov§em ty nebyvaji
pti¢inou smrti, vétsina nemocnych umira na dechovou nedostate¢nost kolem 25. roku
Zivota (Bednatik, 2004).

V dnesni dob¢ se dafi témto lidem uspésné prodlouzit Zivot 0 par let umélou
plicni ventilaci a operaci patefe. Zkouma se i uspé$nost kortikoidi, které omezuji
slabost ve svalech (Dungl, 2014), Bednatik dokonce uvadi, ze kortikoidy mohou
oddalit ztratu schopnosti chtize o celé tii roky. Dalsi podptrné latky, které mohou
uleh¢it osobam s touto nemoci je cyklosporin ¢i anabolické steroidy. Pomoc nabizi
I systematickd rehabilitace predevsim pii prevenci kontraktur, jsou uzivany rizné
druhy ortéz aVv pozd¢jsSim stadiu nemoci se pacienti neobejdou bez elektrického

voziku (Bednatik, 2004).
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Lécba pro lidi trpici Duchennovou svalovou dystrofii je zejména podpirna,
dba se na kvalitu Zivota ana prevenci komplikaci, které mohou V pribé¢hu nastat.
Bylo by idealni, kdyby mél nemocny kolem sebe komplexni tym odborniki, od
fyzioterapeuta, nutri¢niho poradce, psychologa, logopeda az po finan¢niho asistenta.
Liefer pamatuje i na hospicovou péci, ktera by mohla uleh¢it starajicim se rodi¢tm,
ktefi si potfebuji od nepfetrzité starosti 0 dité¢ také odpocinout, a také pfipomina, ze

,,socidlni @ emociondlni tlaky na dité a rodinu jsou znacné. “(Leifer, 2004, s. 669).

1.1.2 Beckerova svalova dystorfie

Beckerova svalova dystofie je pojmenovana dle némeckého genetika Petera
Emila Beckera, ktery poprvé popsal tento typ svalové dystrofie (Lukas, Zak, 2014).
Toto onemocnéni se projevuje od dvou do Sestnicti let a nemocny se doziva
stitedniho véku (Matikova, 2004), avsak jsou zaznamenany i piipady, kdy se tato
dystrofie projevila mnohem pozdé¢ji a to naptiklad az kolem 30 let véku (Matikova,
2004). Cetnost vyskytu Beckerovy svalové dystrofie je stanovena na 1:18 000
(Dungl, 2014).

Tento typ svalové dystrofie je lehéi formou Duchennovy muskularni
dystrofie, protoze ma mirngjsi a pomalejii progresi (Lukas, Zak, 2014). Zarovei ma
(Bednatik, 2001). Obvykla je pfitomnost tézkych kardiomyopatii, jejichz nasledkem
Casto dochazi k selhani srdce (Dungl, 2014).

Protein dystrofin je sice unemocnych piitomen, ale je ho pouze malé
mnozstvi ¢i je pfeménéna jeho velikost. Pravé mnozstvi nezménéného dystrofinu
hraje roli pi1 zavaznosti onemocnéni. Geneticky podklad je velmi podobny pravé
Duchennové svalové dystrofii (Dungl, 2014).

Pti Beckerové svalové dystrofii jsou nejvice postizeny svaly pazi, panve
alytek, charakteristicka je rovné€Zz svalova slabost (Matikova, 2004), navrat
svalového vlakna je velmi zpomaleny, | kdyz pti opakovani pohybu se navrat vlakna

zrychluje az je pohyb normdlni. Tato porucha se mize naptiklad projevit pii rychlém

11



vstavani, kdy se mohou objevit kiece ¢i pii stisku ruky, kdy nemocny nemuze
sevieni ruky povolit. Musi se na pohyb pfipravit a rozcvicit drobnymi pohyby. Totéz
plati ipfed promluvou, nemocny si nejdiive musi svaly mluvidel nachystat

a procvicit (Pfeiffer, 2007).

1.1.3 Emeryho — Dreifussova svalova dystrofie

Tato forma svalové dystrofie je pomémé vzacnd. Poprvé byla
charakterizovana v roce 1966 (Dungl, 2014).

Emeryho-Dreifussova svalova dystrofie se za¢ina objevovat pfed tfinactym
rokem a jeji postup je celkem pomaly. Nejdiive byvaji nemoci zasazeny svaly ramen,
hornich koncetin, holeni, pozdé&ji se piidavaji isvaly panevni a hrudni. Svalové
oslabeni je pro svalové dystrofie typické, ovSem specifické pro Emeryho-
Dreifussovu dystrofii jsou zkracené svaly a poruchy ptevodniho srdecniho systému,
praveé tato porucha muze byt pfi¢inou nédhlého Umrti. Nemoc se mize projevit
neobvyklou chtizi po $pickach (Matikova, 2004), neobratnou chtzi, skoliézou ¢i

flexnimi kontrakturami (Dungl, 2014).

1.1.4 Facioskapulohumeralni svalova dystrofie

Facioskapulohumeralni svalova dystrofie je pomérné rozsifena dystrofie,
Zetnost jejiho vyskytu je udavana na 1:20 000 (Lukas, Zak, 2014), oviem protein,
ktery za nemoc zodpovida, neni zatim odhalen.

Choroba mtize mit lehkou az progresivni formu. V¢&k, kdy dochazi
k manifestaci pfiznakl, je velmi Siroky, facialni slabost mize byt pfitomna jiz
u novorozence anaopak jsou piipady, kdy se symptomy objevi aZz ve v€ku nad
Sedesat let. Matikova udava, ze primérny vék manifestace je dva az padesat let
(Marikova, 2004).

Tato dystrofie ma velkou $kalu ruznych pfiznakd, samoziejmé jednim ze
symptomu je i pro dystrofie typicka svalova slabost, zajimavé je, Ze nejdiive je touto

slabosti postizeno mimické svalstvo, pozd¢€ji svalova slabost prechazi i do svalstva
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hornich konéetin, trupu a panevniho pletence (Lukas, Zak, 2014). Velmi &asto se
jeste pred zasazenim svalstva objevuje postizeni sluchu ¢i zvétSené kapilary, které
jsou na kizi asliznici v podob¢é Cervenych nitek. RovnéZz charakteristické pro
facioskapulohumeralni svalovou dystrofii je vySs$i poloha lopatek pifi které ma
pacient problém zvednout ruce nahoru, bolestivost svalii a nesoumérné postizeni
svalli. Pii této nesoumérnosti dochdzi vétSinou k vétSimu posSkozeni pravé strany
pacientova téla. Jak jiz bylo zminéno, pro tuto dystrofii je typické poskozeni
obli¢ejového svalstva, odtud tedy pochazi i nazev facioskapulohumeralni dystrofie.
Ale i u obli¢ejového svalstva je u 50 % ptipadl zjisténa asymetrie, jen velmi vzacné
se muze objevit postizeni jazyka. Kdyz uz k nému dojde, jedna se 0 pokrocilou fazi

tohoto onemocnéni (Maiikova, 2004).

1.1.5 Pletencové svalové dystrofie

Je vice typil pletencovych svalovych dystrofii, 1i8i se dédi¢nosti a deficitnim
proteinem (Matikova, 2004), na rozdil od Duchennovy a Beckerovy svalové
dystrofie neni poskozen protein dystrofin.

Toto onemocnéni je pomérné vzacné (Bednatik, 2004), za¢ind manifestovat
casto kolem 17 roku Zivota, ale mize se objevit od 10 do 20 let, ma rychly postup
(Dungl, 2014), ale Bednaiik uvadi, ze se objevuji i pletencové dystrofie, které maji
lehky prubéh a nezkracuji zivot jedince (Bednatik, 2004).

Pletencové dystrofie se mohou zalit projevovat bolestmi zad, slabosti
Sijového svalstva (Muntau, 2014), nejvice jsou pak poskozeny svaly ramenniho
a panevniho pletence, dle postiZzeni jednotlivych svalil Ize rozliSit dva typy tohoto
onemocnéni, ¢astéjsi pelvifemoralni typ a skapulohumralni typ. Pelvifemoralni typ se
vyznacuje ndstupem onemocnéni nejdiive V kyCelnim kloubu a az po Case svalova
slabost pfechdzi ido ramenniho kloubu, naopak u skapulohumralniho typu se
onemocnéni zacina projevovat pravé obracené (Dungl, 2014).

U pletencovych svalovych dystrofii vétSinou nebyvaji naruseny svaly obliceje

a jazyka (Muntau, 2014).
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2 [Etiologie svalovych dystrofii

Jak jiz bylo zminéno, svalové dystrofie jsou velmi heterogenni skupinou
onemocnéni, proto i jejich etiologie neni jednozna¢na (Matikova, 2004). Svalové
dystrofie spojuje to, ze to jsou geneticky podminéna onemocnéni (Muntau, 2014)
s molekularnim defektem (Matikova, 2004).

Veskery zivot na Zemi zacina od jediné buriky, stejn¢ tak i ¢lovek. Kazda bunka
obsahuje jadro, které se jevi pod mikroskopem, jako tmavé struktura uvnitt buiiky,
kdyZ se bunky obarvi vhodnym barvivem. v kazdém jadru je 46 chromozomd, z toho
23 chromozomi je piejato od jednoho rodice a 23 od druhého. Kazdy z chromozomi
muze byt jednotlivé rozeznatelny, protoze kazdy ma svij odstupfiovany vzor.
Chromozomy nesou geny a stejné geny jsou piitomny V kazdé bunce téla, i kdyz
nékteré geny jsou aktivni pouze V urCitych tkanich ¢i organech, jako je tomu
naptiklad u genu tvorby proteinu ve svalové tkani.

Za normalnich okolnosti ur€ity gen syntetizuje protein nezbytny naptiklad pro
normalni ¢innost svali. OvSem pokud nastane mutace genu, pak gen nesyntetizuje
bilkoviny ¢i vyrdbi abnormadlni protein tak, Ze sval nefunguje spravné, to je pfi¢inou
dystrofie (Emery, 2008).

Zmény dystrofinového proteinu zptsobuji Duchennovu a Beckerovu svalovou
dystrofii. Mutace, které ovliviiuji funkci dystrofinu pouze zasti se projevuji jako
Beckerova svalova dystrofie a naprosta absence dystrofinu ve svalech se manifestuje
jako Duchennova forma svalové dystrofie (Muntau, 2014).

Pravé gen, ktery koduje protein dystrofin je nachylny k mutacim, zfejmé pro
svou velikost, protoze to je zatim nejvétsi znamy gen (Bednatik, 2004).

Faktory, které ovliviiuji mutaci genu pro tvorbu dystrofinu jsou zatim neznadmé.
Zda se, Ze se vyskytuje zcela nahodné (Emery, 2008). Ptiblizné jedna tfetina
onemocnéni vznika zcela novymi mutacemi V zZenskych gametich bez jediného
pfipadu choroby ¢i prenasecstvi v rodin€. Pfi rodinném vyskytu se jednd 0 postizeni
muzu, na které je mutace prenesena skrz zeny — prenasecky (Bednatik, 2004). Ma-li

Zena postizeného syna ¢i dalSiho muZe postizeného po maternélni linii, mize byt
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povazovana za jistou prenasecku. Pokud tomu tak je, maji jeji synové 50 % riziko
onemocnéni a jeji dcery rovnéz 50 %, ze budou pienaseckami (Matikova, 2004). Je
zajimavé, ze 5-10 % prenaSecek ma urcity stupen svalové slabosti (Emery, 2001).
Ptenasecky, u kterych se objevuji nekteré projevy nemoci, se nazyvaji manifestni
pfenasecky. Manifestace prvnich obtizi u takovychto Zen byva od 16 do 48 let,
projevuje se Unich jiz zminéna svalova slabost pifedev§im S postizenim pletence
pazniho, muiZe se objevit i postiZzeni srdce. Je nékolik mozZnosti vySetieni téchto zen,
napiiklad vySetieni svalovou biopsii (Matikova, 2004).

Svalové dystrofie se navzajem lisi charakteristikou molekularniho defektu, na
tom je zalozena i klasifikace téchto onemocnéni. Jak jiz bylo zminéno, Duchennova
a Beckerova svalova dystrofie je zptisobena deficitem proteinu dystrofinu (Mafikova,
2004). Ovsem za dalsi typy onemocnéni tohoto typu mohou jiné proteiny, napiiklad
Emeryho-Dreifussovu svalovou dystrofii zapficinuje defekt v misté, kde je protein
emerin (Dungl, 2014). Deficitni proteiny, které patii do skupiny dystrophin
asociovaného glykoproteinového komplexu zpiisobuji pletencové svalové dystrofie.
Proximalni typ svalové dystrofie a distalni typ myopatie je zplsoben proteinem
dysferlinem, kongenitalni muskularni dystrofii ma naopak na svédomi defekt

kerosinu (Maftikova, 2004).
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3 Historie a vyzkum svalovych dystrofii

Je velmi zajimavé patrat po prvnich zminkach svalovych dystrofii. Je jasné, ze
toto onemocnéni postihovalo lidi od davnych cast.

Jiz stati Egyptané ve svych nasténnych malbach Casto zobrazovali fyzické
abnormality lidi, sice SurCitou opatrnosti, ale itak lze rozpoznat urcité typy
zobrazovanych nemoci, je tedy mozné, ze nékteré kresby zobrazuji i svalovou
dystrofii. Profesor Becker se domnival, Ze zrovna takovy obraz se nachazi na sténé¢
hrobky ve starovékém Egypté pochézejici cca 1500 pfed naSim letopoctem. Obraz
zobrazuje bederni lordozu azbytnéla lytka, ikdyz samoziejmé se muze jednat
I 0 nakres obezity (Emery, Muntoni, Quinlivan, 2015). Nicméné na sténé hrobky
v Beni Hasan, ktera je ilustrovana i v rukopisech v muzeu v Oxfordu pochazejicich
cca 2800-2500 pied nasim letopo¢tem, jsou zobrazeni chlapci. Prvni ma bilateralni
klouby u nohou a druhy ma zvétsena lytka a horni koncetiny, coz by mohlo rovnéz
poukazovat na svalovou dystrofii (Emery, Emery, 2011), ale dle hieroglyfi se mize
jednat i o malbu trpaslika. Ovsem sam Duchenne pii navstévé nemocnice v Londyné,
kde mél moznost drzet repliku tohoto obrazu, poznamenal, Ze by se mohlo jednat
0 chlapce trpiciho svalovou dystrofii (Emery, Muntoni, Quinlivan, 2015).

Nicméné prvni klinické popisy svalové dystrofie sepsal Charles Bell. Tento
objevitel se narodil v Edinburghu v roce 1774, zde studoval medicinu a pozdé&ji
pracoval jako chirurg a byl vyhlasen svymi detailnimi kresbami. Ve tficeti letech se
ptestéhoval do Londyna, kde zalozil i lékaiskou Skolu (Emery, Emery, 2011). Byl
prvni, kdo popsal ptfipad 18-ti let¢ho chlapce, ktery trpél svalovou slabosti, ve své
knize The nervous system of the human body (Emery, Muntoni, Quinlivan, 2015).

Mezi dalsi prikopniky, ktefi se zabyvali problematikou svalovych dystrofii, se
fadi i profesor Gaetano Conte, ktery se narodil v roce 1798 a vétsinu svého Zivota
zasvétil studiu ,,scrofole”, tedy dystrofii (Emery, Emery, 2011).

V roce 1847 se konala konference v Londyné, kde doktor Partridge ptedstavil
ptipad chlapce, u kterého se od 9 let zacala vyvijet progresivni svalova slabost, mél

zbytnéla lytka a svalové kontraktury, zemftel po zachvatu spalnicek ve 14 letech. Pfi
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pitvé svalové tkané se odhalilo velké mnozstvi tukovych degeneraci. Ve stejném roce
jako Partridge, tedy v roce 1847, Iékat Little sledoval v londynské nemocnici dva
bratry ve véku 12 a 14 let, oba pfipady popsal v roce 1853 v knize On the nature and
treatment of the deformities of the human frame. Oba bratii méli stejné ptiznaky,
nastup nemoci se odehral v raném détstvi, U 0bou se objevovala zvlastni chize po
prstech, hlavu a télo m¢li naklonény dozadu. Objevovala se i typicka svalova slabost,
ktera postihovala svalstvo krku, trupu, hornich a dolnich koncetin, rovnéz byly
pritomny zvétSené Iytkové svaly. Oba chlapci byli v 11 letech neschopni chiize
a dozili se 14 let. Pfi vySetieni bylo rovnéz zjisténo, ze svalova tkan byla na mnoha
mistech nahrazena tkani tukovou, mozek imicha byly v pofadku. Tento popis
I nalezy jsou dokladem, Ze chlapci trpéli tézkou formou svalové dystrofie. (Emery,
Muntoni, Quinlivan, 2015). Nicméné prvni jasné rozpoznatelny popis nemoci musi
byt piipsan doktoru Meryonovi (Younger, Aminoff, 2015).

Edward Meryon zil vletech 1807 az 1880. Studoval medicinu V Pafizi
a Londyné. Po studiich pracoval v St. Thomas’s Hospital a v Hospital for Nervous
Diseases, je velmi pravdépodobné, Ze zde mohl byt seznamen s Williamem
Gowersem. Meryon byl pry velmi vzdélanym ¢lovékem a publikoval mnoho knih
o problematice nervového systému. V prosinci 1851 ve sdéleni adresovaném
kralovské 1ékatské a chirurgické spolecnosti popsal Meryon osm postizenych
chlapct ve tiech rodinach a tyto své poznatky publikoval v roce nasledujicim v knize
Transactions of the Society. Meryona obzvlasté zajimaly rodinné ptipady, byl
fascinovan familiarni povahou nemoci, ktera zasahovala muze. V roce 1864 popsal
ve své knize Practical and pathological researches on the variol forms of paralysis
rodinu, ve které byli Ctyfi bratranci zasaZeni svalovou dystrofii, ktera se prenasela
pres tii sestry. Také podrobil svalovou tkan mikroskopickému vySetfeni a zjistil, ze
pruhované svalstvo U téchto osob je znicené. Meryon za dobu svého vyzkumu doSel
tedy k zavéru, ze toto onemocnéni je rodinné, projevuje se na muzich ajedna se
0 onemocnéni svalll, které nema souvislost S poruchou nervového systému. Meryon
prispél velmi vyznamné k popisu svalové dystrofie aje Skoda, Zze jeho prace
nedostala takového ocenéni, jaké by si zaslouzila, protoze ho zastinil Duchenne

(Emery, Muntoni, Quinlivan, 2015), i kdyz nedavny vyzkum ukazal, ze anglicky
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Iékat Meryon popsal onemocnéni velmi podrobné nékolik let ptred Duchennem
a zcela nezavisle na ném. AvSak pojmenovani nejzndméjsi svalové dystrofie je
ptiftknuto pravé Duchennovi (Emery, 2000).

Guillaume Benjamin Amand Duchenne de Boulogne se narodil v roce 1806
v Boulogne sur Mer ve Francii. V Pafizi vystudoval 1ékafstvi a pozdgji se vratil
pracovat zpét do rodného mésta, kde neprozival $t'astné roky atak se v roce 1842
prestéhoval zpét do Patize, kde stravil zbytek svého zivota. PredevSim ho zajimal
vyzkum elektrickych stimulaci svald, svalové funkce aneurosvalové poruchy
(Emery, Muntoni, Quinlivan, 2015). Rovnéz ho velmi zaujal vyzkum svall obliceje
produkujicich mimiku, prvni pii svém pozorovani mimiky pouzil fotografii
(Piontelli, 2015). Svalovou dystrofii popsal ve své knize Del electrisation localiseé,
ktera byla vydana vroce 1861. O sedm let pozdé¢ji sepsal dalsi publikaci s jesté
podrobnéjsimi detaily (Emery, 2000) a popsal zde dalSich dvanact ptipadt svalové
dystrofie. V roce 1870 jiz vidél na ctyficet pfipadi tohoto onemocnéni. Nemoc
popsal jako postupujici svalovou slabost, ktera postihuje nejdiive dolni a poté i horni
Koncetiny S postupnym zvétSovanim postizenych svalt a nahradou zdravé tkané za
tkan tukovou v pozdéjsich stadiich.

Dalsi védci zajimajici se 0 tuto problematiku nasledovali, pfispévky 0 svalové
dystrofii se objevily v literatuie francouzské, anglické, némecké, australské a danské.
Dalsim ¢lovékem, ktery velmi pfispél k popisu svalové dystrofie je i anglicky 1ékaf
Wiliam R. Gowers. V knize The Lancet popisuje az na 220 piipadu jedinc se
svalovou dystrofii, velmi znamé je také Gowersovo znameni (Emery, Muntoni,
Quinlivan, 2015), kdy pacient pfi vstavani ze dfepu, sedu ¢i lehu si napomaha
hornimi koncetinami, kterymi ,,Splha“ 0 okolni pfedméty ¢i 0 dolni koncetiny
(Larner, 2016). Toto znameni je pro svalovou dystrofii typické, ale muze se objevit
I U jinych osob sjinymi poruchami svalstva (Johanson, 2008). Gowers se zajimal
I 0 genetiku onemocnéni, pfi studiu ptipadu si totiz pov§iml, Ze nemoc téméf nebyla
ze strany otce a na své syny mély vliv pfedev§im matky. DoSel tedy k zavéru, Ze se
jedna o dédicnost pouze ze strany matky, stejné¢ jako U nemoci hemofilie, ktera jiz

Vv té dobé byla objevena (Emery, Muntoni, Quinlivan, 2015).
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Mezi dal$i vyznamné objevitele patii Thompsen, Landouzym a Dejerin, ktefi se
podileli na odhaleni dalSich typt svalovych dystrofii na konci 19. stoleti (Dungl,
2014). Thompsen se zaslouzil 0 popis myotonia congenita (Galdi, 2012), Landouzy
a Dé¢jerin v roce 1885 charakterizovali detailn¢ facioskapulohumerdlni svalovou
dystrofii (Upadhyaya, Cooper, 2004) anasledovali dalsi, naptiklad Westphalen,
Eulenberg ¢i Wilhelm Heinrich Erb (Bednaiik, 2004). Termin progresivni svalova
dystrofie zacal pouzivat pravé poprvé Erb (Aminoff, Daroff, 2014). Tento neurolog
se rovn¢z zaslouzil 0 prvni déleni téchto nemoci, sice V dnesni dobé je jiz jeho
Klasifikace zpochybnéna, ale itak to byl velky krok, protoze se rozpoznal, ze se
jedna o heterogenni skupinu svalovych onemocnéni (Emery, Muntoni, Quinlivan,
2015).

Mezi dal§i meznik myologie miizeme povazovat obdobi mezi roky 1900 a 1955.
V této etapé bylo dale pokraCovano V detailnim klinickém popisu svalovych
dystrofii, jejich rozdéleni probihalo na zdkladé projevii onemocnéni, dédi¢nosti
a povaze zmén, které nemoc zpusobila (Bednatik, 2004).

Do tohoto obdobi patii i némecky 1ékat Becker, ktery popsal v roce 1955 nemoc
velmi podobnou Duchennové svalové dystrofii, ovSem S mirnéjsim prab&hem,
Beckerovu svalovou dystrofii (Dobowitz, Sewry, Oldfors, 2013). Mezi dalsi velké
postavy tohoto obdobi, které napomohly vyzkumu svalovych dystrofii, se fadi
Walton, Nattrass, Adams, Engel, Brooke a Dubowitz.

Bednaiik datuje tieti obdobi od roku 1956 (Bednatik, 2004), kdy Magee a Shy
odhalili upéti jedinct strukturalni zmény vlaken. Jejich vzhled i nepfitomnost
enzymové aktivity naznaCoval, Ze jsou funkéné zbyte¢na (McComas, 1977). Tento
objev znamenal zrod dalS$i éry ve svalové patologii. ,,Toto obdobi bylo
charakteristické odhalenim avelmi dobrym definovanim patologickych zmén
S pouzitim novych histochemickych a elektronmikroskopickych technik a radou
novych poznatkii z experimentdlnich praci na zvirecich modelech myopatii
objasnujicich néekteré etiologické faktory. “ (Bednatik, 2004, s. 20). Do tohoto obdobi
patii i dal$i osoby, které se vyzkumem svalovych dystrofii zabyvaly, patii k nim
Buller, Eccles, Guttman, Vrbova, Salmons, Pette, Partidge, Dubowitz, Engel, Cullen,

Edstrom a Schmalbruch. Dalsi obdobi mtzeme datovat od roku 1986, je to éra
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biologie a molekularni genetiky, pravé nové poznatky z téchto oborli pomohly
odhalit pfiCiny a mechanismy, které vedou ke vzniku a rozvoji nékterych svalovych
chorob (Bednaiik, 2004, s. 20). Velmi ddlezitym momentem V historii a vyzkumu
svalovych onemocnéni byl v roce 1986 objev genu dystrofinu (Action, 2013). Tento
objev odstartoval velky narust poznatkii a byl objeven genovy podklad u mnoha
svalovych nemoci. Mezi vyznamné badatele Vv této oblasti se urcit¢ fadi Davies,
Emery, Roses, Munsat, Karpati, Kunkel, Hoffman, Monaco, Arahata a Campbell
(Bednaiik, 2004).

V této dobé je snaha 0 co nejptesnéjsi klasifikaci svalovych dystrofii, dalsi
vyzkum probiha v oblasti genetiky, ale pfedev§im je snaha objevit nové 1é¢ebné
metody, které by nemocnym ulevily ¢i je dokonce vylécily. Dalsi nadgji je omezit
onemocnéni diky genetickému poradenstvi a prenatdlni diagnostice (Bednafik,

2004).
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4 Diagnostika svalovych dystrofii

Diive se svalové dystrofie diagnostikovaly na zaklad¢ klinickych ptiznaka
nemoci, vysledkli elektromyografie asvalové biopsie. Ovsem dnes se véda jiz
posunula, tedy i diagnostika dystrofii. Vyznamné k tomu pfispéla DNA analyza
aanalyza dystrofinového proteinu ato zejména V diagnostice Duchennovy
a Beckerovy svalové dystrofie, které jsou dystrofinem ovlivnény, ale i dalsim
proximalnim svalovym dystrofiim (Matikova, 2004). Tato kapitola se bude zabyvat
predevsim diagnostikou nejznaméjsich a nejrozsifenéjsich svalovych dystrofii, tedy

Duchennovou a Beckerovou svalovou dystrofii.
4.1 Prenatalni diagnostika

K diagnostice svalovych dystrofii se vyuZzivaji i prenatalni vysetfeni. Maiikova
uvadi, ze dle literatury se mtize vV tomto obdobi odhalit mutace genu u 65 % DMD
rodin au 85 % BMD rodin pfimou genetickou diagnostikou. OvSem dale v textu
pfiznadva, ze jeji zkoumany soubor mutaci DMD a BMD genu zachyti pouze 30 %
mutaci (Mafikova, 2004).

V prenatalnim obdobi se k diagnostice mohou uzit testy invazivni ¢i
neinvazivni. Do prvni skupiny vySetieni patii metody, kdy je odebran material plodu,
ktery je nasledné podroben chromozomalnimu, genetickému ¢i biochemickému
vySetieni (Matikova, Parent project, online). Konkrétné se jednd o genetické
vySetfeni bun¢k choriovych klkii v 9. - 11. tydnu gravidity, bunék plodové vody
ziskanych amniocentézou v 14. — 18. tydnu ¢i kombinaci odbéru plodové vody
a placentarni biopsie také v 14. — 18. tydnu téhotenstvi (Matikova, 2004). Tyto
invazivni testy jsou v Ceské republice bézné a vyuzivany u rizikovych gravidit a tam
kde je zvySené riziko, ze matka je prenasecka mutace (Matikova, Parent project,
online). Matikova uvadi i mozné vySetieni svalovou biopsii plodu po 19. tydnu,
ovSem riziko tohoto vySetfeni zatim nebylo konkretizovano atak se provadi jen
ziidka (Matikova, 2004). Metody neinvazivni prenatalni diagnostiky jsou naptiklad

ultrazvukové vySetfeni, biochemické screeningy matky adal§i, ovSem pro
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diagnostiku svalovych dystrofii jsou tyto neinvazivni metody neptinosné ¢i jen velmi
orientacni.

Je dulezité, aby prenatalni diagnostika byla uskutecnéna co nejdiive, Casto se
pouziva invazivni vySetieni pomoci choriové biopsie. Ze ziskaného materidlu se
nejprve uréi pohlavi ditéte a poté, pokud se jedné o chlapce, DNA analyza DMD C¢i
BMD genu.

Pokud je nélez pozitivni, je tedy dokazano, ze muzsky plod je nosi¢ mutace, je
matce nabidnuto pieruseni gravidity. PreruSit téhotenstvi z divodu genetické
indikace lze do 24. tydne gravidity.

Samoziejmeé ma zena pravo vzdy prenatalni vysetfeni odmitnout ¢i v jakémkoli
pritbéhu vysetieni odstoupit a ani do preruseni gravidity neni nucena.

V dnesni dob¢ je mozné vyuzit i neimplantaéni diagnostiku, kdy je oplozeni
provedeno mimo télo matky anasledné je provedena geneticka analyza bunck.
Pokud je vse v potadku pienesou se zdrava embrya do dé€lohy zeny. Tato metoda je
v Ceské republice standardné vyuzivana u rodin, kde je riziko genetickych nemoci
a jsou jiz i U nas vybudovana pracovisté, kde se zabyvaji neimplanta¢ni diagnostikou
na pfitomnost mutace DMD a BMD genu u plodu muzského pohlavi (Maftikova,
Parent project, online).

4.2 Klinicka vySetreni

Vysetieni za¢ind vZdy anamnézou a objektivnim neurologickym vySetfenim.
Samoziejmé, Ze nelze urcit typ myopatie pouze z klinického vySetieni, avSak
klinicky nalez vySetfeni je odrazovym mustkem pro indikaci dal$ich diagnostickych
vySetfeni. Béhem klinického vySetieni je zkouman typ funkéniho deficitu, topografie
motorického postiZeni, Casovy prubéh choroby, heredita, ptidruzené extramuskularni
poruchy a druh bolesti.

Pti zjiStovani typu funkcniho deficitu se zjistuje nékolik symptomil.
Nejvyznamnéj§im piiznakem postizeni kosterniho svalu je svalovd slabost.
Mechanismus slabosti se u jednotlivych typt svalovych onemocnéni 1isi, protoze
napiiklad u dystrofii je slabost zpiisobena ztratou svalovych vldken a u jinych

nemoci to mize byt vysledkem Spatné energetické produkce. Déle se sleduje
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unavnost (Bednatik, 2004), svalova hypotonie, tedy snizeni svalového napéti, jehoz
pri¢inou muze byt rovnéz svalova dystrofie (Hehlmann, 2010), svalova ztuhlost,
pseudohypertrofie, ktera se objevuje piedev§im na obvodu lytek a kontraktury
Vv oblasti kotnikl a ky¢li (Leifer, 2004).

Po zjisténi funkéniho deficitu se zaznamendva topografie svalového postizeni.
Pfi tomto vySetfovani je dulezité zjistit, které svaly jsou nemoci nejvice zasazeny.
Kazda nemoc ityp svalové dystrofie ma vliv na jiné svalstvo, protoze kazdy sval
v naSem téle je jinak nachylny ke konkrétnimu onemocnéni. Tedy i kazda choroba
ma vlastni topografii postizeni. Sleduje se obzvlast¢ rozdil postizeni mezi hornimi
a dolnimi koncetinami, svalstva trupu asvalstva okrajového a symetrické c¢i
nesymetrické postizeni. U dystrofii se vyskytuje pfevazné symetrické poSkozeni
svalstva. Pro myopatie je typické postizeni pletencového svalstva (Bednaiik, 2004),
degenerace respira¢niho svalstva, postizeni srde¢niho svalu (Barash, Cullen,
Stoelting, 2015).

Dalsim kritériem, které se sleduje piti diagnostice dystrofii, je i asovy pribéh
onemocnéni. Je zaznamenavana rychlost rozvoje nemoci i vék, ve kterém se nemoc
objevila.

Dtlezitd je rovnéz rodinnd anamnéza a vySetfeni rodinnych pfislusnikt

(Bednatik, 2004).

4.3 Funkcni testy

Pii svalovych dystrofiich se vyuZivd funkéni svalovy test pro posouzeni
svalové sily (Zvonikova, Celedova, Cevela, 2010), je tedy dilezitym nastrojem
k hodnoceni aktualniho stavu nemocného ik sledovani progrese nemoci (Bednafiik,
2004). Svalova sila se posuzuje dle toho, za jakych podminek je pohyb vykonan,
napiiklad svalova sila mlZe ptekonat zjevné kladeny odpor pii pohybu casti téla,
svalova sila mlze prekonat pouze gravitaci, svalova sila mize pohybovat ¢asti téla
s vyloucenim plisobeni zemské tize ¢i zistava bez motorického efektu (Janda, 2004).

Dalsimi testy, které lze vyuzit pfi posuzovani svalové sily, jsou testy

myometrické, do téchto testi se fadi ru¢ni, fixni myometrie a izokyneticka
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dynamometrie. Ru¢ni myometrie se provadi pfenosnym elektronickym métidlem,
které se pfilozi na vybrané misto koncetiny a vysetfovany testuje svoji svalovou silu
proti odporu vySetiujiciho. Toto méfeni je cenné, pokud se jedna 0 postizeni jen
nékolika svalti, které jsou sledovany, ale musi byt provadéno stale stejnym zptisobem
meéfeni. Ruéni myometrie je citlivéjsi, nez testovani manudlni.

Fixni myometrie je dalSi moznosti testovani sily. |vtomto piipad¢ klade
vysetifovany odpor, avsak myometru, ktery je souCasti pevného zafizeni, zajistuje
pevnou fixni polohu testované ¢asti téla, a ktery zaroven méfi i svalovou silu. Toto
vySetfeni je nejcitlivéjsi a nejpresnéjsi, avsak je mozné ho vyuzit pouze k testovani
jednotlivych velkych svali.

Poslednim jmenovanym testem svalové sily bude izokinetickd dynamometrie.
Me¢ftici zafizeni méfi odpor, ktery klade vySetfovany vaéi ramenu piistroje
pohybujicimu se fixni rychlosti, ov§em cena tohoto zafizeni je vysoka.

Kromé méfeni svalové sily se pii svalové dystrofii vyuzivaji i dal§i funkéni
testy. Je testovana chiize (Bednatik, 2004), protoze ta hodn¢ vypovi 0 zadvaznosti
onemocnéni. U svalovych dystrofii dochazi k postupnému zhorSovéani chiize,
zejména proximalnimi svaly ovliviiyjicimi chiizi do kopce a do schodi (Zvonikova,
Celedova, Cevela, 2004). Jiz okolo 4 let véku se napiiklad u Duchennovy svalové
dystrofie objevuje kolébava chlize s typickym naklanénim do stran (Seidl, 2015),
ktera je zpusobena slabosti abduktorti ky¢le (Bednafik, 2004). Charakteristické
U Duchennovy svalové dystrofie je také chlize po Spickach, kterd je zpusobena
zménou te€ziste, které je tlaceno diky panvi doptedu (Fenichel, 2009). Nemocny ma
rovnéz vyraznou bederni hyperlordozu a vystouplé biicho (Seidl, 2015). Slabost
lopatkového svalstva se pfi chiizi mize projevovat tim, Ze horni koncetiny vypadaji
jako kymaécejici se kyvadlo. Dal$imi znaky mohou byt chlize Souravéa, pleskava ¢i
kohouti, ktera se projevuje nadmérnym zvedanim dolni koncetiny nad podlozku
(Bednatik, 2004).

Charakteristickym znakem pro dystrofii je také problematické vstavani ze
zemé Ci zidle, které je dal$im moZnym testem, Casto se objevuje Splh pii vstavani
Z lehu. Nemocni si pomahaji Splhanim po okolnich pfedmétech ¢i po vlastnim téle

(Lukas, Zak, 2014). P¥i vstavani ze zidle se nemocny piedkloni arukou se opie
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0 opéradlo zidle ¢i se zakloni a poté $vihem predkloni trup, rovnéz si I pfi vstavani ze
zidle mize pomahat $plhem po svych stehnech (Bednatik, 2004).

RovnéZ typické je u osob trpicich svalovou dystrofii obtizné vystoupeni na
schod, zidli ¢i nastoupeni do dopravniho prostfedku (Slezakova, 2014), i tento znak
muzeme zaradit do funkcnich testli. Znamkou slabosti muize byt prodleva po
naslapnuti jedné nohy, kdy nemocny hled4 oporu pro nohu ¢i naopak ptisunuti druhé
nohy jesté pied extenzi vedouci nohy. U nemoci v téz8im stadiu si jiz vySetfovani
pomahaji hornimi konc¢etinami, které opfou 0 koleno naSlapnuté nohy a predkloni se.
U starSich nemocnych jiz tento test nelze zcela objektivné ohodnotit, protoze tyto
osoby mohou trpét kloubnimi problémy ¢i poruchami rovnovahy, coz se musi Vv testu
zohlednit.

Dal$im kritériem posouzeni svalové dystrofie mohou byt testy upazeni
a vzpazeni, prvni zndmkou nemoci muze byt prohnuti v loktech. Postupné dochazi
K nemoznosti vzpaZit zupazeni, protoze jsou nemoci postizeny svaly pazniho
pletence. Pii té¢zké svalové slabosti si nemocny pomahé sepnutim rukou pied télem
(Bednatik, 2004). Ve funkénich testech se sleduje upazeni horni koncetiny nad 15°
a opfeni koncetiny 0 zed’ (Mumenthaler, Bassetti, Daetuwyler, 2008).

Pii diagnostice svalovych dystrofii se mohou vyuzit i funkéni testy na cas,
jednd se 0obménu uvedenych funkénich testl. Vtéchto testech se sleduje
kvantitativni charakter nemoci a jeji ptipadné zmény. Testuje se nékolik subtesti,
napiiklad ptekonani vzdalenosti na 10 metrt, postaveni z lehu, vyjiti 4 schodd,
testuje se i funkce ruky ve zkousSce, kdy ma pacient umistit co nejvice kolicku do
jamek a testuje se i fe¢. Testovani feci na Cas se realizuje opakovanim dvou ¢i tfech
slabik, méfi se pocet opakovani za 5 sekund. Test polykani u nemocnych s dysfagii
neni doporucovan.

K diagnostice se pouzivaji i testy ventilace, které jsou dobfe standardizovany
(Bednatik, 2004). Pouziva se tzv. spirometrické vySetieni, které informuje o stavu
plicni tkdné a priichodnosti dychacich cest. Zakladni spirometrickd vySetfeni jsou
vitalni kapacita a jednosekundova usilovna vitalni kapacita. Vitalni kapacita plic je
objem vzduchu, ktery vySetfovany dokédze vydechnout po maximalnim vdechu.

Jednovtefinova vitalni kapacita je objem vzduchu, ktery pacient vydechne béhem
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prvni vtefiny usilovného vydechu (Navratil, 2008). Dale se mtize testovat i dechovy
objem, minutovy objem a maximalni inspira¢ni tlak.

Dalsim voditkem ke zhodnoceni postizeni béznych funkci nemocného se
svalovou dystrofii mohou byt funkéni skaly, naptiklad test dle Barthelové (Bednatik,
2004), index osobni nezavislosti. Toto hodnoceni je mezinarodni a vyuziva se pro
urceni sobéstacnosti pacientil. V této dob¢ je vyuzivano piedevSim V geriatrii, ovSem
poprvé byl pouzit pravé pro pacienty S neuromuskularnim a myoskeletdlnim
onemocnénim a je vyuzivan pii svalovych onemocnénich nadale (Pokorna, 2013).
Index hodnoti vySetfovaného V oblastech jako je pfijem potravy, koupani, oblékant,
osobni hygiena, pfesuny, chiize po roviné a do schodi, péce 0 vzhled a kontinence
stolice ¢i moci (Preiss, Prikrylova Kucerova, 2006). Dal§im hodnotici metodou mize
byt i subjektivni funkéni Skala, kde nemocny hodnoti sam sebe.

Dalsi metodou, kterou mizeme pouzit k rozpoznani svalovych dystrofii, jsou
laboratorni testy (Bednaftik, 2004).

Jednim z nich je laboratorni vySetfeni zvySeni enzymu kreatinkinazy (Lukas,
Zak, 2014). Kreatinkiniza je piitomna ve svalovych buitkach avkrvi. Uréité
mnozstvi kreatinkindzy je Vv krvi bézné, avsak pfi patologickém procesu se vyplavuje
ve zvySeném mnozstvi, proto se hladina kreatinkindzy hlida pti podezifeni na svalové
onemocnéni (Miksova, Fronkova, Zajickova, 2006).

Casto je sledovano i mnozstvi kreatinu v moéi. Kreatin produkuje kosterni
svalstvo pii latkové vyméné kreatinu. Jeho mnozstvi je pfimo imérné hmotnosti
kosterniho svalstva a tvofi se stale. Vylu€ovani kreatinu se sleduje v moci nasbirané
za 24 hodin. Index kreatinu je vypocitavan v procentech, pokud tento index klesne
pod 80 %, svéd¢i to 0 snizeném mnozstvi svalové hmoty, pokud kreatin klesne
dokonce pod 50 %, vysledkem je vyrazny nedostatek svalové hmoty (Steffen, 2010).

Dalsi metodou patfici do laboratornich testil je elektromyografie, kterd slouZzi
také k diagnostice svalovych onemocnéni. Elektromyografie zaznamenéva elektrické
potencidly, které vychazeji z pficné pruhovaného kosterniho svalstva. Potencialy se
sleduji pomoci elektrod, které jsou bud’ umistény na kiizi vySetfovaného (analyticka)
¢i se pouziva jehlovych elektrod (jehlova), které jsou zavedeny ptimo do svalu a jsou

vyuzivany daleko Castéji, nez metoda prvné jmenovana. | metoda jehlova je velmi
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bezpecna a nehrozi pii ni poranéni svalu. Elektromyogram se zobrazuje paprskem na
obrazovce, sledované ak¢ni potencialy trvaji pouze né€kolik milisekund. Ak¢ni
potencialy se objevuji pii volnim stahu, pii reflexni odpovédi ¢i béhem elektrického
podrazdéni nervu, ktery konkrétni sval zasobuje, avSak u zdravého svalu by se
elektrické potencidly nemély objevit, pokud je sval v klidu (Trojan, 2005). Pro
progresivni svalova onemocnéni je typické, ze zpocatku méfeni nedochdzi k ubytku
ak¢nich potencial, ale vykmity jsou na obrazovce niz$i amaji kratké trvani
(Pfeiffer, 2007).

Pro svalovou dystrofii je prikazna i svalova biopsie, sice neni V dnesni dobé
jinych laboratornich vySetfeni nezbytnd, avSak je schopna ukazat charakteristicky
rozpad svalovych vldken av nich chybéjici dystrofin (Dungl, 2014). OvSem ma
i nékolik limitaci, naptiklad patologické zmény ve svalu nejsou rozmistény
symetricky a proto miiZze nastat situace vybérové chyby ¢i je zde omezeni v rozsahu
vySetieni, kdy se odebira pacientovi maly kousek svalu (Bednatik, 2004).

K hodnoceni svalového postizeni miizeme vyuzit i zobrazovaci metody. Takto
ziskané informace mohou popsat biologickou aktivitu tkdni nebo funkéni zdvaznost
choroby (Zeman, Krska, 2011), ovSem jak uvadi Bednatik, maji také své omezeni.
Mezi zobrazovaci metody patii | magnetickd rezonance, ktera dokaze informovat
0 stupni a rozsahu zanétlivého edému u zanétlivych myopatii.

Jak je ziejmé z této kapitoly, k diagnostice svalovych dystrofii je mozné vyuzit
celé spektrum vySetfovacich testll, které se navzajem liSi samoziejmé provedenim,
ale ispolehlivosti a naro¢nosti. Je na vySetfujicim aby urcil nejvhodnéjsi metodu

testovani pro konkrétniho pacienta (Bednatik, 2004).
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5 Symptomatické poruchy ieci u osob se svalovou dystrofii

Lechta definuje symptomatické poruchy fteci jako , typické naruseni
komunikacni schopnosti, které provazi jiné dominujici postizeni, poruchu nebo
onemocnéni (Lechta in Skodova, Jedlicka, 2007, s. 390). Mezi dominujici postiZeni
muze kromé svalové dystrofie (Love, Webb, 2009) patfit napiiklad i sluchové
postizeni, détskd mozkova obrna, pervazivni vyvojové poruchy a dalsi (Kroupova
a kol., 2016).

Jak jiz i z definice vyplyva, etiologie symptomatickych poruch je rizna, podili
se na nich vlivy prenatalni, perinatdlni ¢i postnatalni, které maji vliv na poskozeni
CNS, smyslovych a pohybovych organti. Lechta rozd¢lil priciny symptomatickych
poruch do tfech kategorii. Prvni takovouto skupinu nazval primarni pfi¢inou, kterou
zpusobuje dominujici postizeni provdzené symptomatickou poruchou feci. Do druhé
kategorie tadi jedinou primarni pficinu, kterd zplsobuje dominujici postizeni
a zaroven i druhotné postizeni ajejich vliv se tedy zvétSuje do obrazu narusené
komunika¢ni schopnosti. Tteti skupinou jsou dvé primarni pticiny, které mohou za
dominujici idruhotné postizeni a jejichz vysledkem je rovnéz symptomaticka
porucha feci (Lechta in Skodova, Jedlicka, 2007).

Symptomatické poruchy feci jsou rovnéz charakteristické riznymi ptiznaky.
U nekterych druhii poruch se mize jednat az 0 iplnou nemluvnost, az po pouhé
nevyrazné odchylky od normy. OvSem existuji symptomatické poruchy, které maji
typické piiznaky. Napiiklad jedna-li se o poruchy sluchu, byva narusena artikulace
a modulacni faktory fte¢i, obsahova stranka feci byva slaba u tézSich ptipadu.
U mentalni retardace se jedna piedev$im 0 postizeni obsahové stranky fe¢i. U osob
s détskou mozkovou obrnou je negativné ovlivnéna motoricka realizace hlasek,
slabik a slov (Skodova, Jedli¢ka, 2007).

Diagnostika symptomatickych poruch tec€i je velmi slozita, protoze tyto poruchy
jsou velmi rozmanité, proto nejsou zatim vypracovany vSeobecné zasady pro
diagnostiku. Pii diagnostice je tedy dilezitd diagnostika jednotlivych poruch

(Skodova, Jedlicka, 2007).
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Logopedicka péce 0 osoby se symptomatickymi poruchami feci je realizovana
v Ceské republice statnimi inestatnimi institucemi, které zastituji resort $kolstvi,
zdravotnictvi a prace a socialnich véci (Skodova, Jedlicka, 2007).

Prognéza téchto poruch je rovnéz slozitd, protoze se jedna o velky okruh
dominantnich postizeni. Pfi prognoze se musi brat v uvahu predev§im druh, stupen,
forma aprojevy dominantniho postizeni. O ptiznivé progndéze se mize hovorit
naptiklad U opozdéného vyvoje feci, ktery je zplsoben dédi¢nosti, opozdénym
dozravanim centralniho nervového systému, negativnimi vlivy ¢i lehkou poruchou
sluchu. Nepftiznivou prognoézu maji predevsim symptomatické poruchy teci, kdyz je
dominantni postizeni tézkd mentalni retardace, hluchota ¢i tézké formy mozkové
obrny, ale piedeviim jedna-li se o0 kombinaci téchto postizeni (Skodova, Jedlicka,
2007).

Symptomatické poruchy feci se vyskytuji i U osob se svalovou dystrofii. Love
a Webb ve své publikaci uvadéji, ze se U téchto osob muize objevit vyvojova dysartrie
aV pozd¢jSim stadiu nemoci dokonce dysartrie flakcidniho typu. Osoby trpici
svalovou dystrofii mivaji rovnéz respira¢ni problémy, coz muze ovlivnit redukci
oralniho vydechového proudu a tim i omezenou intenzitu hlasu. Zaroven nejsou tito
jedinci schopni udrzet fonaci tak dlouho, jako zdravé osoby. Rovnéz Ize diky slabosti
svalstva pozorovat funkéni naruSeni feCovych svali (Love, Webb, 2009). Mize byt
ptidruzena i dysfagie (Toussaint, 2016).

V této casti kapitoly bude konkrétnéji vymezena Duchennova svalova
dystrofie. Odbornici rozdéluji Duchennovu svalovou dystrofii na nékolik fazi
a samoziejm& symptomatické poruchy feci se V jednotlivych fazich nemoci lisi.
V obdobi nesymptomatické, ¢asné¢ chodici fazi apozdni chodici fazi je riziko
problémt s dychanim nizké. Po téchto dvou obdobich nastava ¢asnéd nechodici faze,
kdy je jiz osoba se svalovou dystrofii odkazana na vozik, mize se v tomto obdobi
objevit skolioza, i kdyz pomérné vzacné, diky uzivani steroidd, av$ak drZeni téla je
Vtéto fazi jesté¢ relativné V pofadku. Respiracni funkce se zacinaji postupné
zhorSovat po ztraté¢ samostatné chlize, zacind se tedy zavadét série intervenci
k pomoci s dychanim a odkaslavanim. V posledni fazi nazyvané pozdni nechodici

faze je nutné sledovat funkci plic aje Casto nutné provést intenzivnéjsi vysetfeni
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a zakroky. V této fazi se mize objevit dysfagie (Diagnostika alécba svalové

dystrofie typu Duchenne, 2011).
5.1 Vyvoj reci

U osob s Duchennovou svalovou dystrofii se vyskytuji problémy s expresi
feCi, kterd se projevuje tézkostmi pii vyjadfovani svych myslenek ¢i rychlym
vyjadfenim na pokyn druhych. Zpozdéni vyvoje fe¢i neni vV tomto pripad¢ vazano na
slabost orofacialniho svalstva, protoze je lze pozorovat U mnohych jesté pied
nastupem svalovych problémul. Essex a Ropper ve své studii dokézali, ze u40 %
Duchennova svalova dystrofie (Henriksen, 2013).

Dystrofin neni dalezity pouze pro spravnou funkci svald, ale vyskytuje se i ve
ttech oblastech mozku. V mozkové klfe (cortex cerebri), mozecku (cerebellum)
a v ¢asti velkého mozku (hippocampus). Nedostatky dystrofinu v téchto oblastech
mohou zpuisobit poruchy Vv chovani, chapani a uceni (Zlaty standard péce 0 pacienty
s DMD/BMD, 2007).

Kira mozkova je rozdélena na riizna centra, které fidi urcité funkce v lidském
téle. V korovych oblastech se nachdzi naptiklad v ¢elnim laloku Brocovo motorické
centrum feci, které je zodpovédné za vytvareni slov arozvoj teci (Kfivankova,
Hradova, 2009). Porucha feci je zavisla na poskozeni oblasti. Pf1 mirnéjSich formach
poSkozeni se miize jednat 0 zpomalenou fe¢, malomluvnost ¢i fe€¢ zkomolenou
s gramatickymi chybami (Dylevsky, 2009). V kife mozkové se nachazi
I Wernickeho centrum fec€i, které se nachazi na rozhrani temenniho, spankového
a tylniho laloku a slouzi k porozuméni mluvené feéi (K¥ivankova, Hradova, 2009)
a tvorbu motorickych vzorci mluvené i psané feci (Friedlova, 2007).

Mozecek zajistuje neékolik dominantnich funkei, fidi rovnovéhu, koordinaci
umyslnych pohybt, reguluje svalové napéti (Kfivankova, Hradova, 2009), ale je také
vyuzivan pfi funkcich poznavacich, emocnich, zapojuje se pii procesu ucenti,
mysleni, motivace a paméti (Orel, 2016). Nedostate¢na funkce mozecku tedy muiize
zpusobit deficity pravé V téchto oblastech, pfedev§sim V poruchach rovnovahy,

koordinaci pohybl, poruch mluveni asnizeni svalového napéti (Ktivankova,
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Hradova, 2009). Kdyz jsou poruseny funkce mozecku, mize se také objevit zhorSena
artikulace, zpomalené tempo feci €i jsou slova vyrdaZzena S neumérnym ddrazem na
nékteré slabiky, tedy skandovana fe¢ (Lukas, Zak, 2014).

Cast velkého mozku slouzi jako centrum pro kratkodobou a dlouhodobou
pamét’ (Zlaty standard péce o pacienty s DMD/BMD, 2007). Kratkodoba pamét
slouzi k uchovavani avyvolavani neddvno ziskanych informaci, problémy se
objevuji u 0sob s Duchennovou svalovou dystrofii ve vizualni i poslechové oblasti
(Henriksen, 2013).

Henriksen uvadi oblasti feci, které osobdm se svalovou dystrofii ¢ini nejvétsi
obtize:

e pozdni nastup feci

e problémy S nalézdnim slov

e Obtize Vv oblasti plynulosti fe¢ového projevu

e nedostate¢na pamét pii ukolech spojenych s poslechem

e pferuSovana fe¢, opakované zahajovani projevu, rizné vsuvky a odmlky

e chlapci maji mnohem lepsi vysledky Vv oblasti porozuméni feci nez v oblasti

aktivniho vyjadfovani

U téchto osob tedy lze mluvit o specifickych poruchach te¢i (Henriksen, 2013)
a ohrozenou oblasti mohou byt ifonologické dovednosti, které jsou nezbytnym
predpokladem pro rozvoj ¢teni (Parent Project Muscular dystrophy, Language,
online).

Pii komunikaci s détmi s Duchennovou svalovou dystrofii se doporucuje
pouzivat konkrétni a jasné terminy a fraze, ptizpisobit slovni zasobu ditéti a pokyny
a informace podavat po mensich ¢astech (Learning and Behavior in Duchenne
Muscular Dystrophy for parents and educators, 2011). Také se doporucuje, aby déti
opakovaly instrukce vlastnimi slovy (Zlaty standard péce o pacienty s DMD/BMD,
2007).

Logopedickd terapie je doporucena ditéti, kter¢ ma deficit jazykovych
dovednosti. Terapie by se méla zaméfit na zlepSovani dovednosti, které byly
zobrazeny pii testovani ditéte jako ohroZené (Parent Project Muscular dystrophy,

Language, online).
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5.2 Dysartrie

Dysartrie je motoricka feovad porucha (Neubauer in Skodova, Jedlicka,
2007). VyznaCuje Se naruSenym feCovym projevem, jez je zpusoben poruchou
motorické realizace tfe¢i (Klenkova, 2006) na podkladé organického poskozeni
centralni nervové soustavy (Neubauer in Skodova, Jedli¢ka, 2007).

Podoba naruseného fe¢ového projevu miize byt velmi rtiznoroda (Neubauer in
Skodova, Jedli¢ka, 2007). P¥i dysartrii je V riizné mife a rozsahu narusena artikulace,
objevuji se poruchy tvorby, vysky, sily, kvality hlasu, zpomalené tempo feci
a poruchy rezonance (Lukas, Zak, 2014), mize byt piidruzena i dysfagie (Neubauer
in Skodova, Jedlicka, 2007). Novak uvadi, Ze je také vyrazné narusena jemna a hruba
motorika, ale neni poskozena zrakova a sluchova percepce, ani hluboka a povrchova
slozka te¢i (Novak in Kejklickova, 2016). Symptomy dysartrie shrnuje Neubauer,
ktery je spatfuje jako poskozeni respirace, fonace, rezonance a artikulace, které se
objevuje v rtizné mite a rozsahu (Neubauer in Skodova, Jedlicka, 2007).
artikulované mluvy (Neubauer in Skodova, Jedlicka, 2007).

Dysartrii lze rozdé€lit na dysartrii vyvojovou a ziskanou. Daéle se tyto dvé
dysartrie déli na dalsi typy (Cséfalvay in Lechta a kol., 2003).

Dysartrie se vyskytuje i u osob se svalovou dystrofii. Love a Webb dokonce
uvadéji, ze ,,Svalova dystrofie je druhou nejcastéjsi neurologickou pricinou vyvojové
dysartrie u deri “* (Love, Webb, 2009, s. 311). Vyvojové dysartrie vznikaji od poc¢atku
vyvoje organismu na podkladé organického poskozeni centralni nervové soustavy
(Neubauer in Skodova, Jedlicka, 2007) a vyznacuji se zhorSenim fe¢ové motorické
pohyblivosti a nekontrolovatelnym rozsahem pohybu (Vitkova in ByteSnikova,
2012).

V pozd¢jSim stadiu svalové dystrofie se miliZze objevit ziskand dysartrie
flakcidniho typu (Webb, 2017). Flakcidni (periferni, chaba) dysartrie se vyskytuje
U dospé€lych osob. PfiCinou je poskozeni jader mozkovych nervil, které inervuji
feCové mechanismy. U tohoto typu dysartrie je pfitomna chaba obrna, zmenseni

postizenych svali avyskytnout se mohou idrobné svalové zaskuby, nazyvané
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fascikulace. Projevy tohoto typu dysartrie jsou vyrazngjs$i, pokud se jedna
0 oboustranné poskozeni hlavovych nervii (Neubauer in Skodova, Jedlicka, 2007).
Webb a Love uvadéji, ze u svalovych dystrofikii se objevuje dysartrie S poruchami
hlasu (Love, Webb, 2009), v tomto pfipad¢ je typicky projev hlasové monotoénni
a nezfetelny. DalSimi pfiznaky, které se casto objevuji, je naruSené dychani,
dysfagie, chraptivost a zvysena nosovost, tedy hypernazalita (Neubauer in Skodova,
Jedlicka, 2007), ktera se vyznaCuje silnym nosnim zabarvenim oralnich hlasek
(Klenkova, 2006) aporuchy artikulace, které jsou vSak pouze mirné, napiiklad
s jednim ¢i dvéma chybnymi fonémy (Webb, 2017).

Diagnostika dysartrii je komplikovanou zalezitosti, protoze zde hraje roli
velké mnozstvi piiznaku a pficin (Klenkova, 2006).

Diagnostika vyvojové dysartrie je slozitd, protoZze zatim neexistuji testy
v Cesting, které by komplexné vyhodnotily oblast vyvojovych dysartrii a jejich
jednotlivé typy. Nabizi se moznost pfi diagnostice vyuzivat vyvojové screeningy
Z oblasti psychologie ¢i diagnostikovat dysartrii dle zhodnoceni jednotlivych
feCovych modalit, které uvadi Cséfalvay ¢i Kejklickova, ajsou v této praci
podrobnéji rozepsany dale. Pii diagnostice vyvojové dysartrie je dalezité brat ohled
na somaticky stav ditdte (Neubauer in Skodova, Jedli¢ka, 2007).

Diagnostika dysartrie vychazi z komplexniho vySetfeni, do kterého urcité
patii neurologické vySetfeni, vysledky zobrazovacich metod, informace o0 stavu
smyslovych organt (Cséfalvay in Lechta a kol., 2003), vyvoj skolnich dovednosti,
psychologicka, somatickd alogopedicka diagnostika (Neubauer in Skodova,
Jedlicka, 2007).

Logopedicka diagnostika se zaméfuje na projevy poruch fe¢ové komunikace.
Snazi se posoudit vyvoj komunikacnich a feCovych schopnosti, stanovit typ dysartrie
a hloubku postizeni, stanovit pfi¢inu postiZzeni a na zakladé diagnostiky sestavit plan
logopedické péce (Neubauer in Skodova, Jedlitka, 2007). Cséfalvay dodava, Ze
diagnostika dysartrie by se méla predevsim zaméfit na respiraci, motorickou funkci
artikulacniho  ustroji, fonaci, rezonanci, vyslovnost jednotlivych hlasek
a prozodickych slozek fe¢i (Cséfalvay in Lechta a kol., 2003). S touto diagnostikou

se ztotoziuje ve své publikaci | Kejklickova (Kejklickova, 2019). Neubauer dopliuje
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jesté dilezitost vySetfeni polykani, pfijmu stravy, rozuméni feci, fonematické
diferenciace a dalsich (Neubauer in Skodov4, Jedli¢ka, 2007).

VySetreni dychani zacina sledovanim klienta, ktery sedi naproti logopedovi
a klidn¢ dycha. Logoped by mé¢l sledovat zplisob inspirace a expirace (Kejklickova,
2016). Poté klient odpovidd na nckolik logopedovych otdzek, opét je sledovan
nadech, vydech ataké ovladani vydechového proudu vzduchu pii mluveni. Je
dalezité¢ soustfedéni se na piipadny unik vzduchu ajeho slySitelnost. Hodnoti se
i vydrz vydechového proudu vzduchu, napiiklad foukanim ptes slamku do vody ¢i
fizeni vydechového proudu vzduchu (Cséfalvay in Lechta a kol., 2003). Pti vySetieni
dychani Ize vyuzit i spirometrii (Kejklickova, 2016).

Pii vySetfeni artikulace by se mél respektovat princip minimalni akce
(Kejklickova, 2016), tedy cviéit z Giplného uvolnéni, malou silou a namahou, tichym
apoté piirozenym hlasem (Klenkova, 2006) apostupovat pii vySetfeni od
vySetfeni méla zaméfit na organové zmeény, pohyblivost a artikulaci rtll, jazyka, dolni
Celisti (Cséfalvay in Lechta akol., 2003), patra azubi (Kejklickova, 2016).
Pohyblivost jazyka lze posoudit naptiklad pfi jeho vyplazeni, kdy se hodnoti smér
a presnost provedeni. (Cséfalvay in Lechta akol., 2003). Vysetfeni artikulace
zahrnuje i vySetfeni hlasek, které je provadéno od samohlasek po artikulacné
poctu slabik produkovanych za casovy interval, ktery je nejcastéji 5 vtefin.
Samoziejmé toto konkrétni vySetfeni nelze provést u déti, které neumi Cist ¢1 maji
se ¢tenim problémy. Dale se posuzuji napiiklad poruchy polykani (Cséfalvay in
Lechta a kol., 2003).

VysSetieni fonace lze hodnotit béhem uvodniho rozhovoru s klientem
(Cséfalvay in Lechta a kol., 2003). Pii vySetieni je sledovana doba fonace, vyska,
sila, rozsah hlasu (Kejklickova, 2016) a fonacni ¢as pii prodlouzené fonaci vokala
(Cséfalvay in Lechta a kol., 2003).

Pti vySetfeni rezonance je sledovana rezonan¢ni nevyvazenost a je nejlépe
rozpoznatelna pii zpévu, kdy pusobi neesteticky. V piipadé, Ze je resonance

patologicky sniZena ¢i zvySend, je doporucena foniatrickd kontrola (Kejklickova,
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2016). Cséfalvay uvadi pro zjisténi zmény resonance Gutzmannovu A-I zkouSku
(Cséfalvay in Lechta a kol., 2003).

VySetieni souvislého mluvniho projevu zacina zopakovanim vét, poté
pokracuje popisem jednoduchého ¢i déjového obrazku a nakonec klient reprodukuje
kratky ptibeh. Logoped se V této Casti vySetieni vénuje kvalitativnimu zhodnoceni
mluvniho projevu klienta (Cséfalvay in Lechta a kol., 2003), dle Kejklickové se
soustiedi pfedevSim na obsah mluvy, jeji formu, tvofeni vét, schopnost pouzivat
komunika¢ni prostiedky (Kejklickova, 2016). Cséfalvay uvadi, ze se jedna
0 posouzeni jednotlivych oblasti jako je respirace, fonace, artikulace, rezonance,
srozumitelnost fe€i, mimika tvafe, plynulost feCi azhodnoceni prozodickych
komponentu Vv feci klienta (Cséfalvay in Lechta a kol., 2003).

Kejklickova zv1asté vySetiuje jeste polykani, pii némz je sledovano postaveni
hlavy a dalsi pohyby béhem polykaciho aktu. VySetfeni zac¢ina pozorovanim klienta
pii bézném polykani, poté je mozné vyzvat klienta k spolknuti tekutiny ¢i pevnéjsi
stravy (Kejklickova, 2016).

Cséfalvay Vv publikaci Diagnostika naruSené komunikacéni schopnosti
predklada i vzorovy zaznamovy arch, ktery slouzi k vySetieni dysartrie (Cséfalvay in
Lechta a kol., 2003). Tento zdznamovy arch je k nahlédnuti v ptiloze ¢. 1.

Jak jiz bylo zminéno vySe, U osob trpicich svalovou dystrofii se miize objevit
nejenom vyvojova dysartrie, ale pozd¢ji také ziskana dysartrie flakcidniho typu.
Zminime tedy i logopedickou diagnostiku ziskané dysartrie u dosp€lych osob, kterou
uvadi Neubauer. |zde lze diagnostikovat dysartrii dle predchozich vySeteni
jednotlivych fecovych modalit, ale je dileZité, aby byla zvolena jejich vhodna tprava
a vedeni zkuSeného logopeda, ktery je schopen zhodnotit jednotlivé vySetfované
oblasti na zakladé poslechu a pozorovani (Neubauer in Skodova, Jedlicka, 2007).
V této oblasti 1ze vSak vyuzit Dysartricky test 3F (dysartricky profil), tento test
hodnoti nékolik komponentd ato respiraci, facialni svalovou ¢innost, piesnost
opakovanych pohybfl, ¢innosti spojené s polykdnim, Zvykanim a kaslanim, artikulaci,
srozumitelnost mluvy a cetby, tempo a prozddii fe¢i (Kolaf, 2013). Polozky z testu
jsou hodnoceny na tiibodové skale, zda klient vykonal tkol dobfe, S omezenym

provedenim ¢i nebyl schopen zadanou polozku vykonat. Vyhodou tohoto testu je
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moznost identifikovat zachovalé schopnosti klienta, které 1ze vyuzit pfi dalsi terapii
jako kompenzadni postupy (Neubauer in Skodova, Jedlicka, 2007). Formulaf
k tomuto testu je k nahlédnuti v pfiloze ¢. 2. Cséfalvay uvadi idalsi zahrani¢ni
diagnostické testy dysartrii jako je napfiklad Frenchay Dysarthria Assessment,
Peripheral Speech Mechanism Examination a Dysarthria Evaluation (Cséfalvay in
Lechta a kol., 2003).

Terapie vyvojové dysartrie by méla zacinat od raného obdobi (Neubauer in
Lechta, 2005). Logopedicka terapie by mé¢la byt propojena se somatickou rehabilitaci
se snahou 0 navozeni uvolnéné stabilni polohy, relaxaci pfi terapii @ minimalizovat
souhyby t&la a mluvidel (Neubauer in Skodova, Jedlicka, 2007). DuleZita je tvorba
individudlniho terapeutického planu, ktery je sestaven na zdkladé¢ zhodnoceni
jednotlivych obtizi ajejich vlivu na dalsi rozvoj teci ditéte (Neubauer in Lechta,
2005). Logoped by se mél seznamit s rehabilitacni 1écbou ditéte, mél by jeji vysledky
vyuzit pro dalsi logopedickou praci a zkoordinovat oba typy terapie pro dosazeni
efektivni pée ve prospéch ditéte. Lze tedy propojit fyzioterapeutickou
a logopedickou péci, nejvice se vyuzivaji Bobathova metodika, Metodika reflexni
lokomoce podle Vaclava Vojty, Kabatova metodika, Metoda Castillo-Morales,
Myofunkéni terapie (Neubauer in Skodova, Jedlicka, 2007) a Rehabilitace
orofacialni oblasti dle Debry Gangale (Miiller, 2014).

Bobathova metodika (Bobath koncept) obsahuje prvky logopedie,
fyzioterapie a ergoterapie (Klenkova, 2006) anezaméfuje se pouze na oblast
pohybovou, ale ina rozvoj psychické, socidlni akomunikaéni stranky ditéte
(Neubauer in Lechta, 2005). Metoda vyuziva spolupraci ditéte ijeho rodica
(Klenkova, 2006). V logopedii je Bobathova metodika vyuZzivana piedev§im pti
stimulaci pfijmu potravy, polykani, rozvoji orofacialni motoriky (Neubauer in
Lechta, 2005).

Metodika reflexni lokomoce dle Vaclava Vojty (Vojtova metoda) nebyla
primarné¢ zaméfena na komplexni spolupraci oborti, avSak mulze pomoci
i v logopedii. Pfi reflexnim otaCeni aplazeni dochazi k aktivaci pohybi jazyka

a dychani je intenzivné&jsi a hlubsi (Neubauer in Lechta, 2005).
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Kabatova metodika pracuje na stimulaci hybnosti mluvidel tim, Ze klient
cviéi proti odporu (Neubauer in Skodova, Jedlitka, 2007), to oviem vyzaduje
spolupraci klienta, proto se doporucuje ji vyuzivat az od predSkolniho veku
(Klenkova, 2006). Tato metodika je vhodna pro vSechny poruchy svalové koordinace
I pro osoby s vadnym drzenim t¢la (Dungl, 2014).

Metoda Castillo-Morales (Orofacialni regulac¢ni terapie) je piimo
zpracovana reflexni metodika pro oblast obliceje atust. Castillo Morales pfi
sestavovani této metodiky c¢asteéné vychazel iz ustni stimulace od manzelt
Bobathovych, Vojtovy a Kabatovy metodiky. Tato terapie se zaméfuje na rozvoj
svalové hybnosti a aktivity svalovych skupin, které jsou potfebné pro spravné
fungovani oblasti obliceje aust, na fyziologii séni, zZvykani, polykéni, mluveni
a drazdéni motorickych mist na obliceji (Miiller, 2014). Vyuziva techniky tahu,
tlaku, vibraci (Neubauer in Skodova, Jedlicka, 2007), dotyku, hlazeni, lechtani
v orofacialni a obli¢ejové oblasti (Miiller, 2014).

Myofunkéni terapie je popularni pii praci se svalovou a funkéni
nerovnovéahou V orofacialni oblasti (Neubauer in Skodova, Jedli¢ka, 2007). Pracuje
se spravnymi klidovymi polohami, zvySenim sily retniho uzavéru, spravnym drzenim
téla, izometrickymi cvi¢enimi, nacvikem polykani atd. (Kittel, 1999). Rovnéz tato
terapie predpokladd aktivni ucast klienta (Miiller, 2014). Myofunkéni terapie
s nazornymi cviky je popséana dale v kapitole zabyvajici se dysfagii.

Rehabilitace orofacialni oblasti dle Debra Gangale zlepSuje funkce
polykani, fonace, artikulace a srozumitelnosti feCového projevu. Gangale ve své
knize nabizi velky vycet cviCeni, popisuje diagnostiku a sestaveni terapeutického
planu pro orofacidlni oblast (Miiller, 2014), taktéz této rehabilitaci bude vénovano
vice prostoru v kapitole o dysfagii.

Metodiky, které slouZi k rozvoji orofacidlni oblasti, jsou velmi dileZitym
prvkem v péci o déti s vyvojovou dysartrii (Neubauer in Lechta, 2005).

Terapie poruch pfijmu potravy a polykani by méla byt zahdjena velmi
brzy, aby mohly byt rozvijeny vitalni funkce a motorika mluvidel. Jiz pifi krmeni je
dalezité¢, aby byla zaujata adekvatni poloha téla a mluvidel ditéte, protoze to

umoznuje dal$i rozvoj mluvidel pfi vokalni afecové komunikaci (Neubauer in
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Skodova, Jedlitka, 2007). V zahrani¢i se dokonce logopedickd péée zabyva
| pfedéasn¢ narozenymi novorozenci, kterym jsou poskytovany masaze obli¢eje
austni dutiny, tim je stimulovan rozvoj zékladnich reflexi aje tedy preventivné
pusobeno proti patologické hybnosti orofacialni oblasti (Neubauer in Lechta, 2005).
Ustni terapie patii do Bobathovy metodiky amezi jeji zékladni tkoly patii
stimulovat chybéjici reflexy — hledaci, kousaci, saci, polykaci, davivy a zeslabovat
pretrvavani téchto reflext, aby byly nahrazovany aktivni psychomotorikou. Mezi
techniky ustni terapie patii cilend desensibilizace, masaze oblieje a mluvidel,
vybavovani pohybt Celisti, jazyka a rtil, pfijimani stravy a tekutin ve spravné poloze
a cviceni na zvladani slinotoku (Neubauer in Skodova, Jedlicka, 2007).

Zakladem terapie rFecovych schopnosti je udrzeni ocniho kontaktu. Dale
terapie zahrnuje rozvoj napodobovani motorickych aktivit a artikulacnich pohybi,
masaze mluvidel se zvukovym a obsahovym doprovodem, simulace fonematického
sluchu, propojovani zvukovych a slovnich vyrazi s jazykovym obsahem. Rovnéz je
dialezité zapojit do terapii motivacni prvky, které jsou dulezité pro praci S ditétem,
muze se jednat naptiklad 0 vyuziti pocitaCovych programi se zpétnou zrakovou ¢i
sluchovou kontrolou (Neubauer in Lechta, 2005). Pii jednotlivych postupech je
dalezité akceptovat rozvoj spontannich ndhradnich mechanismii, naptiklad
kompenza¢ni mechanismy tvofeni hlasek, pfinosné vnimat pripravna dechova,
fonacni a motorickd cviceni azarovein by mél logoped mit realistické cile pfi
vybavovani a artikulaci jednotlivych hlasek uklienta (Neubauer in Skodova,
Jedlicka, 2007). Pfi rozvoji srozumitelnosti mluvy déti S dysartrii hraji také
vyznamnou roli rytmizacni postupy, protoze podporuji dynamiku hybnosti mluvidel.
Lze vyuzit naptiklad rytmické pohyby ruky, uZziti bzu¢dku, metronomu a rytmického
¢teni (Neubauer in Lechta, 2005).

Velmi vyznamna je celkova podpora socidlniho a mentalniho rozvoje ditéte
(Neubauer in Lechta, 2005), tedy vyuziti komunika¢nich schopnosti ditéte. Pokud to
porucha vyzaduje lze komunikaci doplnit ¢i nahradit alternativni a augmentativni
komunikaci (Neubauer in Skodova, Jedlicka, 2007).

Ziskana dysartrie flakcidniho typu se vyskytuje osob trpicich svalovou

dystrofii jen ziidka, proto bude terapie této dysartrie zminéna pouze okrajové. PFi
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terapii ziskané dysartrie U dospélych osob jsou vyuzivany razné prostiedky
a metody. Napiiklad je pracovano s metodami, které navazuji na svalovou relaxaci,
pro obnovovani a stabilizaci motorickych feCovych schopnosti jsou vyuzivany
obmény respiracnich, fonacnich, artikulacnich a rezonanénich cviceni. Tyto metody
jsou dobré pro zmirnéni souhybu mluvidel, funkci patrohltanového uzavéru a rovnéz
zlepSuji dychani atvorbu hlasu (Neubauer in Skodové, Jedlicka, 2007). Terapie
zahrnuje také cviCeni S prozodii a vétnou intonaci, kterd se zamétuje predevsim na
vétnou intonaci U riznych druhii vét a slovni pfizvuk. Vyuzit 1ze rGznych pomicek
od graficky znazornénych vét az po pocitacové programy. Svoji roli hraji urcité
I rytmizaéni cviCeni ovlivitujici kladné a rychle srozumitelnost projevu. Pfi napravé
ziskané dysartrie mohou byt zakomponovany do terapie i komunika¢ni pomicky,
technické pomucky ¢i neverbalni komunikace (Neubauer in Lechta, 2005). Vyuzita
muze byt i forma skupinové terapie, ktera je nenahraditelna v moznosti upevnéni
dovednosti z individualni terapie V socidlnim prostfedi. Pfi praci S dospélym
klientem by m¢l logoped vénovat pozornost motivaci klienta, kterd bude odpovidat
véku a psychickym schopnostem dospélé osoby (Neubauer in Skodova, Jedlicka,

2007).
5.3 Respiracni problémy

Jak jiZ bylo zminéno V prvni ¢asti prace, osoby se svalovou dystrofii casto
trpi respiracni insuficienci, ktera u n€kterych zavaznéjSich svalovych dystrofii konci
| smrti, zalezi na postizeni dychacich svalti konkrétni svalovou dystrofii. Naptiklad
u Duchennovy muskularni dystrofie se respira¢ni nedostate¢nost vyvine prakticky
u vSech osob postizenych touto nemoci a U vice nez 70 % z nich jsou respiracni
problémy pfic¢inou umrti. U Beckerovy svalové dystrofie se problémy s dychanim
v détstvi vétSinou neobjevuji, ovSem respiracni selhani je typické u osob, které
prekro¢i vek tiiceti let (Simonds, 2002). V prubéhu poslednich let se respiracni péce
0 pacienty trpicich svalovou dystrofii vyrazné zlepsila, disledkem je vyssi kvalita
a délka zivota pacientd (Wagner, Lechtzin, Judgec, 2007).

U osob trpicich svalovou dystrofii nejsou nemoci ovlivnény plice a zbytek

dychaciho Ustroji, ale respiracni problémy vznikaji, protoze jsou svalovou slabosti
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zasazeny svaly, které jsou zodpovédné za dychani (Parent Project Muscular
dystrophy, Respiratory Challenges, online). Mezi hlavni dychaci svaly patii branice
a mezizeberni svaly. Branice je plochy sval podilejici se na vyméné plyni z celych
60 %, mezizeberni svalstvo zvétsuje a zmensuje hrudni ko$ (Slavikova, Sviglerova,
201), slabé dychaci svaly snizuji objem plic (Simonds, 2008). Branice i zevni
mezizeberni svaly pracuji pfi klidném i usilovném dychani (Rosina, 2013). Vliv na
respiracni problémy ma i skoliéza, ktera se U svalovych dystrofii vyskytuje velmi
Casto. Skolidza snizuje objem plic jesté vice, nez svalova slabost U dychacich svali,

Respiracni problémy jsou u vétSiny muskuldrnich dystrofii nevyhnutelné,
pouze se lisi dle konkrétnich typl. Dychaci obtize mohou nastat kratce po narozeni
ditéte, v détstvi (Simonds, 2008) ¢i naptiklad u Duchennovy svalové dystrofie se
respiracni problémy vétSinou neobjevuji v dobé, kdy je osoba se svalovou dystrofii
schopna chiize. Potize S dychanim prichdzeji Casto spole¢né¢ s nutnosti pohybu na
invalidnim voziku (Parent Project Muscular dystrophy, Respiratory Challenges,
online).

Prvnim pfiznakem respiracnich problémi byva vyuziti pomocnych svall pfi
dychani apozd¢ji paradoxni dychédni, pfi némz dochazi pii nadechu k zvedani
hrudniku a vtahovani bficha, pfi vydechu je pohyb opacny, to vSe vede
k namahavému dychani (Bednaftik, 2004). Respira¢ni problémy se mohou projevovat
dalSimi pfiznaky, unavenosti aospalosti po cely den, kratkymi nadechy,
neschopnosti popadnout dech, bolestmi hlavy rdno ¢i po cely den, problémy
S udrzenim pozornosti, poruchami spanku vyznacujicimi se probouzenim V noci,
castymi no¢nimi mirami nebo pocitem busiciho srdce po probuzeni (Parent Project
Muscular dystrophy, Respiratory Challenges, online). Simonds mezi piiznaky také
uvadi poceni anevyrovnané hlasité dychani béhem spanku anechut k jidlu
(Simonds, 2008).

Problémy s dychanim mize také odhalit | bézné vySetfeni vitalni kapacity plic
a zméfeni respiracni svalové sily. Vitalni kapacita plic by neméla byt niZsi nez 60 %
a respiraéni sila by neméla klesnout pod 30 % b&zné svalové sily (Simonds, 2008).

Témito jednoduchymi neinvazivnimi testy mlze byt odhalena kazd4d vyznamna
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respiraéni porucha V dostatecné ptedstihu, nez nastanou véazné dychaci problémy.
U svalovych dystrofii je doporuceno provadét tyto testy kazdych 6 mésicti (Emery,
2008). Napiiklad jiz u uvadéné Duchennovy muskularni dystrofie se jedincim od 10
az 14 let za¢ne snizovat vitalni kapacita plic 0 8 % ro¢né (Wagner, Lechtzin, Judgec,
2007).

Slabost dychacich svalii u osob trpicich svalovou dystrofii ma za nasledek
neschopnost odkaslani, Casto se tedy objevuje nachylnost k infekcim hrudniku
a mélkému dychani (Simonds, 2008). V téchto piipadech lze vyuzit i technickych
pomucek, které pomahaji s vykaslavanim a se zvySenim nadechového tlaku. Vyuziva
se naptiklad pfistroj zvany CoughAssist E 70 (Parent project, online).

Jakmile se objevi respiracni problémy, je osobam trpicich svalovou dystrofii
doporucena ventilacni podpora, manualni ¢i mechanické asistované odkaslavani
a dalsi techniky ke zvySeni mnozstvi vzduchu piichazejiciho do plic (Ventilace
a Duchenne, 2014). U vétsiny osob trpicich svalovou dystrofii je ventilacni podpora
nejdiive vyuzivana pouze V noci, pozdé&ji iptes den (Wagner, Lechtzin, Judgec,
2007).

Pro osoby trpici Duchennovou svalovou dystrofii se uzivaji dva typy
ventilace, neinvazivni ainvazivni. Pfi neinvazivni ventilaci je vyuzivan naustek,
nosni ¢i celoobli¢ejova maska, kterd je pfipojena na ventilator. Pro zahdjeni ventilace
neni nutnd zadna operace. Neinvazivni ventilaéni podpora nenarusuje fec,
celoobli¢ejova maska muze tlumit hlas (Ventilace a Duchenne, 2014). Vyzkum
Bacha a Martineze dokazuje, Ze neinvazivni ventilace mize prodlouzit pacientim
s Duchennovou svalovou dystrofii Zivot a umozni vyhnout se invazivni ventila¢ni
podpofie (Bach, Martinez, 2011).

Invazivni ventila¢ni podpora se zvazuje V ptipad¢, kdy neinvazivni ventilace
unemocnych osob nefunguje, pokud se objevuje aspirace a pokud se vyskytuji
problémy s odstranovanim sekretd (Ventilace a Duchenne, 2014). P#i invazivni
ventilacni podpofe je nutny chirurgicky zékrok, pfi némz je vyfiznut otvor do
pradusnice (tracheostomie) a zde je umisténa trubicka, ktera slouzi k dychani (Guide
to respiratory care for neuromuscular disorders, 2013). Pii tomto zptusobu ventilace

jsou vyuzivany ndhradni mechanizmy pro tvorbu hlasu.
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Simonds uvadi, Zze dychacim obtizim se nelze zcela vyhnout, ale dava
doporuceni, jak je lze zmirnit. Vyzdvihuje dualezitost zdravé a vyvazené stravy,
protoze obezita jedince zvySuje praci dychacich svalii. Doporucuje ockovani
chiipkovou a pneumokokovou vakcinou, dechovéa cviCeni, rehabilitaci pro spravné
drzeni téla, které je dulezité ipro vozickafe, protoze zabranuje vyvoji kosternich
deformit aumoziuje snadnéjsi dychani. Simonds také dodava, Ze je vyuzivana
i chirurgicka korekce skolidzy, ktera vede ke stabilizaci patefe a zabrani dal$im
ztratam objemu plic (Simonds, 2008). Tento fakt potvrzuje i Emery, ktery ve své
knize uvadi, ze jakykoli pokus zabranit skoliéze u svalovych dystrofii bude mit
piiznivy vliv na dychaci funkce postizené osoby (Emery, 2008).

Veis tikd, Ze pokud se vyskytuji respiracni problémy, které ovliviiuji fec, 1ze
je tesit nckolika zplsoby, naptiklad cilenym zpomalenim tempa feci a tim zvysit
I jeji srozumitelnost. V této metod¢ je snaha naucit klienta fici méné slov na jeden
nadech, vymezit slabiku, zastavovat mezi vétami ¢i slovy. Dalsi metodou, kterou
uvadi je zpomaleni feci abecedni tabulkou. Klient vZdy na tabulce ukazuje prvni
pismeno slova, které fikd. Tato metoda je vyhodna pro klienta, protoze mu dava
prostor se nadechnout azaroven je uzite¢na ipro posluchae, protoze ziskava
piedstavu 0 prvni hlasce ve slové. Pozdéji mohou byt u 0sob se svalovou dystrofii
vyuzity alternativni a augmentativni komunikace. Veis dokonce dodava, ze je
U téchto progresivnich chorob nutnost planovani zasadni, napiiklad i planovani
augmentativni komunikace (Sorting Out Speech Services, 2001).

Chronickd forma onemocnéni ma vzdy vliv na zménu posturiky. Zvysené
naroky na dychani znamenaji 1 zvétSujici naroky na mechaniku dychéani (Smolikova,
Macek, 2013), proto je dilezitou soucasti péce 0 pacienty se svalovou dystrofii
respirani rehabilitace. V této rehabilitaci se vyuZiva respirani fyzioterapie,
polohovani a vertikalizace, silovy a vytrvalostni trénink. Cilem respiracni
fyzioterapie je reedukace dechového vzoru, usnadnéni vykaslavani, aktivace
dechovych svalii, nacvik ulevovych poloh pfi dychéni a nacvik inhalace. VétSinu
technik Ize aplikovat i u nemocnych s neinvazivni ¢i invazivni ventilaéni podporou

(Neumannova a kol., 2013).
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Respiracni problémy jsou velkym problémem u svalovych dystrofii, zvlaste
u Duchennovy svalové dystrofie, kdy se respira¢ni selhani ¢asto stava pti¢inou smrti
(Bednaiik, 2004).

5.4 Hlasové problémy

Se zminénymi respiraénimi problémy uo0sob se svalovou dystrofii také
souvisi jejich hlasové problémy, které se mohou objevit vV pozd¢jsich stadiich nemoci
jako poruchy kvality hlasu (Webb, 2017).

U téchto jedinci je ovlivnéna respirace i fonace, protoZe jsou oslabeny svaly,
které jsou zodpovédné za dychani a fonaci. Jedinci se svalovou dystrofii nejsou
schopni udrzet fonaci tak dlouho jako intaktni populace. Tyto osoby maji také pouze
omezeny vydechovy proud a tedy i redukovanou intenzitu hlasu (Love, Webb, 2009).

Cviceni pro spravné dychani jsou dulezitd 1 pro spravnou fonaci a artikulaci.
Je dilezité, aby se klient naucil hospodafit s dechem pii nddechu, vydechu, pfi
klidovém dychani i mluveni (Gangale, 2004). Kittel uvadi i dilezitost spravného
drzeni téla nejenom pfi respiracnich problémech, ale i pii reedukaci hlasu. Uvadi
napiiklad cvic¢eni drZeni téla v sedu, pii kterém je dulezité spravné postaveni panve.
Pokud je panev postavena rovné, jsou spravn¢ narovnana zada a kréni patet. Pozici
lze naucit tak, Ze se klient posadi na své ruce na dfevéné Zzidli, narovnd zada
a vytdhne $§iji, aniz by zvedal ramena. Cilem cvifeni je predevSim podpora
brani¢niho dychéni (Kittel, 1999).

A uvadi 1 dalsi cvicenti, jako je zlepSeni téla ve stoji, kyvani, posileni bfiSniho
a zadového svalstva, ale také cviky pro posileni nosniho dychani, kdy se napiiklad
mezi rty drzi oplatek a klient musi dychat pouze nosem. VyuZivat lze i dechové
pismeno dle Schiimana, kdy se klient nauci piedkresleny vzor a maluje ho do
vzduchu pted sebou. Pfi malovani horni ¢asti znaku klient vydechuje a pfi dolni ¢asti
se nadechuje. Behem vydechu mize vyslovovat proudové hlasky (f, s, §, ch), bzucet
¢1 vyslovovat slova, ktera konci uzavienymi rty (strom, hrom). Cilem cviceni je
vytvoteni fyziologického rytmu dychani a zlepSeni koncentrace a artikulace (Kittel,

1999).
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Gangale uvadi nékolik cviceni, u kterych je nejdiive dilezité navodit spravny
dychaci cyklus bez fonace. K zlepSeni fonace a artikulace dochézi, pokud se docili
pomalého a klidného rytmu nadechu a vydechu. I v tomto cviceni se uziva grafu, po
kterém klient jezdi prstem. Muize se uzit i predstavivosti, ze se bficho pomalu
napliiuje vzduchem. Pfi cvicenich je nezbytnou soucasti relaxace. Po tomto cviceni
nasleduje nacvik dychaciho cyklu s fonaci.

Nacvik dychaciho cyklu s fonaci mize zacinat slabikami s hlaskou H (hi, he,
ho, ha...), klient by mél prodlouzit fonaci samohlasek. Poté se pokracuje
jednoslabi¢nymi slovy, zac¢inajicimi rovnéz hlasko H (hej, huj, haf, hgj...). Opét se
v dal$im cviceni pokracuje jednoslabi¢nymi slovy zacinajicimi na jinou hlasku nez H
¢1 dvouslabiénymi slovy =zacinajici hlaskou H. Poté jsou na ftadé slabiky
a viceslabi¢na slova zacinajici jinou hldskou. Pozor na hlasky b, p, t, d, k, g
a samohlaskové zvuky ou, ei, ai, které mohou zvySovat svalovou ¢innost a prerusit
tak vydechovy proud. Pfi cviceni lze vyuzit i hluboké pIné dychani, které je
uzitecné pii zvysSeni dechového objemu a tim i1 ke zvySeni hlasové intenzity ¢i
dechového rozpinani v pozici na zadech (Gangale, 2004).

V Ceské republice se zabyva terapii hlasu zejména lékat, foniatr

(Kerekrétiova in Lechta, 2005).
5.5 Dysfagie

Kaulfussova definuje dysfagii jako ,,poruchu polykani pevné nebo tekuté
potravy, kterda miiZe nastat z ruznych pricin V pribéhu transportu pozité pevné stravy
Ci tekutiny od ust do Zaludku “(Kaulfussova in Skodova, Jedli¢ka, 2007, s. 552).
Poruchy polykani jsou zptisobeny celou fadou riznych onemocnéni. Muze se jednat
0 onemocnéni nadorova a zanétliva, neurologicka a kardiovaskularni, onemocnéni
jicnu, psychosomatickd onemocnéni a dals$i. Normalni polykdni se z hlediska ville
déli na fazi védomou anevédomou. Faze védoma se skladd z aktivity zubd,
zvykacich svalu a jazyka, kde je vytvoieno sousto, které je dopraveno do hltanu, zde
se méni faze védomd na fazi nevédomou, v jicnu jsou podrazdény smyslové
receptory, coz vede K reflexni fazi polykani (Kaulfussova in Skodova, Jedlicka,
2007).
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Z hlediska posunu sousta se déli polykani na cCtyii faze, fazi ptipravnou,
oralni, faryngalni a ezofagealni fazi (Kaulfussova in Skodova, Jedlicka, 2007).

Dysfagie je pfitomna pfiblizné u jedné tietiny pacientii s muskularni dystrofii
(Toussaint, 2016, online). Zasadni vyznam pro napravu dysfagie ma
multidisciplindrni spoluprace odbornikl tzv. dysfagiologicky tym. Soucasti tohoto
tymu miize byt nutricni terapeut, fyzioterapeut, ergoterapeut a dal$i odbornici,
zpravidla je tato skupina koordinovana klinickym logopedem, neurologem ¢i
lékatem ORL, Gasto je snaha zapojit i rodinu pacienta (Cerny, Solna in Skvriidkova,
Mandysova, 2016).

U Duchennovy muskularni dystrofie se jednd 0 neuromuskularni etiologii.
Pacienti s DMD maji rostouci problémy s polykanim s ptibyvajicim vékem, protoze
jejich orofaryngedlni svaly ochabuji. Progresivni svalovou slabost u DMD doprovazi
potize spiSe pifi piijmu pevné stravy, nez pii pfijmu tekutin. Pro osoby trpicich
muskuléarni dystrofii znamené piijem potravy prodlouzenou dobu jidla, pii polykéni
je nejvétsi problém pii polykéni v hltanu, kde je sousto posunovéno pomalu, mize
dochazet k riziku aspira¢ni pneumonie (Hedge, Ankala, 2012).

Priznaky dysfagie mohou byt nepohodli pfi polykéani, ztrata chuti k jidlu,
pocit potravy v krku, obtize v polykani slin, kasel béhem jidla a po jidle, zvyseny
vyskyt infekci hrudniku aduSeni. Obcas se miize u osob s dysfagii objevit
| gastroezofagealni reflux, tedy navrat zaludeénich $tav ze zaludku do jicnu, kde
zaludec¢ni $tavy drazdi sliznici jicnu, tento zpétny tok se objevuje pfedevsim u osob
s muskularni dystrofii, které jsou upoutany na invalidni vozik (Toussaint, 2016,
online). Doporucuje se podavat nemocnym s muskularni dystrofii tekutou stravu,
aby byly usetfeny zvykaci svaly (Hedge, Ankala, 2012).

Pii diagnostice dysfagie jsou vyuzivany subjektivni (anamnéza, dotazniky)
aobjektivni metody (pozorovéni, fyzikalni vySetfeni) posuzovani dysfagie
(Skvriiakova, Mandysova, 2016).

Jak jiz bylo zminéno, dysfagie se mize projevit napiiklad pocity nepohodli
pii dychani, ztratou chuti k jidlu, pocitem uvaznutého sousta, mohou se vyskytnout
problémy s polykanim slin, kaSel a dalsi komplikace, kterych si i 0soba s dysfagii

mize povSimnout isama, je tedy dilezity systematicko anamnesticky rozhovor

45



(Toussaint, 2016, online), ktery mize poskytnout informace 0 pacientovych
symptomech, zdravotnim stavu, ptfedchozich vySetfenich polykéni a 0 sociélnich,
rodinnych a pracovnich podminkach (Skvriiakova, Mandysova, 2016). Jako
objektivni metodu lze vyuzit i Sydney Swallowing Questionnaire (SSQ), ktery
hodnoti pfitomnost dysfagie na zakladé 17 otazek, tento dotaznik je velmi uzitecny,
rychly (cca 10min) a ovéfeny u pacienti s DMD.

Mezi zobrazovaci vySetfovaci metody, které se standardné vyuzivaji pfi
diagnostice muskularnich dystrofii, patii videofluroskopie (VFSS) a flexibilni
endoskopické  vySetieni  polykani (FEES) (Toussaint, 2016, online).
Videofluroskopie je radiologické vySetfeni, pii némz je pofizen a nasledné
vyhodnocen videozadznam (Cemy, Kotulek, Chrobok, 2011), diky némuz lze sledovat
bolus ¢i tekutinu v oblasti ordlni ¢i faryngdlni fazi polykani (Kaulfussovd in
Skodova, Jedli¢ka, 2007). Pacient pii vySetfeni polyka rtiznou konzistenci potravin,
které jsou obarveny kontrastni latkou, aby je bylo mozné sledovat po celou dobu
polykaciho aktu (Cerny, Kotulek, Chrobok, 2011). Diky tomuto vysetieni lze uréit
anatomické ¢i fyziologické odchylky, anomaélie nebo nepfitomnost aspirace pfi
piijmu potravy (Kaulfussova in Skodova, Jedlicka, 2007) a je provadéno klinickym
logopedem a rentgenologem (Cerny, Kotulek, Chrobok, 2011). Mezi vyhody VFSS
patii moZnost zhodnotit cely polykaci trakt, ovSem je zde vazba na rentgenologické
pracoviSté, ur€itd mira radiacnitho zafeni avelkd nevyhoda spociva
vV neproveditelnosti tohoto vySetieni u lezicich pacientd neschopnych vertikalizace
(Cerny, Kotulek, Chrobok, 2011). Flexni endoskopické vySetfeni polykani je
provadéno tenkym flexnim endoskopem, ktery je zaveden pfes nosni dutinu
a hodnoti se prichod stravy polykacimi cestami. Strava je tfech riznych konzistenci
(tekutina, pyré, tuhd) abarevné oznaCend. Toto vySetieni probihd ve spolupraci
s klinickym logopedem. FEES vySetfeni ma celou fadu vyhod, lze ziskat detailni
pohled do hltanu ahrtanu pacienta, vySetfujici ma vizualni kontrolu prichodu
bolusu, vysetieni mize celé probéhnout u lizka vysSetfovaného, vyhodou je i snadna
opakovatelnost a neni zde radiaéni zatéz. Avsak tato metoda ma i par nevyhod, mezi

néZ patii napiiklad nemoznost ohodnotit fazi oralni pfipravnou a fazi ezofagealni
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(Cem}?, Kotulek, Chrobok, 2011). VFSS i FESS jsou pomérné nakladna vysetfeni
(Toussaint, 2016, online).

Mezi dalsi diagnostické metody dysfagie patii i ORL a foniatrické vySetient,
elektromyografie, elektromagneticka artikulografie, ultrasonografie a Dysfagie-
Bedside-Test, ktery se pouziva v zahrani¢i (Kaulfussova in Skodova, Jedlicka, 2007).

Terapie dysfagie zahrnuje ruzné terapeutické postupy, které se mohou délit
na aktivni a pasivni postupy ¢i tepelné, taktilni a chutové stimulace (Kaulfussova in
Skodova, Jedlicka, 2007).

Mezi aktivni postupy se muze fadit procviovani orofacidlniho svalstva,
tedy cviceni rtl, spodni Celisti, jazyka, mékkého patra, hrtanu a hlasivek (Bartolome
in Skodova, Jedlitka, 2007). K procvi¢ovani orofacidlniho svalstva lze vyuzit
riznych cviceni. Myofunkéni terapii se zabyva Kittel, kterd ve své knize podala
velky pocet naméti ze své praxe, dalsi knihou je Rehabilitace orofacialni oblasti od
Gangale. Myofunk¢ni terapie probiha spole¢né s terapeutem jednou tydné, intenzivné
po dobu 20 tydnti, avSak celkova délka terapie je individualni, svalové cvi¢eni doma
se provadi dvakrat az tfikrat denn€. Terapie je zalozena na aktivni spolupréci klienta.
Kazdé sezeni zacind cvicenim klidové polohy jazyka (Miiller, 2014), ptedni cast
jazyka je lehce pfimknutd od alveolarniho vystupku na horni patro, rty jsou mekce
spojeny, dycha se nosem a obé fady zubu jsou v mékkém kontaktu (Kittel, 1999).
V terapii nésleduji za sebou svalovd cviceni v orofacidlni oblasti, cvieni sani,
polykani a automatizace spravného polykani (Miiller, 2014).

Jak jiz bylo zminéno, do procvi¢ovani orofacialniho svalstva patfi cviceni rta.
Rty by v pribéhu spravného polykani mély lezet uvolnéné na sobé v lehkém
kontaktu. Pfi pozorovani z vnéjSku pii polykéni nejsou viditelné Zadné zmény ve
svalstvu obliceje. Chybna funkce rti se projevuje otevienim rtd pifi polykani
i v klidové poloze ¢i silnym tlaCenim rti proti sob&. Odbornik si muze rovnéz
povSimnout nevyrovnaného tonusu rtil, ktery se projevuje kratkym hornim rtem
a silnym, zarudlym, na vngj$i stranu rolovanym spodnim rtem (Kittel, 1999).

Kittel (1999) uvadi nékolik cvi¢eni pro trénink rtd. Napiiklad kulaté
otevicené aSiroce otevirené rty. Klient v pomalém tempu stfida polohu Siroce

otevienych rtil a izce zaokrouhlenych otevienych rt. Klientovi by mohlo pomoci
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pro postaveni zaokrouhlenych rt, kdyz v zrcadle uvidi skousnuté své dolni a horni
tezaky. Pfi Siroce otevieném postaveni rtlh miize pomoci piedstava, Ze ustni koutky
se vytahuji aZ k uSim. Toto pomocné postaveni pomaha k uvolnéni zablokovaného
svalu trubacovitého (m. buccinator). Celé cviceni lze podpofit také manualng, kdyz
jsou ukazovacky pfiloZzeny na ustni koutky ajemnym tahem roztahuji koutky do
stran. Kazdé cviceni je dilezité udrzet n€kolik sekund, je také potieba pohlidat
spravné postaveni zubi, rty by mély byt roztahovany stejnomérné, bez napéti kréniho

svalstva, jazyk by mé&l byt v klidové poloze (Kittel, 1999).

Obr. 1 Kulaté oteviené a Siroce oteviené rty (Kittel, 1999, s. 66)

Spuleni zavienych tist dop¥edu a roztahovani zavienych tst do Siroka je
dal§im cvi¢enim. NaSpulené aseviené rty sméfuji co nejvice dopiedu, z tohoto
postaveni se roztahuji rty doSiroka. V kazdé poloze se kratce setrva. Pro pozici Siroce
roztazené rty miize pomoci horni ret lehce ptelozit pies ret spodni a roztahovat, aby
se oba rty vzrcadle objevily Uplné€. Pfi uzce naSpulenych rtech mize pomoci
predstava naSpulenych rtti natazenych az k zrcadlu. Béhem tohoto procvicovani je
dialezité dbat na zuby lehce seviené, jazyk v klidové poloze, soucasny pohyb obou

rtd a roztahovani rti jen tak daleko, aby zustaly rty seviené (Kittel, 1999).
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Obr. 2 Formovani sevienych rti do naspuleni a Sirokého roztazeni (Kittel, 1999, s. 67)
Cvik rozevi‘ené naspulené rty formovat do sevieného naspuleni napoméaha
dosazeni spravného vychoziho postaveni jazyka a zubniho oblouku, tedy slouzi jako
priprava pro spravné polykani. Rty zistavaji zakulacené béhem rozevirani, zubni
oblouky jsou v lehkém kontaktu. Klientovi opét miiZze pomoci predstava, Ze sevie rty

do naspuleni pouze hornim rtem (Kittel, 1999).

Obr. 3 Zaokrouhlené naspulené rozeviené a seviené rty (Kittel, 1999, s. 68)

Poslednim uvedenym cvicenim pro rty od Kittel je malovani pomoci rti.
NasSpulenymi a sevienymi rty smérem doptedu klient pohybuje vpravo, vlevo, do
kruhu obéma sméry, pise pismena, maluje rizné tvary. | zde musi logoped pohlidat
spravné postaveni, kdy zubni fady musi byt v kontaktu, dolni celist se nesmi
pohybovat, hlava se nesmi pii cviku natacet a jazyk je v klidové poloze (Kittel, 1999,
s. 13-15).
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Obr. 4 Rty maluji ¢aru k pravé a levé strané (Kittel, 1999, s. 75)

Procvicovani rti dle Gangale (2004) mizeme zacit protahovanim horniho
rtu, které slouzi k protazeni aprodlouzeni horniho rtu, pfiblizeni horniho rtu
k dolnimu a zlepSeni retniho uzavéru. Protahovani horniho rtu zacina ptilozenim
dvou prsti pod nos klienta, prsty je na ret vyvijen mirny tlak, nejprve je prsty
pohybovano smérem dolli, poté se prsty pohybuje mirné vpravo a opét je zatlaceno
prsty doli, takto se pokracuje az k pravému koutku tst. Poté se prsty vrati zpét pod
nos a vse je stejn¢ opakovano na levou stranu. Kazda strana je takto promasirovana
3-5krat. Pohyby prstd jsou stejnomérné, pomalé apouze smérem doli (Gangale,
2004).

Obr. 5 Protahovani horniho rtu (Gangale, 2004, s. 131)

Protahovani koutki horniho rtu doli je cviceni, které protahuje
a prodluzuje horni ret a posiluje retny uzaveér, ktery je dilezity pro sniZeni slinéni. Pti

tomto cviceni se piilozi ukazovacek na levy horni ret mirn€ nad ustni koutek, pod
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tvar. Palec se polozi na pravy horni ret nad Gstni koutek. Prsty je vyvijen tlak smérem

dolu, vzdy je vydrz 30 sekund, cvi¢eni se opakuje 5-10krat (Gangale, 2004).

Obr. 6 Protahovani koutki horniho rtu dolid (Gangale, 2004, s. 131)
Posilovani zubu aretného wuzavéru je piinosné pro snizeni slinéni
a posilovani vnitinich stén tvafi a svalstva rti. Pfi tomto cviceni je pouzita zubni nit
a maly krouzek s dirkou. Nit se pfivaze na krouzek a ukolem pacienta je nit uchopit
do zubu a pomoci naspulenych rtd krouzek dostat az nahoru k Gstim (Gangale,

2004).
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Obr. 7 Posilovani zubi a retného uzavéru (Gangale, 2004, s. 139)
Pohyb horniho rtu zlepsuje silu rti a snizuje slinéni. Na vné&j$i okraj rta je

nanesena jemna chutna latka, napifiklad med. Pacient se snaZzi, oliznou tuto latku
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hornim rtem. U tohoto cviceni se muze pohybovat pravé pouze hornim rtem

(Gangale, 2004).

Obr. 8 Pohyb horniho rtu (Gangale, 2004, s. 144)
DrZeni rty, cviceni, které snizuje slinéni, posiluje rty a vnitini stranu tvari.
Mezi rty pacienta je vlozen riizek ubrousku, kapesnikd ¢i papiru. Pacient se snazi

0 udrzeni tohoto pfedmétu mezi rty po dobu 20 sekund (Gangale, 2004).

Obr. 9 Drzeni rty (Gangale, 2004, s. 144)
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Stisk horniho rtu, ucelem cviceni je prodluzovat a protahovat horni ret,
rovnéz stimuluje pohyb horniho rtu smérem doli, coz je dilezité pro polykani
a snizeni slinéni. Mezi ukazovacek a palec je uchopen horni ret v misté pod nosni
piepazkou a je stisknut a vyvijen na néj tlak po dobu 30 sekund. Po tomto cviceni je

stisknuto a jemné promasirovano svalstvo pod kuzi (Gangale, 2004).

Obr. 10 Stisk horniho rtu (Gangale, 2004, s. 147)

Protahovani stfedové casti horniho rtu, je dalezit¢ pro snizeni napéti
horniho rtu a oblasti nosu, rovnéz napomaha utvaret retny uzavér, ktery zlepsuje
polykani a feCovou produkci. Ukazovacéek se polozi horizontalné ptes horni ret a jeho
hibetem se zatlaci proti spodiné nosu po dobu 30 sekund. Cviceni se opakuje 5-

10krat (Gangale, 2004).

Obr. 11 Protahovani stfedové ¢asti horniho rtu (Gangale, 2004, s. 148)
Kittel ve své knize Myofunkéni terapie iGangale v knize Rehabilitace

orofacialni oblasti nabizi cviki mnohem vice i jejich detailnéjsi popis.
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Aby byly pfipraveny rty ijazyk pro spravné polykani, je dulezité provadet
cviky na rty i jazyk soubézné (Kittel, 1999).

Rovnéz u jazyka je dulezita jeho spravna funkce v klidové poloze i pii
polykani. Pti spravné klidové poloze by se mél jazyk svoji predni ¢asti pfimykat od
alveolarniho vystupku k hornimu patru, pfi zacatku polykani se jazyk pfitla¢i na
tvrdé patro a zadni ¢ast jazyka se zveda atlaci proti mékkému patru, nosohltan se
uzavird atim se aktivizuje polykaci reflex. O chybné poloze jazyka lze mluvit
v piipadech, kdy jazyk lezi mezi ptednimi zuby, tlaci se proti pfednim zubim c¢i
sméfuje mezi bo¢ni zuby nebo proti nim (Miiller, 2014).

U klientl se Casto vyskytuje i nevyrovnany tonus jazyka, kdy je stfedni Cast
jazyka slaba anaopak okraje jazyka se projevuji jako silné, obvykle byvaji
zmohutn¢lé a zarudlé vlivem castého kontaktu se zuby. V ptipadech, kdy je dité
schopno dle odborné instruktdze najit spravnou klidovou polohu jazyka a na kratkou
dobu ji udrzet, jde 0 lehkou myofunkéni poruchu jazyka. Tézka myofunk¢ni porucha
jazyka se projevuje neschopnosti sprdvnou polohu jazyka najit ¢i jeji udrZeni
vyzaduje velké Usili a klient udrzi polohu jen po velmi kratkou dobu (Kittel, 1999).

Kittel uvadi ve své knize n¢kolik cviéeni pro jazyk. Napiiklad pocitani zubii,
pfi tomto cviceni se Spicka jazyka lehce dotkne kazdého zubu zvlast, klientovi mtze
pomoci piedstava pocitani zubil. Jazyk musi ukazovat rovné Spickou na zub, nesmi
se pfevracet na stranu. Cilem je zvladnuti koordinace pohybu aregulace napéti

v jazyce (Kittel, 1999).

Obr. 12 Poéitani zubii dolniho oblouku a horniho oblouku $pi¢kou jazyka (Kittel, 1999, s. 51)
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Pti cvi¢eni bonbdn vytlacuje Spicka jazyka zevnitt pravou a poté levou tvar,
cviceni se opakuje, upeviuje se retni uzaver a zlepsuje se vnimani napéti jazykového

svalstva (Kittel, 1999).

Obr. 13 Bonbén (Kittel, 1999, s. 52)

Vysouvani jazyka smérem k nosu, bradé a usim, jak jiz z ndzvu vyplyva,
jedna se 0 cviceni, kdy se klient snazi Spi¢ku jazyka vysouvat smérem k nosu, brad¢,
vlevo a vpravo smérem k usim. Usta by méla byt pomérné dosti oteviend, dolni &elist
nesmi pii pohybu k nosu pomahat. V kazdé pozici se setrva nékolik vtefin V napéti.
Cviceni je dillezité pro stabilizaci vnitiniho svalstva jazyka a aktivaci stfedové casti
jazyka, slouzi tedy jako priprava pro spravné polykani (Kittel, 1999).

Kittel i Gangale uvadi hned nékolik izometrickych cviceni, jednim z nich je
jazyk proti $patli, kdy je Spatle drZena pied usty klienta a jazyk tla¢i v pravém thlu
stejnomérné proti ni. Je dilezité, aby tlak $patle i jazyku byl vyrovnany, tedy stejné
silny. Po tlaku vZdy nasleduje relaxace, kdy se jazyk vraci do klidové polohy. Klient
vnima réizné svalové skupiny jazyka a posiluje stiedni ¢ast jazyka. Spatle pies jazyk
je cviCeni, kdy se Spatle polozi Sir§i plochou na jazyk, kde se objevuje oslabeni
a lehké podlomeni. Nejdtive je tlak na Spatli maly, postupné se vSak tlak zvySuje. Pti
cviku Spatle ze strany jazyka jsou dulezita Siroce oteviena usta a vysunuty jazyk
rovné daleko doptedu. Spatle se piilozi podélné $irsi plochou ke strané jazyka, $patle
astrana jazyka tlaci proti sob¢€, strany postupné stiidame. Pfi tomto cviCeni je
podstatné, aby béhem celého cviceni Spicka jazyka ukazovala smérem dopiedu,
neohybd se proti $patli, ani neukazuje nahoru ¢i dolt. | béhem tohoto cvicenim je

dalezitd relaxace jazyka mezi tlaky Spatle, tedy zaujeti klidové polohy jazyka.
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Cviceni opét posiluje stiedni ¢ast jazyka. Jazyk na $patli je cviceni, kdy se jazyk
zvedne do vysokého oblouku, Spatle se piilozi vodorovné na dolni pfedni zuby
a jazyk polozi na $patli. Jazyk musi lezet v klidu, pokud se pohybuje, ¢eka se na jeho
zklidnéni a poté zacina Cast cviceni s tlakem, kdy jazyk tlaci proti Spatli. Poslednim
cviCenim pro jazyk se Spatli, které Kittel uvadi je cviceni Spatle tla¢i na jazyk
V dutiné ustni. Pii némz jazyk lezi v klidu za dolnimi fezdky na spodiné dutiny
tstni. Spatle je polozena piiblizné dva centimetry pres predni ¢ast jazyka a opét je
Spatli i jazykem vyvijen tlak. Jazyk by v tomto piipadé nem¢l vyvijet tlak smérem
dopfedu, ale nahoru a soucasn¢ by ptedni i stiedni ¢ast jazyka mély mit dotyk se
Spatli. Cilem cviceni je soucasné zvedani piedni a stiedni Casti jazyka (Kittel, 1999,

Gangale, 2004).

Obr. 14 Jazyk proti §patli (prstu), (Gangale, 2004, s. 161)
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Obr. 16 Spatle (prst) ze strany jazyka (Gangale, 2004, s. 160)

RovnéZz Gangale se ve své knize zaméfuje na procvicovani jazyka. Plazeni
jazyka doli je cvik, kdy jsou cCelisti rozeviené a jazyk je vyplazovan smérem dola

k brad¢, pfinosna je zrakova kontrola v zrcadle pfi cviceni (Gangale, 2004).
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Obr. 17 Plazeni jazyka doli (Gangale, 2004, s. 155)

Zajimavym cvicenim je rovnéz olizovani hrotem jazyka. Na Spatli je
nanesena malé mnozstvi sladké hmoty, naptiklad karamelu, ¢okolady, arasidového
masla. Ukolem klienta je pouze hrotem jazyka slizat nanesenou pochutinu ze $pétle,
kterd je ve svislé poloze pted jeho Usty. Cviceni je 10-15krat opakovéno, slouZzi
K posilovani jazyka apodpofe formovani jazyka do tvaru misticky, ktera je

vyuzivéana pii nahromadéni bolusu a transportu sousta pti polykani (Gangale, 2004).

Obr. 18 Olizovani hrotem jazyka (Gangale, 2004, s. 156)
Masaz jazyka a vnitini stény rti je cviCeni, pfi kterém jsou Usta zaviena

a Spicka jazyka objizdi kolem dokola obou rti a vytlacuje je silou vpted. Tento
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pohyb vede K posileni kofene a stfedni Casti jazyka. Opét se cviceni opakuje 10-
15krat. Pokud je potfeba posilit strany jazyka a jeho stfed, je mozna obmeéna cviceni,
kdy je rozsiten dosah pohybu s jazyk pti obkruzovani vytlacuje stény tvaii. Krouzivy

pohyb jazyka by mél byt viditelny i pii pohledu zvnéjsku (Gangale, 2004).

Obr. 19 Masaz jazyka a vnitfni stény rti (Gangale, 2004, s. 156)
Dal$im cvicenim je Skrabani hrotu jazyka, kdy se Spatli ¢i koncem brcka
lehce poskrabe hrot jazyka klienta. Zacina se na levé strané jazyka a postupuje se

smérem doprava a poté zprava do leva. Jazyk je béhem jednoho sméru 10krat

poskraban a cviceni je 10krat opakovano (Gangale, 2004).

Obr. 20 Skrabani hrotu jazyka (Gangale, 2004, s. 157)
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Mezi cviceni, ktera rovnéz napomahaji v polykani, je cviceni klapot jazyka,
kdy jazyk musi mlasknout proti tvrdému patru a vydat klapavy zvuk, cviceni je
provadéno v délce jedné minuty. Cviceni lze provadét i s obménou, kdy je zapojena
pouze Spicka jazyka avysledny klapot bude tissi. Zapojeni hrotu jazyka pfispiva
k formovani jazyka pro sani (Gangale, 2004).

Obr. 21 Klapot jazyka (Gangale, 2004, s. 158)

Kittel i Gangale uvadéji ve svych publikacich mnohem $irsi vycet cviceni pro
jazyk.

Zatim byly uvedeny cviky pro jazyk arty, protoze je dilezité nejdiive
natrénovat spravnou klidovou polohu jazyka a poté paralelné cviéit jazyk a rty, aby
byl vytvoien zéklad pro dal$i cviceni, kterym je sani zaméfené na trénink stfedni
¢asti jazyka.

Kittel fadi mezi cvifeni sani napiiklad prisavani jazyka na patro, u které¢ho
muizeme vyuzit pomocného pomalého mlasknuti. Détem Ize pomoci piedstavou, ze
pfisavaji jazyk k temeni hlavy. Klienti, ktefi jazyk na patro nepfisaji, mohou trénovat
prisati na nahradnim misté napiiklad na zubech. V piipad¢, Ze se jazyk neptisava
k alveolarnim okrajim, ale pfes né, je doporuceno pokraCovat v izometrickych
cvicich se $patli. Pfisavani lze provadét ise zavienymi usty. Pokud toto Klient
zvlada, lze piikroc€it k pfisati se zavienymi Usty, u kterého se ve velmi pomalém
tempu spousti spodni Celist a jazyk je udrzovan ve stejné pozici. Pfi tomto cviceni je

dobré stale hlidat, aby jazyk neopustil klidovou pozici, od stfedni ¢asti dutiny nebylo
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nic vidét, to znaci spravné prisani stiedni Casti jazyka k patru a jazykova uzdicka ma
byt dlouha abild pfi otevienych ustech do Siroka. Cviceni podporuje osvojeni
vychoziho bodu piisavéani, ktery by se nemél pii spravném polykani nikam
posunovat arovnéz posiluje funkci stfedni ¢asti jazyka, kterd je dulezitd pro

vytvoreni spravného podtlaku pfi polykani (Kittel, 1999).

Obr. 22 Prisavani jazyka na patro (Kittel, 1999, s. 79)

7 e

Dalsim cviCeni sani je prisavani jazyka a jeho povoleni s mlasknutim,
které vychazi z prvniho zminéného cviceni. Jazyk se pfisaje k hornimu patru, jazyk
se uvolfiuje s vyraznym mlasknutim poté, co si klient napocita v duchu do péti ¢i
deseti. Stézejni je v tomto cviku spravné a silné pfisati na patro a chvilkové setrvani
na tomto misté, samotné mlasknuti je az druhotnou zalezitosti (Kittel, 1999).

Velmi podobnym cvi¢enim je rovnéz prisavani jazyka a povoleni bez
hluku, kdy se opét ptisaje jazyk k hornimu patru a nékolik vtefin v tomto postaveni
setrva a poté se bez jakéhokoliv zvuku stiedni ¢ast jazyka uvolni, béhem doby, kdy
Spicka jazyka ztistava na misté klidové polohy jazyka (Kittel, 1999).

Dalsi cvik nazyva Kittel jako louskacek, jazyk je po celou dobu cviéeni
pfisaty na hornim patte, dolni celisti je pohybovdno nahoru adolid. Cvi¢i se
nezavislost napéti jazyka pii zménach v jeho okoli (Kittel, 1999).

Mezi cviCeni sani s pomickou mizeme zaradit prisavani jazyka s jednim
gumovym krouzkem na predni ¢asti jazyka. KrouZek je umistén na jazyku tak, ze
okraj krouzku lezi v jedné rovin€ s okrajem Spicky jazyka. Nejdiive se do klidové

polohy jazyka pfisaje pfedni ¢ast jazyka s krouzkem, poté také stfedni ¢ast jazyka.
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Gumovy krouzek rozviji vnimavost jazyka alze jim kontrolovat ifunkci jazyka

(Kittel, 1999).

Obr. 23 Prisavani jazyka s jednim gumovym krouZkem na piedni ¢asti jazyka (Kittel, 1999,
s. 82)

Dalsim cvi¢enim, pii némz je vyuzivan gumovy krouzek, je prisavani jazyka
S jednim gumovym krouzZkem na stiedni ¢asti jazyka. Krouzek je tentokrat
pfiloZzen ke stfedni cCéasti jazyka, tedy pfesné¢ za mistem, kde lezel krouzek
v pfedchozim cvi€eni. Nejdiive je pfitisknuta Spicka jazyka do klidové polohy a poté
je prisata i stfedni ¢ast jazyka k hornimu patru. Jazyk by mél byt povolen pfesnym
pohybem doli, tak aby krouzek po uvolnéni lezel na stejném misté jako pti zacatku

cviceni (Kittel, 1999).
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Obr. 24 Prisavani jazyka s jednim gumovym krouZkem na stiedni ¢asti jazyka (Kitel, 1999,
s. 83)

Prisavani jazyka se dvéma gumovymi krouZky je cviceni, pii kterém lezi
prvni krouzek na ptedni ¢asti jazyka v jedné linii s okrajem jazyka a druhy je umistén
na stfedni ¢asti jazyka. Pfi otevienych ustech se pfisava prvni krouzek na okraj
alveolu a gumovy krouzek lezici ve stfedni Casti jazyka je pfitisknut k patru. Pfi
uvoliovani jazyka se Usta pfiviou, aby bylo zmirnéno napéti jazyka. Je dillezité oba
krouzky umistit na jazyk pfesn¢, aby se dalo urcit, zda je pohyb jazyka provadén
spravné (Kittel, 1999).

Obr. 25 Prisavani jazyka se dvéma gumovymi krouzky (Kittel, 1999, s. 84)
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Dal§im zminénym cvi¢enim od Kittel je také prisavani jazyka se tfemi
gumovymi krouzky, které je stejné jako vyse ptedchozi cviceni, tfetim krouzkem je
tlaceno proti mékkému patru. Krouzky by se meély pokladdat na jazyk ve smeéru
odzadu dopiedu, v jiném ptipadé mize dojit k pohybu krouzki jesté pred umisténim
posledniho krouzku. Cilem cviceni je opét kontrola funkce jazyka a aktivace predni
a zadni ¢asti jazyka. Kittel toto cvi¢eni doporucuje pro déti starsSi 10 let. Obménou
cviceni je pfisavani gumovych krouzkii se zavienymi usty, kdy jsou gumové krouzky
umistény na jazyk a zuby musi byt po celé cviceni spravné a lehce stisknuty. Postup
je zcela stejny, opét je prvni pritisknut krouzek na ptedni ¢asti jazyka, poté stredni
a zadni krouzek pfitlacen k hornimu patru. Timto cvicenim se aktivuji vSechny svaly
zapojené do polykani. Gumovych krouzkt 1ze vyuzit i pti pomocném postaveni, kdy
se jazyk dobfe pfisavd jen jednou stranou. V tomto piipad¢ je umisténi krouzku
individudlni, nékterym klientdim vyhovuje umisténi na ochablejsi stranu jazyka,
kterou krouzek aktivuje, pro jiné klienty je vice pfinosné pfilozeni krouzku na
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1999).

Obr. 26 Prisavani jazyka se tFfemi gumovymi krouzky (Kittel, 1999, s. 85)

Po nacviku sani pfichazi na fadu konecné cviceni polykani. Opét bude
vychazeno z knih od Kittel a Gangale, protoze zde je problematika zpracovana velmi
dobfe.

Mezi cviceni k rozvoji formovani jazyka patii vytvareni Zlabku z jazyku

spatli. Klient se pokousi ve stiedové ose jazyka piejizdét Spatli smérem doli
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a vytvorit tak na svém jazyku ryhu, poté se pokousi ohnout okraje jazyka, zdvihnout
hrot jazyka apfitom vyfukovat vzduch. Vysledkem snazeni by mél byt jazyk
formovany do misticky. Pro nacvik polykani se muaze vyuzit i stimulace jazyka
hlaskou K. Cvik zacina Siroce otevienymi usty, klientovu celist Ize stabilizovat
gumovym kousacim klinem 0 Sifce dvou prsti. Klient opakuje ,,KKkkkkk®, cozZ jej
vede ke stimulaci vnimani na mékkém patie a ke zdvihu jazyka pro nacvik polykani.
Dalsim cvi¢enim je presun lékoricové tyCinky. Lékoticova tyCinka se vlozi 3 az 5
centimetr hluboko do klientovy dutiny ustni a druhy konec ty¢inky pevné drzime.
Klientovi jsou davany slovni pokyny, kam ma v tstech 1€koficovou tyCinku umistit
(Gangale, 2004).

Kittel uvadi pro nacvik spravného polykéni cvi¢eni polykani slin se dvéma
(¢i tfemi) gumovymi krouzky. Krouzky jsou ideédlni pro moznost zpétné kontroly
a klient je na jazyku dobie vnima. Pocet krouzkl pii nacviku je ovlivnén vekem.
Prace s gumovymi krouzky je shodnd se cviCenimi zminénymi vySe, tedy prvni
krouzek je pritisknut ke kraji alveolu, poté jsou zuby skousnuty, rty Siroce otevieny,
druhy a tfeti krouzek jsou pfisaty na patro a nasleduje polknuti. U nacviku je nutné
ohlidat spravné skousnuti zubli v priibéhu polykani a cvi¢eni musi byt provadéno
peciveé a intenzivné (Kittel, 1999).

Po tomto cviceni pfichazi nacvik spravného polykani se suchou pevnou
stravou, kdy se upeviiuje naucena oralni faze polykani (Kittel, 1999). Toto cviceni
uvadi i Gangale, avSak upozorfiuje, Ze polykani na sucho je cviéeni, pfi kterém musi
byt klient schopen udrZet hrot jazyka na alveolarnim vybézku piiblizné 30 sekund,
pokud je tohoto schopen, mtize piejit k polykani na sucho (Gangale, 2004). Klient se
zavienymi Usty rozkouSe pevnou stravu (suSenku, pecivo), utvoii na stfedni Casti
jazyka bolus, soucasné pfitlaci pfedni ¢ast jazyka na alveolarni vybézek a skousne
zuby, stiedni ¢ast jazyka prisaje na patro, zadni ¢ast pritlaci dolu a polkne (Kittel,
1999). Béhem cviceni musi byt jazyk stale na alveolarnim vybézku, mél by mit stale
seviené zuby a rty u sebe (Gangale, 2004). Pokud dochazi k spravnému zvykani, je
posilovano celé oralni svalstvo (Kittel, 1999).

Nécvik polykani tekutin je zahajen po jistém a spravném polykdni pevné

stravy. Ve chvili, kdy se do klientovych tst dostane dousek vody, jazyk se zacne
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zvedat ptimo kolmo k patru, soucasné jsou stisknuty zuby K sob¢, jazyk by mél
zadrzet vodu kontaktem okraje jazyka s alveoldrnimi okraji na patie, v této chvili
jsou rty jeste otevieny. U klientli u nichz je problém tekutinu udrzet v ustech se dale
pokracuje v nacviku sani a polykani pevné stravy (Kittel, 1999).

Automatizace polykdni je provadéna polykanim tekutin s otevienymi usty,
testuje se tak spravna funkce jazyka pfi polykani, cviceni za¢ind pouze malymi
dousky, dle Kittel by tato faze cviceni méla trvat dva az tfi tydny. Pokud se polykani
s otevienymi usty dafi, nasleduje polykani, kdy jsou rty p¥i kazdém polknuti
v kontaktu. Pti tomto polykani by nemélo byt na rtech viditelné zadné napéti. Pokud
je v8e v poradku, piechazi se k plynulému polykani tekutin ze sklenice (Kittel,
1999).

Dulezitd je automatizace spravného polykéni, upeviiovani se provadi
v pribé¢hu kazdodenniho stravovani, vtomto obdobi je vyuzivana vizualizace
v malém zrcadle, zpoc¢atku navykani je ptinosné i polykani s otevienymi usty, kdy
nedochazi ke kompenzaci pohybu potiebného k podtlaku rty ajazyk tedy pracuje
samostatng, zaroven klient ma nad pohyby v dutin¢ ustni kontrolu. Po
zautomatizovani spravného polykani jiz klient polyka se zavienymi rty. Op¢t by pii
pozorovani zvnéjSku neméla byt patrnd spoluticast rtii ani obli¢ejového svalstva, pii

spravném polykani lze vidét pouze praci hrtanu (Kittel, 1999).
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PRAKTICKA CAST PRACE
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6 Empirického Setieni

6.1 Uvod

V praktické ¢asti diplomové prace bude aplikovan kvantitativni vyzkum,
realizovany pomoci ankety. Cilem vyzkumu je shromézdit podklady pro zhodnoceni
symptomatickych poruch fe¢i u osob se svalovou dystrofii, predev§sim u Duchennovy
svalové dystrofie.

Vyzkum bude zaméfen na konkrétni symptomatické poruchy fe¢i u osob se
svalovou dystrofii, tedy na opozdény vyvoj teci, dysartrii, respiracni a hlasové
problémy, dysfagii a logopedickou péci.

Od srpna 2016 byl piipravovan projekt vyzkumu, seznameni se s literaturou
a zpracovana teoretickd vychodiska prace. V pribéhu mésice unora a zacatkem
bfezna 2017 byl vyzkum realizovan a shromazdény informace od respondenti
a Vv nasledujicim mé&sici byly zpracovany ziskané tidaje. Prakticka cast prace byla
dokoncena zacatkem dubna 2017. Zjisténi faktli o symptomatickych poruchach feci
pifimo od respondentli, ktefi trpi svalovou dystrofii, bylo povazovano za dilezité

a nezbytné nejen pro doplnéni této diplomové prace.

6.2 Vyzkumny problém

Ve vyzkumu mélo byt zjisténo, jaké jsou skute¢né, nejcetnéjsi symptomatické
poruchy fe€i u jedinch se svalovou dystrofii, jaké poruchy feci spatfuji ve svém
péci.

Ve vyzkumu byly formulovany nasledujici otazky:

e Kdy zacali respondenti mluvit, tvofit jednoduché véty?

e Me¢li ¢i maji potize s vyslovovanim nékterych hlasek (1, 1, T, s, z, c...)?
e Vsimli si nékdy respondenti, ze by jejich tsta byla pfi feci ,,neobratna*?

e Musi kontrolované zpomalovat své tempo pii mluveni?
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e  Mjji potize s polykanim tekutin, pevné stravy ¢i slin?

e Nastaly u nich nékdy problémy s dychanim (kratké nadechy, ¢asté probouzeni
se v noci...)?

e Byli nékdy v péci logopeda?

e Navstévuji nyni logopedickou péci?

e Uyvitali by nyni péci logopeda?

e S jakym nevétsim problémem by jim mohl logoped pomoci?

6.3 Hlavni cil a diléi cile

V praktické casti prace byl stanoven hlavni cil shromazdit podklady pro
zhodnoceni symptomatickych poruch fe¢i u osob se svalovou dystrofii, pfedev§im
u Duchennovy svalové dystrofie.

Jako dil¢i cile byly stanoveny:

e Zjistit, zda se u respondentli vyskytl ¢i vyskytuje opozdény vyvoj feci.

e Zjistit, zda mé&li ¢i maji potize s vyslovovanim nékterych hlasek.

e Zjistit, zda respondenti vnimali ¢i vnimaji svoje Usta jako neobrana.

e Zjistit, zda musi diky svym problémim zpomalovat své tempo feci pfi
mluveni.

e Zjistit, zda méli ¢i maji problémy s porozuménim slozité&j$im pokynt.

e Zjistit, zda maji potize s polykanim tekutin, pevné stravy ¢i slin.

e Zjistit, zda u respondentil nastaly problémy s dychanim.

o Zjistit, zda nekdy vyuzili péci logopeda.

e Zjistit, zda respondenti nav§tévuji aktualné€ logopedickou péci.

e Zjistit, zda by respondent uvital péci logopeda.

e Zjistit, jaky problém vnimaji jako nejvétsi, s kterym by jim mohl logoped

pomoci.
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6.4 Vyzkumné premisy

e Piedpokladdme, Ze u 45 % respondenti se vyskytne opozdény vyvoj feci,
protoze Essex a Ropper ve své studii uvedli, ze u 40 % chlapcii se vyskytl
opozdény vyvoj fteCi jeste¢ pred tim, nez jim byla diagnostikovana
Duchennova svalova dystrofie (Henriksen, 2013).

e Predpokladame, ze 30 % respondenti mélo ¢i ma potize s vyslovovanim
nékterych hlasek, mozné uvazovat o dyslalii ¢i dysartrii. Love a Webb
uvadéji, ze pokud se vyskytne dysartrie u osob se svalovou dystrofii, pak se
jedné o naruSeni nékolika fonému (Love, Webb, 2009).

e Predpokladame, Ze 30 % respondentli vnimali ¢i vnimaji svoje usta jako
neobrand. Neobratnost ust mize vychdzet ze svalové slabosti i z mozné
dysartrie. U jedincli je mozné pozorovat naruSeni funk¢nosti fecovych svali
i artikula¢ni problémy pti dysartrii (Love, Webb, 2009).

e Predpokladame, Ze vétSina respondenttt musi zpomalovat své tempo feci pii
mluveni vzhledem Kk respira¢nim ¢i artikula¢nim problémutim.

e Predpokladame, ze 20 % respondentti mélo ¢i ma problémy s porozuménim
tézkostmi pii vyjadfovani svych myslenek ¢i rychlym vyjadfenim na pokyn
druhych (Henriksen, 2013).

e Predpokladame, Ze 40 % respondentli mé potize s polykanim tekutin, pevné
stravy Ci slin, tedy dysfagii. Pokud by respondenti byli star§iho v€kového
slozeni, pfedpokladem by byla vyS§i mira dysfagie, protoze potize
s polykanim nartstaji u osob se svalovou dystrofii s pfibyvajicim vékem
(Hedge, Ankala, 2012).

e Piedpokladame, ze u vétSiny respondentt nastaly problémy s dychanim,
protoze osoby se svalovou dystrofii Casto trpi respiracni insuficienci, ktera
dychacich svali konkrétni svalovou dystrofii. Naptiklad u Duchennovy
muskuldrni dystrofie se respira¢ni nedostatecnost vyvine prakticky u vSech

osob postizenych touto nemoci a U vice nez 70 % z nich jsou respira¢ni

70



problémy pfi¢inou Umrti. U Beckerovy svalové dystrofie se problémy
s dychanim v détstvi vétSinou neobjevuji, ovsem respiracni selhani je typické
U osob, které prekroci vek triceti let (Simonds, 2002)

e Piedpokladame, ze 30 % respondentii nékdy vyuzilo péce logopeda. Toto
procentualni zastoupeni predpokladame vzhledem k vyznamnym feCovym
porucham, které se u jedinct se svalovou dystrofii objevuji.

e Piedpokladame, Ze 15 % respondentl aktudlné navstévuje logopedickou péci.

e Piedpokladame, ze 30 % respondent by péci logopeda uvitalo vzhledem ke
svym logopedickym problémim.

e Piedpokladame, Ze nejvétsim problémem, ktery osoby se svalovou dystrofii

vnimaji, je dysfagie

6.5 Operacionalizace

O ¢C

Pojem ,,vétsina respondenti” se rozumi vice nez 50 % respondentd. Informace,
které se tykaji pojmt pouzitych ve vyzkumnych premisach, byly obsazeny i v
teoretické Casti absolventské prace. Stanovené vyzkumné premisy byly ovétovany
nasledujicim zptisobem:

Vyzkumna premisa €. 1 - ,,Pfedpokladame, ze u 45 % respondent se vyskytl
opozdény vyvoj fe€i.” Premisu jsme ovefovali otdzkou: ,,Kdy jste zacal/a mluvit,
tvofit jednoduché véty?* Vybér odpovedi byl z moznosti: ,,Pfed 2. rokem zivota.*,
,Pred 3. rokem.”, ,,Pfed 4. rokem.“, ,,P0 4. roce.“ a,Nevim.“. K potvrzeni doslo
tehdy, kdyz 45 % respondentd odpovédélo ,,Pied 3. rokem.”, ,,Pfed 4. rokem.* a ,,Po
4. roce.*.

Vyzkumna premisa ¢. 2 - , Pfedpokladame, Ze 30 % respondenti mélo ¢i mé potize
s vyslovovanim nékterych hlasek®. Premisu jsme ovétovali otazkou: ,,Mél/a jste €i
mate potize s vyslovovanim nékterych hlasek (1, r, ¥, s, z, c...)?* Vybér byl z
moznosti ,,Ano., ,,Ne.“, , ,Nevim.“. K potvrzeni doslo tehdy, kdyz 30 % respondentii
odpovédéla ,,Ano.*.

Vyzkumna premisa €. 3 - ,,Pfedpokladame, ze 30 % respondentii vnimalo ¢i vnima

svoje usta jako neobrand.” Premisu jsme ovétovali otazkou: ,,VSiml/a jste si nekdy,

71



ze by vaSe usta byla pfi fei ,,neobratna? Vybér odpovédi byl z moznosti: ,,Ano,
stava se mi to celkem Casto a ma fe¢ neni pfili§ srozumitelnd®, ,,Ano, obcas*“ a ,,Ne,
nezaznamenal/a jsem nic takového”. K potvrzeni doSlo tehdy, kdyz 30 %
respondentli odpovédéla ,,Ano, stavd se mi to celkem Casto a ma fe¢ neni pfilis
srozumitelna“ a ,,Ano, obcas*.

Vyzkumna premisa ¢. 4 — ,Predpoklddame, Ze vétSina respondenti musi
zpomalovat své tempo feci pii mluveni.“ Premisu jsme ovéiovali otazkou: ,,Musite
kontrolovan¢ zpomalovat své tempo pii mluveni?* Vybér byl z moznosti: ,,An0.%,
»Ne.“. Vyzkumna premisa byla splnéna, pokud vétSina respondentli odpovédéla
,,ANno.“.

Vyzkumna premisa €. 5 - ,Pfedpokladdme, Ze 20 % respondenti mélo ¢i ma
problémy s porozuménim slozitéj§im pokynim.* Premisu jsme ovétovali otdzkou:
»Mate potize s porozuménim slozitéj$im pokynim?“ Vybér byl z moznosti: ,,Ano.*,
»Ne, ale v détstvi jsem mival.“ a ,Ne.“. K potvrzeni doslo tehdy, kdyz 20 %
respondentti odpovédela ,,Ano.“ ¢i ,,Ne, ale v détstvi jsem mival.*.

Vyzkumna premisa €. 6 - ,Predpoklddame, Zze 40 % respondentii ma potize s
polykdnim tekutin, pevné stravy ¢i slin.“ Premisu jsme ovéfovali otazkou: ,,Mate
potize s polykanim tekutin, pevné stravy ¢i slin? Vybér moznych odpovédi: ,,Ano,
velmi casto.”, ,,Obcas.“ a ,,Ne, nikdy jsem potiZze s polykdnim nezaznamenal/a.
Vyzkumna premisa byla potvrzena, pokud 40 % respondentd zvolila odpovédi ,,Ano,
velmi ¢asto.” a ,,Obcas..

Vyzkumna premisa ¢. 7 - ,Predpoklddame, ze u vétSiny respondentd nastaly
problémy s dychanim.” Premisu jsme ovéfovali otdzkou: ,,Nastaly u Vas nékdy
problémy s dychanim (kratké nadechy, Casté probouzeni se v noci...)?*. Vybér byl
Z moznosti: ,,Ano, uzivdm ventilaéni podporu.”, ,,Obcas, avSak zvladam je bez
vétsich obtizi a bez ventila¢ni podpory.* a ,,Ne.“. Vyzkumna premisa byla potvrzena,
pokud vétSina respondentli odpovédéla ,,Ano, uzivdm ventilaéni podporu.© ¢i
,»Obcas, avSak zvladam je bez vétSich obtizi a bez ventila¢ni podpory.*.

Vyzkumna premisa ¢. 8 - ,,Pfedpokladame, ze 30 % respondentd nékdy vyuzilo

péci logopeda.“ Premisu jsme ovétovali otdzkou: ,,Byl/a jste v nékdy logopedické
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péci?“. Vybér byl z moznych odpovédi: ,,Ano., ,,Ne.“, ,,Nevim.“. K potvrzeni doslo
tehdy, kdyz 30 % respondentii odpovédéla ,,Ano.*.

Vyzkumna premisa ¢ 9 - ,Pfedpokladdme, Ze 15 % respondentii aktudlné
navstévuje logopedickou péci.“ Premisu jsme ovéiovali otazkou: ,,Navstévujete nyni
logopedickou péci?. Vybér byl z moznosti: ,,Ano.“, ,,Ne.“. Vyzkumna premisa byla
splnéna, pokud 15 % respondentii odpovédéla ,,Ano.*.

Vyzkumna premisa €. 10 - ,,Pfedpokladame, Ze 30 % respondentl by péci logopeda
uvitalo.”. Premisu jsme ovétovali otdzkou: ,,Uvital/a byste nyni péci logopeda?.
Vybér byl z moznosti: ,,Ano.“, ,Ne.“. Vyzkumna premisa byla potvrzena, pokud
30 % respondenti odpovédéla ,,Ano®.

Vyzkumna premisa €. 11 — ,,Pfedpokladame, Ze nejvétSim problémem, ktery osoby
se svalovou dystrofii vnimaji, je dysfagie.” Premisu jsme ovéfovali otazkou: S jakym
neveétsim problémem by Vam mohl logoped pomoci?“. Odpoveéd byla oteviena. K
potvrzeni vyzkumné premisy dosSlo tehdy, kdyz vétSina respondentii odpovédéla

»Dysfagie.“.
6.6 Organizace vyzkumu

Kvantitativni vyzkum se zabyval shromazdénim podkladi pro zhodnoceni
symptomatickych poruch fedi u osob se svalovou dystrofii. Setfeni bylo provadéno
formou ankety (Reichel, 2009). Vyzkum byl realizovan autorkou prace na vlastni
naklady (jednalo se o piedepsané formulafe, kam byly vypliovany odpovédi
respondentu ¢i je respondenti vypliiovali sami). Anketa byla provadéna ve spolupraci
s organizacemi, které sdruzuji osoby se svalovou dystrofii. Tyto organizace byly
osloveny v Australii, ve Spojenych statech americkych, Kanad¢, Velké Britanii,
Slovensku a dalsich zemich po celém svété. V Ceské republice byla navizana
spolupréace s organizaci PARENT PROJECT, kterd sdruzuje osoby s Duchennovou
a Beckerovou svalovou dystrofii.

Vyzkum byl dokoncen v dubnu 2017 a trval ptiblizné¢ 7 mésicli, do ¢asového
planu byla zapoctena teoreticka ptiprava, sbér dat formou ankety, zpracovani
ziskanych dat a jejich vyhodnoceni. Pfi realizaci vyzkumu byly osloveny osoby trpici

svalovou dystrofii (v pfipad¢ déti mohl byt dotaznik vypliiovan rodici). Na zacatku
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vyzkumu bylo predpokladano, Ze anketa bude vyplnéna 60 respondenty, ovSem
béhem vyzkumu se pocet respondenti zvysil, pfedevS§im spolupraci s organizacemi
Z celého svéta. Kone¢ny pocet respondenti ke dni 1.4.2017 byl 124. Vsechny
odpovédi respondentl byly zaznaeny do 124 predepsanych formulaii, které byly
ulozeny do oznacenych desek a uschovany k nahlédnuti ¢tenartiim diplomové prace v

piipadé jejich zajmu.
6.7 Interpretace

V obdobi od 20. 8. 2016 az do 10. 3. 2017 byl pfipravovan projekt vyzkumu,
seznameni s literaturou a teoretickymi vychodisky prace. Poté¢ byl do 1. 4. 2017
realizovan vyzkum. Konkrétné byl sbér dat provadén tak, ze byly oslovovany
organizace sdruzujici osoby se svalovou dystrofii po celém svété s prosbou
0 zprostiedkovani kontaktu ¢i vyplnéni ankety. Respondenti byli osoby se svalovou
dystrofii, ale jinak byl vybér respondentti zalozen na principu nahodnosti (Reichel,
2009).

Tazanym byly predkladany predem sestavené anketni otazky, které mély vice
priblizit mozné symptomatické poruchy fteci, které byly u osob se svalovymi
dystrofiemi piedpokladany. Jesté nez byl zapocat oficialni sbér dat, byla anketa
vyzkouSena na malém vzorku respondentl, cilem bylo zjistit, zda jsou otdzky
i odpovédi vhodné a srozumitelné formulovany, byly odstranény drobné nedostatky
a nejasnosti, které by pozdé¢ji mohly negativné ovlivnit vyzkum.

Cilem vyzkumu bylo zhodnotit symptomatické poruchy fec¢i u o0sob se
svalovou dystrofii, pfedev§im U osob s Duchennovou svalovou dystrofii, a ovéfit
predpokladané symptomatické poruchy feci u téchto osob. Mezi potize, na které byla
ve vyzkumu zaméfovana pozornost, pattil opozdény vyvoj feci, dysartrie, respiracni
problémy a dysfagie. VSechny otdzky vyzkumu byly uzaviené s vybérem jedné
odpovédi, pouze posledni otdzka byla oteviena a vybizela k moznosti vlastni tvorby
odpovédi. Vzor anketniho formuléfe je k nahlédnuti v ptiloze €. 3.

Pro zajimavost byl vyzkum doplnén tfemi kratkymi rozhovory s respondenty,

tyto rozhovory vychazely z ankety.
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Vysledky Setfeni jsou piredlozeny v pirehledné formé, jsou zobrazeny
Vv piislusnych grafech.
Vyzkumny vzorek se skladal ze 124 respondentt, kteti trpi svalovou dystrofii.

Rozd¢leni respondentti dle svalovych dystrofii je patrné z grafu €. 1.

Graf 1 Charakteristika respondenti z hlediska typu svalové dystrofie
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0% 13%

Z grafu vyplyva, Ze nejvétsi zastoupeni respondentll je v kategorii Duchennova
svalova dystrofie (40 % z celkového mnozstvi respondentil), coz bylo o¢ekavano
vzhledem k ¢etnosti Duchennovy svalové dystrofie v populaci. Do této kategorie
spada 50 respondentl. Druha kategorie Pletencovych svalovych dystrofii ¢itad 38
respondentt, tfeti nejpocetnéjsi byla kategorie Beckerovych svalovych dystrofii s 16
respondenty a s 6 respondenty ¢tvrta kategorie Facioskapulohumeralnich dystrofii.
Do téchto kategorii se nezatradilo 14 respondenti, ktefi byli postizeni také svalovou
dystrofii, ovSem jiného typu, naptiklad Merosin deficitni kongenitalni dystrofie,
Myotonicka dystrofie, Kongenitalni typ svalové dystrofie.

Respondenti byli dotazovani ve vyzkumu na veék, coz lze vycist z grafu €. 2.
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Graf 2 Charakteristika respondenti se svalovou dystrofii dle véku
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Dle grafu je vidét, ze skoro polovina respondentti patfila do kategorie 31 a vice let.
Ovsem vyzkum byl zaméfen na 0soby s Duchennovou svalovou dystrofii, do této
kategorie spadd celkem 50 respondentd. Z tohoto diivodu bude charakterizovan
i tento vyzkumny vzorek dle v€ku. Rozdéleni kategorie Duchennovy svalové
dystrofie je uveden v grafu ¢. 3.

Graf 3 Charakteristika respondenti Duchennovy svalové dystrofie dle véku
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Z nasledujiciho grafu vyplyva, Zze 44 % respondentd s Duchennovou svalovou

dystrofii spada do véku 0 — 10 let a rovnéz kategorie 11 — 20 let zastupuje 44 %.
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Pouze 12 % respondentt pattilo v dobé vyzkumu do kategorie 21 — 30 let. Je to
zpusobeno piedevsim tim, Ze osoby s Duchennovou svalovou dystrofii se nedozivaji
vysokého véku a vétSina nemocnych umird na dechovou nedostatec¢nost kolem 25.
roku zivota (Bednatik, 2004).

Otazka ¢. 1: Kdy jste zacal/a mluvit, tvorit jednoduché véty?

Tato otazka byla zaméfena na mozny opozdény vyvoj fe¢i u 0sob se svalovou
dystrofii. Vyzkumné premisa znéla: ,,Je predpokladano, ze u 45 % respondentil se
vyskytl opozdény vyvoj feci. Vybér odpovédi byl z moznosti: ,,Pfed 2. rokem
zivota.”, ,Pfed 3. rokem.”, ,,Pfed 4. rokem.“, ,,Po 4. roce.”“ a ,Nevim.“. Tato
vyzkumna premisa byla ovéfena pomoci analyzy formulaii ziskanych od

respondentl. Vysledky této anketni otazky lze vycist z grafu €. 4.

Graf 4 Vyvoj ie¢i u respondentii se svalovou dystrofii
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Na tuto otazku odpovédéli vSichni respondenti. Jak je patrné z grafu €. 4, opozdény
vyvoj fe€i nastal pouze u 14 % dotdzanych, kteti odpovédéli, Zze zacali mluvit ¢i
tvotit jednoduché véty az po 3. roce zivota. Celych 52 % respondentti uvedlo, Ze
zacalo mluvit jiz pted 2. rokem a 16 % pied 3. rokem svého zivota. 11 % dotazanych
na tuto otazku neznalo odpoveéd’. Vyzkumna premisa tedy nebyla potvrzena.
Odpovédi osob s Duchennovou svalovou dystrofii byly zahrnuty také v grafu

¢. 4, ale jejich odpovédi byly zaznamenany 1 samostatné v grafu €. 5.
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Graf 5 Vyvoj Feli u respondenti s Duchennovou svalovou dystrofii

4%

M Pfed 2.rokem Zivota

40% . ..
M Pfed 3.rokem Zivota

16% O Pfed 4.rokem Zivota
M Po 4.roce Zivota

H Nevim

28%

Z grafu je patrné, Ze 40 % tazanych se svalovou dystrofii zaalo mluvit jesté pred
druhym rokem Zivota a dalSich 28 % respondentti zacalo mluvit pted tfetim rokem
zivota. Opozdény vyvoj feéi je patrny u 28 % dotazovanych, protoze ti v anketé
uvedli, ze zacali mluvit az pred ¢tvrtym rokem Zivota ¢i dokonce po ném. Celkem
4 % respondentil na tuto otdzku nevédélo odpovéd’. Je tedy ziejmé, ze piiblizné
¢tvrtina respondentii méla pozdni nastup feci. Kdyz porovname vysledky u osob se
svalovou dystrofii obecné a u osob s Duchennovou svalovou dystrofii vyplyva
z nich, Ze osoby s Duchennovou dystrofii maji vétsi problémy s pozdnim vyvojem
fe¢i, nez osoby s jinym typem svalovych dystrofii.

Ve vyzkumu byla také otazka zamétfena na dyslalii ¢i dysartrii u osob se
svalovou dystrofii. Této oblasti se tykala nasledujici otazka.

Otazka ¢€. 2: Mél/a jste ¢i mate potiZe s vyslovovanim nékterych hlasek (1,
r,t,s,z,c...)?

Tato otazka byla rovnéz predlozena 124 respondentiim se svalovou dystrofii
amela zjistit mozné problémy s vyslovnosti hlasek, které by mohly poukazovat na
moznou dyslalii ¢i dysartrii. Vyzkumna premisa znéla: ,,Je predpokladano, ze 30 %
respondentll mélo ¢i mé potize s vyslovovanim nékterych hlasek®. Respondenti opét
vybirali z predem pfipravenych odpovédi ,,Ano., ,,Ne.“, ,,Nevim.*“. Vysledky této

vyzkumné ¢asti jsou k nahlédnuti pfilozeny v grafu €. 6.
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Graf 6 Problémy s vyslovnosti hlasek u respondenti se svalovou dystrofii
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Jak je z grafu zfejmé, problémy s vyslovovanim hlasek ve svém projevu spatfovalo
v détstvi ¢i v soucasnosti celych 48 % dotazanych, tedy zhruba polovina dotazanych.
Ovsem 47 9% respondent uvedlo, ze zadné problémy s vyslovovanim hlasek
nezaznamendva a 5% dotdzanych na otdzku nedokézalo odpovédét. Je tedy ziejmé,
ze velka Cast dotazanych ma problémy s vyslovnosti. Vyzkumna premisa byla tedy
potvrzena, procentudlni zastoupeni respondentii s problémy pii vyslovovani hlasek
bylo o celych 18 % vyssi, nez bylo piedpokladano.

| vtéto otazce byly pii analyze vysledki jesté zvlasté vyjmuty osoby
s Duchennovou svalovou dystrofii. Vysledky této skupiny respondentti jsou patrny

z nasledujiciho grafu €. 7.
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Graf 7 Problémy s vyslovnosti hlasek u respondenti s Duchennovou svalovou dystrofii
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Z grafu vyplyva, ze celych 80 % respondenti s Duchennovou svalovou dystrofii
spatfuje ve své feCi problémy s vyslovovanim nékterych hlasek. Takto velké
procentudlni zastoupeni nebylo ptedpokladano. Opét je z grafi 4 a 5 ziejmé, ze
problémy s vyslovovanim hlasek jsou u respondenti s Duchennovou svalovou
dystrofii cetnéjSi, ovSem opét se tento vysledek dal pifedpokladat, protoze
Duchennova svalova dystrofie je nejtézsi formou svalovych dystrofii.

Dalsi vyzkumna otazka se zamétovala rovnéz na oblast mozné dysartrie ¢i
ochablého orofacidlniho svalstva.

Otazka ¢. 3: VSiml/a jste si nékdy, Ze by vaSe usta byla pri Feci
,heobratna?

Jak jiz bylo feceno, bylo spatfovano jako zajimavé zjistit, zda maji osoby se
svalovou dystrofii problémy i tohoto razu. Vyzkumna premisa znéla: ,Je
ptedpokladano, Ze 30 % respondentii vnimalo ¢i vnima svoje usta jako neobratnd.*
Respondenti opét vybirali jednu z predem vytvorenych odpovédi, které znély: ,,Ano,

stava se mi to celkem ¢asto a ma fe¢ neni pfili§ srozumitelna®, ,,Ano, obcas* a ,,Ne,

nezaznamenal/a jsem nic takového*. Odpovédi respondenti jsou patrné z grafu €. 8.
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Graf 8 Problémy s "neobratnymi' usty p¥i Fe¢i u respondenti se svalovou dystrofii
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Jak je z grafu ziejmé, 16 % dotazanych se domniva, Ze se jim Casto stava, ze by
jejich fe¢ byla neobratna a nesrozumitelna, dalSich 31 % dotazanych uvedlo, Ze se
jim jejich fe¢ zdd neobratna pouze obcas. Zbylych 53 % tyto problémy vibec
nezaznamenava. Je tedy patrné, Ze 47 % respondentll obas ma problémy
S neobratnosti svych mluvidel. Vyzkumna premisa tedy byla opé&t potvrzena,
dokonce byl ptedpokladany odhad piekroc¢en o 17 %.

Opét i u této vyzkumné otazky budou nyni z grafu vyélenény kategorie osob

s Duchennovou svalovou dystrofii do samostatného grafu ¢. 9.
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Graf 9 Problémy s "neobratnymi" usty p¥i Feéi u respondenti s Duchennovou svalovou

dystrofii
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Toto jsou graficky zaznamenané odpovédi na otdzku ¢. 3 respondentii
s Duchennovou svalovou dystrofii. Jak je z grafu ziejmé, 44 % o0sob nezaznamenalo
zadny problém s obratnosti svych ust, ovSem 20 % dotazanych uvedlo, ze jim tento
problém cini obtiZe celkem Casto a 36% se jiz s podobnou situaci setkalo. Vyzkumu
se zucastnilo celkem 50 respondentti s Duchennovou svalovou dystrofii, z toho 44 %
dotazanych patii do vékové kategorie 0 - 10 let, z toho vyplyva, ze v tomto véku se
napiiklad problémy tohoto razu jesté nevyskytuji.

Nasledujici anketni otazka se zaméfila na nutnost zpomalovani tempa feci pti
mluveni.

Otazka ¢. 4: Musite kontrolované zpomalovat své tempo pii mluveni?

Tato anketni otdzka mela zaznamenat, zda osoby se svalovou dystrofii maji
takové problémy s feci, ze musi kontrolovatelné¢ zpomalovat své tempo pii mluveni.
Vyzkumnd premisa znéla: ,Je predpokladiano, ze vétSina respondentd musi
zpomalovat své tempo fe€i pii mluveni.“ Vybér byl z moznosti: ,,Ano.“, ,Ne.“.

Odpovédi respondentti byly opét zaznamenany v grafu ¢. 10.
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Graf 10 Nutnost kontrolovaného zpomalovani Feci u respondenti se svalovou dystrofii
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Z tohoto jednoduchého grafu je patrné, Ze kontrolovatelné musi zpomalovat fe¢
pouze 35 % respondentti, ostatnich 65 % dotdzanych zpomalovat fe¢ ve svém
mluveném projevu nemusi. Vyzkumnd premisa nebyla naplnéna, protoze
predpokladala, Ze vétSina respondentl bude nucena kontrolované zpomalovat svoji
fe¢, ovSem opét je nutné konstatovat, Ze pokud by byl vzorek respondentli sloZen
pievazné z 0sob s Duchennovou svalovou dystrofii, kteti by spadali do vyssi vékové
kategorie, tak by zfejmé vyzkumna premisa potvrzena byla.

Pfi vyjmuti vzorkli odpovédi na tuto otazku respondenti s Duchennovou

svalovou dystrofii je i ¢etnost kladnych odpovédi na nutnost zpomalovt své tempo

pfi mluveni vyssi, coz znaci graf €. 11.
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Graf 11Nutnost kontrolovatelného zpomalovani tempa p¥i mluveni u respondenti S

Duchennovou svalovou dystrofii
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Pii zaméteni otazky pouze na respondenty s Duchennovou svalovou dystrofii je
patrné, ze 40 % téchto dotazanych musi zpomalovat své tempo pii mluveni a zbylych
56 % s timto problémem nesetkalo. Vyzkumu se celkem zucastnilo 50 respondent
Z Duchennovou svalovou dystrofii, 44 % z nich spadalo do vékové kategorie 0 — 10
let, kdyby byla vétSina respondentl z kategorii vyssich, vysledny graf by zaznamenal
vice kladnych odpovédi na nutnost zpomalovani fe¢i pfi mluveni.

Dalsi anketni otazka se zabyvala problémy S porozuménim u osob se
svalovou dystrofii.

Otazka €. 5: Mate potiZe s porozuménim sloZitéjSim pokynim?

Jak jiz bylo feceno, tato vyzkumna otdzka meéla osvétlit, zda osoby se
svalovou dystrofii maji problémy s porozuménim slozitéj$im pokynim, tedy
problémy naptiklad s Wernickeho centrem porozuméni feci. Vyzkumna premisa
znéla: ,,Je predpokladano, ze 20 % respondenti mélo ¢i ma problémy s porozuménim
odpovédi: ,,Ano.“, ,Ne, ale v détstvi jsem mival.“ a ,,Ne.”“. Odpovédi respondenti se

svalovou dystrofii jsou zaznamenany v grafu ¢. 12.
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pokyniim nezaznamenalo diive ani v soucasnosti, jedna se tedy o 63 % respondentt.
Problémy s touto oblasti uvedlo 29 % respondentt a potize v détstvi zaznamenalo
8% dotazanych. Tedy celkem 37 % respondentl se setkalo s problémy
s porozuménim. Vyzkumna premisa predpokladala, Ze 20 % dotazanych mélo ¢i ma
tyto potize, tedy odhad byl piekrocen o 17 %.

| vtéto otdzce byla zaméfena pozornost pouze na respondenty s nejtézsi formou
svalové dystrofie, tedy Duchennovou svalovou dystrofii. Odpovédi téchto

respondentl byly zaznamenany v grafu €. 13.
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Z grafu je patrné, ze pii vyjmuti vysledkd respondentt s Duchennovou svalovou
dystrofii je zde velky nartist problémi s porozuménim. Ve vyzkumné otdzce uvedlo
60 % respondentli, ze v soucasnosti maji problémy s porozuménim a 16 %
dotazanych mélo tyto potize v détstvi. Pouze 24 % respondentii se s timto
problémem nesetkalo. Problémy s porozuménim v soucasnosti ¢i minulosti tedy
potvrdilo celkem 38 respondentti z 50 dotazanych.

Pokud porovname respondenty se svalovou dystrofii obecné a respondenty
s Duchennovou svalovou dystrofii, je zfejmé, ze dotazani s Duchennovou svalovou
dystrofii maji vétsi problémy s oblasti porozuméni.

Dalsi vyzkumna otdzka byla zaméfena na potize s polykanim.

Otazka ¢. 6: Mate potiZe s polykanim tekutin, pevné stravy ¢i slin?

Jak jiz bylo uvedeno v teoretické Casti prace, u osob se svalovou dystrofii se
muze vyskytnout i dysfagie. Proto i jedna anketni otdzka byla zaméfena na tuto
oblast a méla zjistit, v jaké mife se u respondentli se svalovou dystrofii vyskytuji
problémy s polykdnim tekutin, slin ¢i pevné stravy. Vyzkumné premisa znéla: ,Je
predpokladano, ze 40 % respondentti ma potize s polykanim tekutin, pevné stravy ¢i

slin.* Respondenti méli na vybér z odpovédi: ,,Ano, velmi Casto.”, ,,Obcas.* a ,,Ne,
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nikdy jsem potize s polykanim nezaznamenal/a.” Odpovédi respondentti se svalovou
dystrofii byly zaznamenény v grafu ¢. 14.

Graf 14 Potize s polykanim u respondenti se svalovou dystrofii
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Z grafu vyplyva, ze 6 % dotazanych mé problémy s polykanim, které je trapi velmi
Casto a dalsich 37 % zaznamenalo obcasné problémy s polykanim. Celkem se jedna
0 54 respondentli, ktefi takto odpovédéli, tedy o 43 % respondentl. Vyzkumna
premisa tedy byla potvrzena, pouze odhad byl ptedkrocen o 3 %.

Opét i vtéto vyzkumné otazce byl vzorek respondentt s Duchennovou

svalovou dystrofii vyiat a zpracovan v samostatném grafu €. 15.
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Graf 15 Problémy s polykanim u respondentii s Duchennovou svalovou dystrofii
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Jak je ztejmé, 8 % dotazanych s Duchennovou svalovou dystrofii ma casté problémy
S polykénim a 36 % respondent ma tyto problémy rovnéz, ale pouze obcasné. Tedy
S problémy tohoto razu se jiz setkalo 44 % respondentd. Nikdy tyto obtize
nezaznamenalo celych 56 9% dotdzanych. V tomto pfipadé se respondenti
S Duchennovou svalovou dystrofii néjak nevymykaji vysledkiim, které byly
zaznamenany u 124 respondentii s riznymi typy svalovych dystrofii. Da se
konstatovat, Ze u osob se svalovou dystrofii se vyskytuji obcasné obtize s polykanim.

Dalsi otazka byla zamétena na respiracni problémy.

Otazka €. 7: Nastaly u Vas nékdy problémy s dychanim (kratké nadechy,
¢asté probouzeni se v noci...)?

Tato anketni otdzka opét vychazela z teoretické casti prace, kde byla ¢ast
prace vénovana praveé respiratnim problémim, které osoby se svalovou dystrofii
postihuji a dokonce jsou 1 pfi¢inou jejich umrti. Vyzkumna premisa znéla: ,Je
predpokladano, ze u vétSiny respondenti nastaly problémy s dychanim.*
Respondenti opét vybirali z pfipravenych odpovédi: ,,Ano, uzivam ventilacni
podporu.®, ,,Obcas, avSak zvladam je bez vétSich obtiZi a bez ventilacni podpory.© a

»Ne.“. Odpovédi respondentil se svalovou dystrofii byly zaznamendny do grafu ¢. 16.
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Graf 16 Respirac¢ni problémy u respondenti se svalovou dystrofii
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Jak je z grafu zfejmé, osoby se svalovou dystrofii se s respira¢nimi problémy
opravdu setkavaji. Celkem 8 % respondenti ma respiracni problémy takového razu,
ze vyuzivaji ventilacni podpory a 40 % dotazanych uvedlo, Ze sice obcasné
respiraéni problémy ma, ale zvladaji je bez ventilacni podpory. Tedy celkem 48 %
respondentll se s problémy z této oblasti setkavaji. Bez respiracnich problémi je
52 % dotazanych, ovSem i tato skute¢nost by se zménila, pokud by byl vyzkumny
vzorek slozen ze starSich respondentl, protoze respiraéni problémy se objevuji
S pfibyvajicim v€kem. Vyzkumna premisa byla témét potvrzena, predpokladalo se,
ze vice nez 50 % osob se svalovou dystrofii ma respira¢ni problémy.

Opét z celkového vyzkumného vzorku respondenti se svalovou dystrofii byla
zamétfena pozornost samostatné na respondenty s Duchennovou svalovou dystrofii,

vysledky této skupiny jsou uvedeny v grafu €. 17.
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Graf 17 Respiraé¢ni problémy u osob s Duchennovou svalovou dystrofii
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Z grafu je zfejmé, Ze rovnéZz 8 % respondentl se svalovou dystrofii mé respiracni
problémy pii kterych jiz musi vyuzivat ventilacni podpory, 28 % dotazanych
respiraéni problémy ma, ovSem zvlada je bez vétSich obtizi a nevyuzivd zatim
ventilacni podpory. Tedy 36 % respondentii ma respiracni problémy. OvSem celych
64 % zatim respiracni problémy nezaznamenalo. OvSem, jak jiZ bylo nékolikrat
zminéno, 44 % respondentl je z vékové kategorie 0 — 10 let, tudiz se u nich jesté
respiraéni problémy nemusely objevit. Ale zvyzkumné otazky je patrno, Ze
respiracni problémy se u osob se svalovou dystrofii skutecné objevuji ve znac¢né
mife.

Dalsi anketni otazky jiz byly zaméfeny na logopedickou péci u respondentti
se svalovou dystrofii.

Otazka ¢. 8: Byl/a jste v nékdy logopedické péci?

Pro vyzkum bylo zajimavé zhodnotit, zda respondenti se svalovou dystrofii
byli ¢i jsou V logopedické péci. Vyzkumna premisa znéla: ,,Je predpokladano, ze
30 % respondenti nékdy vyuzilo péci logopeda.“ Respondenti se svalovou opét
vybirali z nabizenych odpovédi: ,,Ano., ,,Ne.“, ,,Nevim.“. Odpovédi na tuto anketni

otazku jsou zaznamenany v grafu €. 18.
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Graf 18 Vyuziti logopedické péce u respondentii se svalovou dystrofii
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Jak je z grafu patrné, 48 % respondenti jiz vyuzilo logopedickou péci béhem svého
zivota. PéC¢i logopeda zatim nevyuzilo 50 % respondentti a 2 % dotazovanych si
nejsou védoma, zda v détstvi logopedickou péc¢i navstévovalo ¢i ne. Vyzkumna
premisa byla ptekrocena, odhadovany piedpoklad byl, ze 30 % respondentl
navstévovalo logopedickou péci, dle ziskanych tdaji to bylo o celych 18 % vic a
logopedickou péci tedy vyuzilo 48 % respondent.

I vtéto otazce byla zvlastni pozornost vénovana kategorii respondentt
s Duchennovou svalovou dystrofii. Jejich odpovédi na vyzkumnou otazku €. 8 jsou

zaznamenany v grafu ¢. 19.
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Graf 19 VyuZiti logopedické péce u respondenti s Duchennovou svalovou dystrofii
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Z grafu vyplyva, ze logopedickou pé¢i jiz vyuzilo 76 % respondentit s Duchennovou
svalovou dystrofii a naopak 24 % dotazanych v péci logopeda zatim nebylo.

Nasledujici anketni otazka se zaméfila také na vyuzivani logopedické péce,
ovSem byla zaméfena pouze na aktualni péci logopeda. Zda respondenti nyni
navstévuji logopedickou péci.

Otazka ¢. 9: Navstévujete nyni logopedickou péci?

Pro vyzkum bylo urcité zajimavé zmapovat i pocCet respondentti, ktefi jsou
aktualné v péci logopeda, proto byla poloZena tato otdzka. Vyzkumna premisa znéla:
,Je predpoklddano, ze 15 % respondentl aktudlné navstévuje logopedickou péci.*
Respondenti méli opét na vybér z odpovedi: ,,Ano., ,,Ne.“. Odpovédi respondentti se

svalovou dystrofii jsou zaznamenany v grafu ¢. 20.
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Graf 20 Aktualni vyuZivani logopedické péce u respondenti se svalovou dystrofii
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Z grafu je patrno, Ze aktualné vyuzivéa logopedickou péci pouze 21 % respondentil,
tedy logopeda nenavstévuje 79 % dotazanych. Vyzkumna premisa tedy byla opét
piekrocena o 6 %.

Odpovédi respondentii s Duchennovou svalovou dystrofii byly opét vyjmuty

a zaznamenany jesté samostatné do grafu ¢. 21.

Graf 21 Aktualni vyuZivani logopedické péce u respondenti s Duchennovou svalovou dystrofii
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V tomto grafu je vidét nartst respondentl, ktefi aktudlné¢ vyuzivaji logopedickou
péci. Logopeda navstévuje celkem 40 % respondenti a 60 % respondentil
logopedickou péci nevyuziva.

Posledni uzaviend logopedickd otdzka se zaméfovala na zjiSténi, zda se
respondenti domnivaji, ze by uvitali aktualn€ logopedickou péci.

Otazka €. 10: Uvital/a byste nyni péci logopeda?

Na tuto otazku odpovidali vSichni respondenti, tedy 124 osob se svalovou
dystrofii. Iti, kteti dle svych wuvedenych odpovédi nikdy nenavstévovali
logopedickou péci. Anketni otazka méla zjistit, zda by respondenti aktudlné uvitali
logopedickou péc¢i. Vyzkumnd premisa znéla: ,Je predpokladano, ze 30 %
respondentll by péci logopeda uvitalo.“. Opét méli respondenti vybér z téchto
moznosti: ,,Ano.“, ,Ne.“. Vysledky odpovédi na tuto otdzku jsou zaznamenany
v grafu ¢. 22.

Graf 22 Aktualni uvitani logopedické péce u respondenti se svalovou dystrofii
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Dle uvedeného grafu je zfejmé, ze pouze 27 % respondentl by v této chvili uvitalo
logopedickou péci a 73 % dotazanych péci logopeda dle svého nazoru nepotiebuje.
Predpokladem vyzkumné premisy bylo, Ze 30 % respondenti by aktudlné
logopedickou péci uvitalo, tento ptfedpoklad byl o 3 % vyssi nez byl skute¢ny
procentualni vysledek. Vyzkumna premisa tedy byla prakticky potvrzena.
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Opét byl zhotoven i graf, ktery zaznamenava odpovédi pouze respondentl

S Duchennovou svalovou dystrofii. Tyto vysledky jsou uvedeny v grafu €. 23.

Graf 23 Aktualni uvitiani logopedické péce u osob s Duchennovou svalovou dystrofii
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Graf zaznamenava vysledky anketni otazky a je ziejmé, ze 44 % respondentd by
aktualné logopedickou péci uvitalo a 56 % péci logopeda nepovazuje za potiebnou
V tomto stddiu nemoci. Je patrné, Ze respondenti s Duchennovou svalovou dystrofii
by logopedickou péci aktualné uvitali vice, nez respondenti s jinym typem svalové
dystrofie.

Posledni otazka byla oteviena a zabyvala se zjiSt€énim nejvétsiho problému
U osob se svalovou dystrofii, s kterym by jim logopedick4 pé¢e mohla pomoci.

Otazka ¢. 11: S jakym nevétSim problémem by Vam mohl logoped
pomoci?

Vyzkumna premisa znéla: ,,Je predpokladéno, ze nejvétSim problémem, ktery
osoby se svalovou dystrofii vnimaji je dysfagie.”. Na tuto otazku respondenti tvofili
svoji vlastni odpovéd’, protoze otazka byla oteviena.

Nejvice respondentli odpovédélo, Ze ma problémy s vyslovnosti hlasek r, T, t,
s, z, ¢, zadrhavanim se, s nezietelnou vyslovnosti, vyjadienim a porozuménim, az

poté nasledovala dysfagie. Vyzkumna premisa tedy nebyla potvrzena.
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6.8 Rozhovory s respondenty

Pro doplnéni praktické casti prace budou dolozeny piepracované pisemné
rozhovory s tfemi respondenty, ktefi se vyzkumu zacastnili. Rozhovory byly vedeny

na zaklad¢ anketniho formulafe a doplnény o nékolik dalSich otazek.

Otazka ¢. 1: V kolika letech vam byla svalova dystrofie diagnostikovana?
Respondent ¢. 1 (za respondenta odpovida matka): Duchennova svalova dystrofie
byla u syna diagnostikovana jiz ve véku tii mésicii, bylo to velmi brzy po narozeni,
kdy mi sami jsme byli presvédceni, ze syn je zdravy. Byl to pro nas tehdy velky Sok,
ktery pretrvava dodnes. Ano, casem je to stale lepsi, ale nikdy se s tim asi
nedokdazeme uplné vyrovnat.

Respondent €. 2: Dystrofie mi byla diagnostikovana kolem dvou let, aspon myslim,
podle vypravéni mamky.

Respondent ¢. 3: Az kolem 18 roku, drive jsem nemél zZadné potize, které by
nasvedcovaly tomu, ze bych si mél zajit k lékari nebo na néjaké vysetieni. No, kolem

18, objevili mi to v roce 2003.

Otazka ¢. 2: Kdy jste si povSimli prvnich pfiznaki nemoci a jak se nemoc
zpocatku projevovala?

Respondent ¢&. 1: Prvnich priznakii jsme si s manzelem povsimli, az kdyz byli synovi
priblizné ctyri roky. Nemoc se zacala projevovat typicky, syn zacal mit problémy
S chiizi a vstavdanim ze zemé.

Respondent ¢. 2: Myslim, ze taky kolem druhého roku nebo mozna i trochu pozdeéji,
kdyz jsem mel problém s chiizi a hlavné pak s chiizi do schodu, prosté jsem na né
nedokdzal vylézt.

Respondent ¢. 3: No v fom roce 2003 a potom uz to slo docela rychle. Pobolivaly mé
nohy, ruce, kdyz jsem treba néco potreboval zvednout, Spatné se mi chodilo ze
schodii, mél jsem treba problémy potom i vstat néjak normalné ze Zidle. A byl jsem

hned unaveny, kdyz jsem treba nékam Sel nebo néco délal. To jsem driv nemival.
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Otazka €. 3: Kdy jste poprvé zaznamenali problémy s reci?

Respondent €. 1: Ano, to byl ziejmé dalsi priznak nemoci. Syn mél opozdény vyvoj
reci, zacal mluvit ve vétach asi Ve trech letech.

Respondent €. 2: Mamka rikala, Ze jsem mozna zacal mluvit pozdéji nez moji
vrstevnici, ale ne néjak vyrazné. Pred druhym rokem jsem vikal prvni slova a kolem
trech let uz vety, takze si myslim, zZe jsem byl na tom normalnée.

Respondent ¢. 3: Jeste nikdy.

Otazka ¢. 4: Pamatujete si na néjaké konkrétnéjsi obtize, které jste mél/a s iec¢i?
Respondent ¢&. 1: Ano, Spatnd vyslovnost a patlavost.
Respondent ¢. 2: Asi ne.

Respondent ¢. 3: viz otazka ¢. 3, jesté nenastaly

Otazka ¢. 5: V kolika letech jste zacal/a Fikat prvni slivka?
Respondent ¢. 1: Priblizné ve dvou letech.
Respondent €. 2: viz otazka ¢. 3

Respondent €. 3: Pred druhymi narozeninami.

Otazka €. 6: V kolika letech jste zacal/a tvorit jednoduché véty?
Respondent ¢. 1: viz otazka ¢. 3.

Respondent ¢&. 2: viz otazka ¢. 3.

Respondent €. 3: Asi taky kolem druhého roku.

Otazka ¢. 7: Mél/a jste ¢i mate potiZe s vyslovovanim nékterych hlasek (I, r, I, s,
z,c¢...)?

Respondent ¢. 1: Ano, u syna obtize s vyslovovanim nekterych hlasek stdle
pretrvavaji. Potize mu déla vyslovnost r a sykavek.

Respondent ¢. 2: Ne.

Respondent €. 3: Ne.
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Otazka ¢. 8: VSiml/a jste si nékdy, Ze by vaSe usta byla pri Feci ,,neobratna“?
Pokud ano, je to pro Vas velky handicap pii komunikaci?

Respondent €. 1: Ano, domnivame se, zZe synovi se Spatné mluvi, protoze jeho usta
Jjsou neobratna.

Respondent €. 2: Jo, ale jen obcas, kdyz chci treba néco rychle rict, kdyz si davam
pozor, tak se mi to vetSinou nestava. Ale obcas jo. To sis asi vsimla, kdyz jsem ti
odpovidal na jednu otdazku na zacatku, ne? Jo, nékdy mé to stve.

Respondent €. 3: Ne, nestava.

Otazka ¢. 9: Mate problémy s vybavovanim slov?

Respondent €. 1: To si nemyslime. Myslime, Ze syn si slova vybavuje celkem dobre.
Respondent €. 2: Moznd, kdyz jsem byl mensi. Ale ted’ ne.

Respondent ¢. 3: Ne.

Otazka €. 10: Musite kontrolované zpomalovat své tempo pri mluveni?
Respondent €. 1: Syn rozhodné nezpomaluje tempo pri mluveni, i kdyz samozrejmé
na ukor srozumitelnosti. Obcas mu mame problém porozumeét, takze ho musime
bedlive vnimat a divat se na néj, obcas ho i poprosit o zopakovani ¢i pomalejsi
tempo.

Respondent ¢. 2: Jo, nekdy jo, kdyz prave mi nejde néco vyslovit, kdyZz ta moje pusa
je takova gumova nebo kdyz se zadychavam pri rychlém mluveni.

Respondent €. 3: To nevim, asi ne.

Otazka ¢. 11: Mél/a jste ¢i mate potiZe s porozuménim sloZitéjSim pokynim?
Respondent ¢. 1: Ano, musime mu pokladat jednoduché pokyny.

Respondent €. 2: Kdyz se mi néco nechce, ale jinak rozumim dobre.

Respondent €. 3: Mozna v detstvi, ale spis ne. Nemyslim si.

Otazka ¢. 12: Mate potiZe s polykanim tekutin, pevné stravy ¢i slin? Pokud ano,

od kolika let vas trapi tyto obtiZe?
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Respondent €. 1: Ne.

Respondent €. 2: Obcas se zakuckam jidlem, jako pevnou stravou, ale malo. Diiv se
mi to nestavalo, je to tak dva roky, ale neni to nic hrozného.

Respondent ¢. 3: Obcas ano, je to takové ndrazove, néktery den mi polykani jidla

c¢ini vétsi problémy a pak zase dlouho nic.

Otazka ¢. 13: Nastaly u Vas nékdy problémy s dychanim (kratké nadechy, casté
probouzeni se Vnoci...)? Pokud ano vyuZivate invazivni ¢i neinvazivni
ventila¢ni podporu? Pomohla vam?

Respondent €. 1: Ano, zda se, zZe se synovi hitre dychd, ma casto pootevrena usta.
Respondent €. 2: Mam v noci neinvazivni podporu.

Respondent €. 3: Problémy s dychdnim mam, zatim je zvladam, ale nastava chvile,

kdy budu muset vyuzit asi ventilacni podporu. Jiz jsem o tom mluvil s doktorem.

Otazka ¢. 14: Mate problémy s hlasitosti ¢i vySkou VaSeho hlasu?

Respondent €. 1: Ziejme ne.

Respondent ¢. 2: Asi ne.

Respondent ¢. 3: Ano, mam problémy s dychanim, to mé asi trapi nejvic. Pouzivam

na noc neinvazivni ventilacni podpory.

Otazka ¢. 15: Byl/a jste nékdy logopedické péci? Pokud ano, jak dlouho a jaké
mate zkuSenosti s logopedickou péci?

Respondent ¢. 1: Ano. Jednou jsme jako samoplatci vyuzili sluzeb logopedky
V ldznich. Délala se synem orofacialni stimulaci, domnivame se, zZe to mélo pozitivni
vliv.

Respondent €. 2: Kdyz jsem byl maly, chodila se mnou mamka.

Respondent ¢&. 3: Ne, nebyl.

Otazka ¢. 16: Navstévujete nyni logopedickou péci? Pokud ano, jak probiha

terapie? Na co se predevsim logopedicka péce zaméruje?
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Respondent & 1: 7V MS - stale. Trénuje pohyb tist a vyslovnost hldsek. Doma odmitd
spolupracovat, proto to nema prilis velky efekt.
Respondent ¢. 2: Ne.

Respondent ¢. 3: viz otazka ¢. 15.

Otazka ¢. 17: Uvital/a byste péci logopeda?

Respondent ¢. 1: Ano.

Respondent ¢. 2: Asi ne, mam toho dost. Jezdime do Prahy na vysetreni, na
fyzioterapii a mam rad i trochu klidu.

Respondent ¢. 3: Ne, leda by mi pomohl s dychanim.

Otazka ¢. 18: S jakymi problémy by Vam mohl logoped pomoci (napriklad
Spatna vyslovnost, neobratnost mluvicich orgianti, problémy s polykanim,
dychanim?

Respondent ¢. 1: V soucasnosti se Spatnou vyslovnosti, neobratnosti mluvicich
organii, dychanim a zpevnénim svalii v okoli ust.

Respondent €. 2: Asi S tim polykanim, zatim to je dobry, ale asi to bude horsi.

Respondent ¢ 3: S dychanim.
6.9 Shrnuti

V praktické &asti byl proveden kvantitativni vyzkum. Setieni se z(&astnilo
celkem 124 respondenti, kteti byli osloveni prostfednictvim organizaci, které osoby
se svalovou dystrofii sdruzuji. Vysledky byly zpracovany formou piehlednych graft,
které jsou k nahlédnuti v praktické Casti prace.

Cilem praktické casti prace bylo shromazdit podklady pro zhodnoceni
symptomatickych poruch feci u osob se svalovou dystrofii, pfedevsim u Duchennovy
svalové dystrofie. Troufam si tvrdit, Ze stanoveny cil se podafilo naplnit. Vysledky
vyzkumu ukazuji, ze osoby se svalovou dystrofii maji n¢které oblasti fe¢i naruseny
ada se tedy mluvit o symptomatickych poruchach feéi. K nejvyraznéjSim
problémim patfi respirani problémy a Spatnd vyslovnost hlasek, jez trapi 48 %

respondentl. Dale to je neobratnost mluvidel, kterd s vyslovnosti hlasek souvisi,
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potize s polykanim, porozuménim feci a dalSi obtize, jez jsou ve vyzkumu
zastoupeny mens$im procentudlnim vysledkem.

Ve vyzkumu byly zhodnoceny vysledky respondentti se svalovou dystrofii, ale
také zvlast jest¢ zkoumany odpoveédi respondenti s Duchennovou svalovou
také vysledky byly v nékterych kategoriich odlisné od celkového vzorku respondentti
se svalovou dystrofii. Vysledky jsou ovlivnény rovnéz tim, ze 44 % respondentl
spadala do v€kové kategorie 0 — 10 let. Kdyby byl ve€kovy primér vyssi i vysledky
vyzkumu by byly odlisné a da se ptedpokladat, ze by se objevilo vyssi procentudlni
zastoupeni vSech zjisStovanych obtizi. I tak lze konstatovat, Ze respondenti
s Duchennovou svalovou dystrofii uvedly nejvétsi obtize s vyslovovanim hlasek
(dokonce v 80 % odpovédi), porozuménim feéi, neobratnosti mluvidel, polykanim,

az poté nasledovaly problémy s respiraci a s opozdénym vyvojem feci.
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ZAVER

Cilem diplomové prace s nazvem ,,Symptomatické poruchy fe¢i u osob se
svalovou dystrofii“ bylo shromazdit a shrnout poznatky tykajici se symptomatickych
poruch feci u osob se svalovou dystrofii.

V ramci teoretické ¢asti prace byla vymezena problematika svalovych dystrofii,
jednotlivych typu, etiologie, historie i vyzkum a diagnostika, ktera je u svalovych
dystrofii vyuzivana. Dale byly shrnuty poznatky o symptomatickych poruchach feci
a snahou bylo vymezit poruchy feci, které se poji se svalovou dystrofii. Popsan byl
tedy nemoci ovlivnény vyvoj feéi, dysartrie, respiraéni i hlasové problémy
a dysfagie.

Praktickd ¢ast byla vypracovdna za pomoci kvantitativnich metod vyzkumu,
konkrétn&ji realizaci ankety, jejimz cilem bylo odkryt a shromazdit podklady pro
zhodnoceni symptomatickych poruch fe¢i u osob se svalovou dystrofii a u jednoho
konkrétniho typu svalové dystrofie - Duchennovy svalové dystrofie, ktera je nejtézsi
a nejrozsitenéjs$i formou svalové dystrofie. Prakticka ¢ast prace byla doplnéna jesté
0 tfi rozhovory s respondenty. Vysledky vyzkumu naznacuji, Ze osoby se svalovou
dystrofii maji problémy s respiracnimi problémy a s vyslovnosti jednotlivych hlasek
a u 0sob s Duchennovou svalovou dystrofii se projevuji problémy s vyslovnosti
hlasek a porozuméni feci. Vzhledem k ziskanym vysledkim je zde prostor pro dalsi
védecko-vyzkumnou ¢innost v oblasti dyslalie u osob se svalovou dystrofii.

Cil teoretické casti prace, tedy shromazdit a shrnout poznatky tykajici se
symptomatickych poruch fe¢i u osob se svalovou dystrofii, byl t€zsi, nez bylo
predpokladéano. Literatury, kterd se zabyva symptomatickymi poruchami feci u osob
se svalovou dystrofii je opravdu malo a bylo tedy nutné patrat v zahrani¢ni literatufe.

Cilem praktické casti prace bylo shromazdit podklady pro zhodnoceni
symptomatickych poruch fe¢i u osob se svalovou dystrofii, pfedev§im u Duchennovy
svalové dystrofie. Vyzkum mél k dispozici dostatek respondentli a podafilo se zjistit

zajimavé vysledky, které podlozily teoretickou ¢ast prace.
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V zavéru prace lze konstatovat, Ze svalova dystrofie je onemocnéni, pii kterém
muze logopedicka péfe trochu pomoci postizenym osobam Vv oblasti
symptomatickych poruch feci a miize mit pozitivni vliv. Je to tedy nezanedbatelné

téma, které by v budoucnosti urcité nemélo byt opomijeno.
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Piiloha ¢.1 — Zaznamovy arch k vySetieni dysartrie
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Priloha ¢.2 — 3F test
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Priloha ¢.3 — Anketni formular

Dobry den,
jmenuji se Zdislava Nahlikova a jsem studentkou Univerzity Palackého v Olomouci.

V ramci své diplomové prace feSim problematiku symptomatickych poruch fe¢i u osob se
svalovou dystrofii a rada bych pfispéla ke zkvalitnéni péce z pohledu logopedie.

V praktické casti prace jsem vytvorila kratkou anketu a dovoluji si Vés pozadat o jeji
vyplnéni. Vim, Zze se jedna a velmi osobni a citlivé otazky, ale VaSe odpovédi mi velmi
pomohou.

Mnohokrat Vam dékuji za ochotu a Cas, ktery vénujete vyplnéni ankety.

Zdislava Néhlikova

Zdislava.nahlikova@gmail.com

Pohlavi:
e 7ena
e muz
Vas vék:
e 0—10Iet
e 11-20Iet
e 21-30Iet
e 31 avice
Typ svalové dystrofie:

e Duchennova svalova dystrofie

e Beckerova svalova dystrofie

e Emeryho — Dreifussova svalova dystrofie
e Pletencové svalové dystrofie

e Facioskapulohumerélni svalova dystrofie

e Jiny typ:
Zacal/a jsem mluvit (tvorit jednoduché véty):

e Pied 2. rokem Zivota
e Pred 3. rokem
e Pred 4. rokem

e Po4.roce
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e Nevim

Mél/a jste ¢i mate potiZe s vyslovovanim nékterych hlasek (I, r, F, s, z, ¢...)?
e Ano
e Ne
e Nevim

Vsiml/a jste si nékdy, Ze by vaSe usta byla p¥i feci ,,neobratna®?
e Ano, stdva se mi to celkem Casto a ma fe€ neni pfili§ srozumitelna
e Ano, obcas
e Ne, nezaznamenal/a jsem nic takového

Musite kontrolované zpomalovat své tempo pii mluveni?

e Ano
e Ne

vvvvvv

e ANo
¢ Ne, ale v détstvi jsem mival
e Ne

Mate potiZe s polykanim tekutin, pevné stravy ¢i slin?

e Ano, velmi Casto

e Obcas

e Ne, nikdy jsem potiZe s polykanim nezaznamenal/a
Nastaly u Vas nékdy problémy s dychanim (kratké nadechy, ¢asté probouzeni se
V noci...)?

e Ano, uzivam ventila¢ni podporu
e Obcas, avsak zvladam je bez vétsich obtizi a bez ventilaéni podpory
e Ne

Byl/a jste v nékdy logopedické péci?

e Ano
e Ne
e Nevim

Navstévujete nyni logopedickou péci?
e ANo
e Ne

Uvital/a byste nyni pé¢i logopeda?
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e Ano
e Ne

S jakym nevétSim problémem by Vam mohl logoped pomoci?
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