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Uvod

Amyotroficka laterdlni skler6za je fatalni neurodegenerativni onemocnéni, které
zasahuje motoricky systém na vSech trovnich a znemoznuje ovladani vlastniho téla pii
zachovalych mentélnich a psychickych funkcich. Onemocnéni je nelécitelné a ptiblizné
50% pacientti umira béhem prvnich 3 let od vypuknuti onemocnéni (Mitchell a Borasio,
2007, s. 2031).

Lécba téchto pacientd je komplexni zalezitosti a fyzioterapie je jednim z obort, které
se ni podileji. Prestoze se jedna pouze o terapii symptomatickou, ma velky vliv na kvalitu
pacientova Zivota.

Cilem této prace je v prvni Casti sezndmeni s amyotrofickou laterdlni skler6zou
jakozto neurodegenerativnim onemocnénim. Zminéna je etiopatogeneze, klinicky obraz,
moznosti diagnostiky, formy, stadia, dostupna 1éCba a také otazka eutanazie, ktera je
Stimto onemocnénim Casto spojovana. Druhd ¢ast prace je vénovana vyctu
fyzioterapeutickych technik, které jsou vhodné pro pouziti u téchto pacienti. Jejich vliv na
Zivot pacienta, at’ uz se jedna o stranku fyzickou ¢i psychickou je hodnocen pomoci
dohledanych studii ¢i kazuistik. Zminény jsou taktéz benefity vyuziti ortotickych pomucek
a vozikl. Techniky jsou usporadany dle stddii onemocnéni, ve kterych je vhodné jejich
vyuZiti.

Pii tvorbé prace bylo vyuzito celkem 8 kniznich publikaci a 64 elektronickych zdrojt
vV podob¢ ¢lankd, studii nebo kazuistik zlet 2007 az 2021. Vyhledavani zdroji bylo
provadéno v databdzich PUBMED, SCIENCE DIRECT a GOOGLE SCHOLAR na
zakladé urCenych cill prace. Pouzitymi klicovymi slovy byly anglické ekvivalenty
nasledujicich pojml: amyotroficka laterdlni sklerdza, fyzioterapie, rehabilitace, cviceni,

1é¢ba, ergoterapie, logopedie, ortotika.



1 Amyotroficka lateralni skleroza

Amyotroficka lateralni skler6za (ALS) je jednim ze ti nejcastéjSich
neurodegenerativnich onemocnéni spoleéné s Alzheimerovou a Parkinsonovou chorobou
(Vacca, 2020, s. 32). Obecné u téchto nemoci dochazi k postizeni periferni ¢i centralni
nervové soustavy na podkladé pred¢asného starnuti neuronalnich a glialnich systémd,
mnohdy téz genetického ptavodu.

U ALS dochazi v dasledku degenerativniho procesu k progresivnimu zaniku
pyramidovych bun¢k motorického kortexu, jader motorickych hlavovych nervi
Vv bulbarni oblasti mozkového kmene a motoneuronti piednich rohti misnich (Kolat, 2009,
s. 373). Typickym obrazem je tedy smiSené postizeni horniho a dolniho motoneuronu.
Incidence ALS v Evropé kolisa mezi 2-3 piipady na 100 000 obyvatel (Hardiman et al.,
2017, s. 1). Prevalence se uvadi v poétu 6 piipadi na 100 000 obyvatel (Bednafiik,
Ambler, Razicka et al, 2010, s. 771). V ramci pohlavi je vyskyt tohoto onemocnéni
Castéj$i u muzd, a to vpoméru 2:1 vuci zenam (Kanovsky a Herzig, 2007, s. 133).
K propuknuti nemoci dochazi nejéastéji ve véku 58-63 let (47-52 let u familiarni formy)
(Ralli et al, 2019, s. 438).

1.2 Etiopatogeneze

Mechanismus zaniku nervovych bunék pii ALS neni ptfesné znam (Ralli et al, 2019, s.
438). Pravdépodobné se jedna o multifaktorialni zalezitost a vyslovena byla fada teorii
(Kolat, 2009, s. 374).

Za jednu z pravdépodobnych pficin je povazovana porucha metabolismu glutamatu
(Batra et al, 2019, s. 5-10). Glutamat je excitani neurotransmiter, jehoz spravna funkce
je klicova pro ¢innost nervového systému (Razicka, Ambler, Bednatik, 2010, s. 774). U
pacient s ALS byla zjisténa snizena hladina transportérii glutamatu Excitatory Amino
Acid Transporter 2 (EAAT2) v miSe a kortexu, coZ ma za nasledek jeho zvysenou
hladinu. (Batra et al, 2019, s. 11). Jeho kumulace ma excitotoxicky ucinek na pfitomné
nervové bunky, dochéazi k porusSe jejich homeostazy a nasledné smrti (Razicka, Ambler,
Bednatrik, 2010, s. 374).

Prikaz zvySeného poctu T-lymfocytdi a makrofagi Vv pfednich rozich misnich

poukazuje na moznost pohlizet na ALS jako na autoimunitni onemocnéni. V ramci teorie



autoimunity se uvadi také negativni vliv imunoglobulini, které zplsobuji apoptozu
motorickych neuront (Ralli et al, 2019, s. 439).

Dals§im zvazovanym faktorem, ktery pravdépodobné piispiva K rozvoji ALS je
nedostatek rastovych faktorti spindlnich motoneuront. Mluvi se o tzv. trofickych
faktorech, coz jsou endogenni proteiny jako napiiklad Ciliary Neurotrophic Factor
(CNFT), Brain-Derived Neurotrophic Factor (BDFN) nebo Glial-Derived Neurotrophic
Factor (GDFN) zajistujici spravnou aktivitu a pieziti téchto bunék (Riazicka, Ambler,
Bednatrik, 2010, s. 776).

Mezi jiné zvazované patologické mechanismy podilejici se na vzniku ALS patii
mitochondrialni dysfunkce vedouci ke snizené energetické produkci neurond a jejich
vEtsi ndchylnosti k oxidativnimu stresu, dale rizné proteinové agregace ¢i poruchy RNA
metabolismu (Batra et al, 2019, s. 5-11).

Krom¢ forem sporadickych se vyskytuje také familiarni forma ALS, kterd je
dédi¢nym typem této choroby a je znamo pfiblizné¢ 60 genovych mutaci zptsobujicich
tuto nemoc. Ve 20% se jedna konkrétné o mutaci genu pro enzym Superoxidovou
dismutazu 1 (SOD1), jehoz funkce spociva v likvidaci superoxidovych volnych radikala,
které jsou produktem bunééného metabolismu. Hromadéni téchto radikali muize mit
nepiiznivy uc€inek na proteiny lipidovych membran. Mezi dalsi geny spojené s pienosem
ALS patii Senataxin (SETX), Alsin (ALS 2) nebo Neurofilament Heavy Polypeptide
(NEFH) (Bednaiik, Ambler, Ruzicka, 2010, s. 773).

Krozvoji ALS mohou pfispét také nckteré faktory tykajici se zivotniho stylu.
Uvadi se napiiklad vysoka hodnota body mass indexu, koufeni, stav metabolismu,
prodélané Urazy hlavy, zvySeny piijem antioxidanti nebo nadmérné vystavovani se
elektromagnetickému poli. Snizeny vyskyt tohoto onemocnéni byl u pacientii uzivajicich

imunosupresiva (Ralli et al, 2019, s. 439).

1.3 Klinicky obraz

ALS se vyznaCuje velmi pestrym klinickym obrazem. Pifesto jsou vSak
pozorovatelné nékteré spolecné znaky, vyskytujici se u vétSiny nemocnych (Statland et
al, 2015, s. 5).

Z projevl postizeni horniho motoneuronu je viditelnd zhorSena obratnost, svalova

ztuhlost az spasticita, hyperreflexie a pozitivita pyramidovych jevll. Z projevii postiZzeni
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dolniho motoneuronu jsou typické atrofie, fascikulace, kiece a svalova slabost (Kolar,
2009, s. 374).

Onemocnéni se zacina projevovat asymetricky atrofiemi a slabosti akralnich ¢asti
koncetin, které vedou ke snizené obratnosti a problémtm s chlizi (Ambler, 2011, s. 240).
Vyse zminéné fascikulace se objevuji difuzné a typicka je jejich pritomnost v oblasti
jazyka (Kolat, 2009, s. 374). KieCe se mohou objevovat jesté nckolik mésict pred
rozvojem dalSich pfiznakii a mimo lytek se vyskytuji v oblasti stehen, bficha, hornich
koncetin, krku a jazyka. Jednim z prvnich piiznakii také mohou byt potize se vzpiimenym
drzenim hlavy v disledku slabosti Sijovych svalt (tzv. head drop) (Ruzicka, Ambler,
Bednaiik, 2010, s. 776). Dale se pfidavaji bulbarni symptomy zahrnujici dysartrii,
dysfagii ¢i sialorrheu (Statland et al, 2015, s. 6) Poruchy samotného autonomniho
systtmu nebyvaji u téchto pacienti nijak vyrazné. Jednd se hlavné o potize
kardiovaskularniho a gastrointestindlniho systému, poptipad¢ poruchy sudomotoriky a
regulace slznych zlaz, svédéici o poruse sympatiku i parasympatiku (Razi¢ka, Ambler,
Bednaiik, 2010, s. 776). Pozorovatelné jsou také celkové dechové potize poukazujici na
nedostate¢nou funkci branice (Statland et al, 2015, s. 6). Hypoventilace a nasledna
hypoxie pfevazujici v nocnich hodinach narusuji pacientiv spankovy rezim a vedou ke
zvySené Gnavé a rannim bolestem hlavy (Ruzi¢ka, Ambler, Bednatik, 2010, s. 776 — 777).

Naopak poruchy ¢iti, sfinkterd ¢i sexualnich funkci se u tohoto onemocnéni
nevyskytuji. (Kolat, 2009, s. 374). PoSkozeny nejsou také okohybné svaly (Seidl, 2015, s.
300). Taktéz bolest, bud’ myoskeletalniho charakteru nebo v souvislosti se spasticitou se
objevuje az v pozdégjSich stadiich nemoci (Kolat, 2009, s. 374).

Ani poruchy kognitivnich funkci nepatfi do typického klinického obrazu ALS
(Umphred et al, 2013, s. 522). Napftiklad dle Amblera psychika u téchto pacientll zistava
beze zmény (Ambler, 2011, s. 240). Dle Kolafte se asi u 5% pacientt s ALS se vyskytuje
demence, neni vSak jasna souvislost mezi t€émito dvéma onemocnénimi (Kolat, 2009, s.
374). Na zakladé nov¢jSich vyzkumi ale Kanovsky a Bartkova uvadéji, ze se v ptipadé
ALS a demence jedna o prekryvné syndromy, a to na zakladé nalezu TPD-43 proteinu
Vv cytoplazmatickych inkluzich a hypometabolismu glukézy u zkoumanych pacientt.
Zaveérem uvadi, ze 50% pacienti s ALS trpi soucasné kognitivnim deficitem z ¢ehoz 25%
z spliiuje kritéria frontotemporalni demence, coZ je nemoc zptsobena atrofii neuroni ve

frontalni a temporalni oblasti kortexu. Na pacientovi jsou pak pozorovatelné zmény
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osobnosti, chovani a také postupné ztizeni az ztrata fe¢i (Kanovsky a Bartkova, 2020, s.
365).

Kvuli Cetnym atrofiim a snizenému kalorickému pfijmu z divodu ztizené¢ho
piijimani potravy dochézi k vyraznému ubytku hmotnosti pacienta. (Ruazicka, Ambler,
Bednatik, 2010, s. 777) V dusledku potizi, jako je dysfagie (hrozi zde aspirace potravy)
nebo selhavani svalstva (vedouci u dychaciho svalu K respira¢ni insuficienci) dochazi

pramérné 5 let od vzniku nemoci ke smrti pacienta (Ambler, 2011, s. 240).

1.4 Diagnostika a diferencialni diagnostika

Brzké stanoveni diagnozy je dulezité pro vcasné zahajeni potfebné 1€Cby.
Vzhledem k absenci konkrétniho diagnostického testu je ALS diagnostikovana na
zaklad¢ klinickych projevi a elektromyografického vySetieni (Lenglet a Camdessanché,
2017, s. 282).

V ramci  klinického vySetfeni Kk diagnéze napomaha vySetfeni vybavitelnosti
myotatickych reflexti, u kterych se v disledku postizeni horniho motoneuronu ocekava
zvySena aktivita. Dadle se potvrzuje pozitivita patologickych koznich a zanikovych
pyramidovych jevu (Pfeiffer, 2007, s. 60).

Naopak nevybavitelné jsou bfisni reflexy (Razicka, Ambler, Bednatik, 2010, s.
778). Vysetiuje se taktéz Citi, které zistava neposkozeno (Kolat, 2009, s. 374).

Dalsi dilezitou soucasti diagnostického procesu je elektromyografie. Vyuziva se
jehlové elektromyografie, pomoci niz se zaznamenavaji projevy denervace jako jsou jiz
zminéné fibrilace, fascikulace, ztrata motorickych jednotek a mira reinervace jesté
zdravymi motoneurony. Tyto zmény by mély byt pfitomny aspon ve 3 zcelkem 4
hodnocenych oblasti. V oblasti mozkového kmene (vySetieni svali jazyka a m. masseter)
a hrudni michy (vySetfeni paraspinalnich a bfisnich svali), kde se jako podezielé jevi
postizeni uz v jednom svalu a dale v kréni a lumbosakralni oblasti, kde musi byt pfitomna
denervace aspon dvou svall s rozdilnym nervovym zasobenim (Kanovsky a Bartkova,
2020, s. 365)

Pro zjisténi zmén Vv ramci kortikospinalniho traktu se vyuziva méteni motorickych
evokovanych potencialli, tedy drazdéni motorického kortexu, coz evokuje motorickou
odpovéd’ koncetinovych ¢i cefalickych svali. Vyhodou je skutecnost, ze dokazuji

postizeni motoneuronu i V prvnich stadiich onemocnéni, kdy jesté nemuseji byt rozvinuty
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klinické ptiznaky (Lenglet a Camdessanché, 2017, s. 282). Senzitivni akéni potencialy
zustavaji vV normé.

Ze zobrazovacich metod se pouziva magneticka rezonance (MR), kde je u pacientt
s ALS zaznamenavana T1 hyperintenzita v anterolateralni ¢asti kréni michy a v piipadé
dominantniho postizeni horniho motoneuronu i hyperintenzita T2 intrakranialné. Vyznam
téchto metod vsak spociva spise k vylouceni jinych onemocnéni. Déle se uziva vysetieni
likvoru, ve kterém o nemoci svéd¢i zvySena hladina neurofilament. (Kanovsky a
Bartkova, 2020, s. 365).

Vzhledem k malému mnozstvi praktickych testli, napomahajicich pfi diagnostice
tohoto onemocnéni, snazili se Lee et al ve své studii z roku 2021 vyuzit sily Spetkového
uchopu, méfené hydraulickym tlakovym manometrem. Vychazeli z vysledku neddvnych
studii, které poukazovaly na vyraznou slabost m. abduktor pollicis brevis, prvniho m.
interosseus dorsalis a m. abduktor digiti minimi u pacientd s ALS. Pouzitelnost testu
dokazali porovnanim vysledki jejich méfeni s Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional
Rating Scale (ALSFRS) pro horni kon¢etinu, Medical Research Council (MRC) skalou a
hodnotami Compound Muscle Action Potential (CMAP). Ve srovnani s vy$e zminénymi
Skalami se jako nejvice odpovidajici jevilo méfeni svalové sily palce, ale i u ostatnich
dvou prsti se jednalo o podobné hodnoty. V zavéru této studie autofi uvadi, ze piestoze
se nemusi jednat o potfebné diagnostické vySetfeni, mize poslouZit jako ukazatel
progrese onemocnéni (Lee et al, 2021, s. 109-112).

Pro zjednodusené stanoveni diagnézy ALS byla v roce 1994 organizaci World
Federation of Neurology Research Group on Motor Neuron Diseases vytvoiena El
Escortial Diagnostic Criteria. Podle tohoto systému je diagnostika ALS podminéna
pfitomnosti dysfunkce dolnitho motoneuronu, kterd je dokazéna fyzickym,
elektrofyziologickym ¢i neuropatologickym vysetfenim, dale dysfunkce horniho
motoneuronu, kterd byla prokazana klinickymi testy, a nakonec progresi onemocnéni,
kdy v dobé déle nez 6 mésicti dochazi k Sifeni potizi v ramci jedné nebo do dalSich
oblasti. Zaroven nesmi byt u pacienta piitomny elektrofyziologické, patologické ¢i
neurologické ptiznaky jiného probihajiciho onemocnéni. Dle pravdépodobnosti kone¢né
diagnostiky onemocnéni se pak pacienti zafazuji do 4 skupin. V roce 2006 doslo
v Japonsku k upravé tohoto Clenéni na tzv. Awai Criteria (Statland et al, 2015, s. 6-8).

Dle multicentrické prospektivni studie od Geevasing et al z roku 2016 jsou Awai Criteria
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v diagnostice 0 12% citliveéjsi nez El Escortial Diagnostic Criteria (Geevasing et al, 2016,
s. 1)

Tabulka 1 Klasifikace pacientti s podezienim na diagnézu ALS dle Awai Criteria
(Statland, 2015, s. 18)

Diagné6za Projevy onemocnéni
‘ Ptitomnost ptiznaki postizeni obou motoneuronti v bulbarni
Diagnoza ALS ) o
- oblasti a miniméaln¢ 2 miSnich segmentech nebo ve 3
Jista
miSnich segmentech
‘ Ptitomnost ptiznaki postizeni obou motoneuronti ve 2 ¢i
Diagnoéza ALS )
vice miSnich segmentech, nékteré ptiznaky postizeni horniho
pravdépodobna _
motoneuronu Vv bulbarni oblasti
Pfitomnost postizeni obou motoneuronti v jednom miSnim
Diagnéza ALS segmentu nebo postiZzeni horniho motoneuronu ve dvou ¢i
mozna vice mi$nich segmentech nebo pokud postizeni dolniho
motoneuronu je vice kranidlné nez postizeni horniho

Do procesu stanoveni diagnozy se zahrnuje také diferencialni diagnostika, ktera
pomaha odlisit ALS od jinych, lé¢itelnych poruch. Jednou z nich je cervikalni
myelopatie. Jedna se o utlak cervikalni intumescence osteofyty ¢i stendzou pateiniho
kanalu a naslednou ischemii. Na hornich koncetinach se objevuje motoricky deficit
periferniho ¢i smiSené¢ho typu, na dolnich koncetindch se objevuje spasticka 1éze typu
centralniho. Na rozdil od ALS se zde Casto objevuji senzitivni poruchy a je typicka
absence bulbarnich pfiznakii. Diagnostika se provadi dle vysledki MR, vypocetni
tomografie (CT) ¢i perimyelografie (PMG). Dale je nutno ALS odlisit od polyneuropatii
a radikulopatii — na rozdil od ALS 1 zde se vSak nachdzi senzitivni deficit a nejsou
pfitomny centralni motorické pfiznaky. Podobné ptiznaky jako ALS miiZeme pozorovat

také u urazl elektrickym proudem (Ambler, 2011, s. 24)

1.5 Formy onemocnéni

Jak jiz bylo zminéno, ALS muze mit u jednotlivych pacientd velmi rozdilny

klinicky obraz. Jednotlivé obrazy se mohou liSit mirou poskozeni jednotlivych
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motoneuronll, postizenymi oblastmi téla, prognézou nebo zménou kognitivnich a

behavioralnich funkci.

1.5.1 Klasicka forma ALS

Klasicka forma ALS se projevuje postizenim obou motoneuronti. Potize se ve
vetsing pripada objevuji jako prvni na svalech koncetin ¢i obliceje a §iii se na dalsi ¢asti
téla. Ztidka byva jako prvni postizeno trupové ¢i dychaci svalstvo (Ravits et al, 2007, s.
2). Krozvoji nemoci dochazi v pozdnim stiednim véku (50-70 let) a jako doba trvani

nemoci se uvadi 2-5 let.

1.5.2 Progresivni svalova atrofie

Pii této formé ALS dominuji pfiznaky postizeni dolniho motoneuronu, a to
prevazné na koncetinach, méné Casto v bulbarni oblasti (Kola#, 2009, s. 373). U 30%
pacientdl se do 18 meésicti od prvnich ptiznakt projevi i postizeni horniho motoneuronu.
K nastupu nemoci dochazi v pozdéjsim véku (Ravits et al, 2007, s. 3). Prubéh této formy

byva pomaly v fadu desitek let (Kolat, 2009, s. 374).

1.5.3 Primarni lateralni skleroza

Pro primarni laterdlni sklerozu je charakteristické izolované postiZzeni horniho
motoneuronu. Zacina kolem 50.-60. roku zivota progresivné se vyvijejici spasticitou,
hyperreflexii a slabosti (Janovska a Matej, 2021, s. 1). Tyto projevy zacinaji na dolnich
koncetinach a $iii se relativné symetricky do svalii hornich koncetin a bulbarni oblasti
(Ravits et al, 2007, s. 3). Nemoc progreduje pomalu, pribéh muze trvat az 15 let
(Janovska a Matej, 2021, s. 1). Jako forma ALS se primarni lateralni skler6za uznava
spiSe v Evropé (Kolat, 2009, s. 374).

1.5.4 Progresivni bulbarni obrna

Progresivni bulbarni obrna se rozdéluje na 2 skupiny podle veéku, ve kterém dojde
k rozvoji prvnich piiznakd. V détském veéku se toto onemocnéni projevi jako
autozomalné recesivni Fazio-Londova nemoc, jejiz typickym znakem je postiZeni
mimo vySe zminéného objevuji také respiracni potize, nebo ve veéku 6-20 let, kdy se
rozviji hlavné motorické symptomy v oblasti hornich koncetin. V ptipad¢ nastupu
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postizeni v dospélém veku se objevuji symptomy typické pro postizenou bulbarni oblast
— tedy potize se zvykanim, polykanim a fe¢i (Janovska a Matej, 2021, s. 1-2). Postupné
poté nemoc zasahuje dal$i svaly. Pro tuto formu je typicky rychly prabéh v ramci asi 2

let.

1.5.5 Familiarni forma ALS

Tato forma se vyskytuje u 5-10 % pacientt. (Kolaf, 2009, s. 374). Geneticky defekt
zpusobujici tuto formu je lokalizovan na 21. chromozomu a jeho dédicnost je
autosomalné dominantni (Kanovsky a Herzig, 2007, s. 133). Klinicky je podobna
let diive. Existuje i juvenilni forma, kdy dochazi k rozvoji nemoci jiz v 18 letech. Stejné
Casto byvaji postizeni muzi i zeny. Prub¢h familidrni formy je kratky, k imrti pacienta

dochazi do 2 let od vypuknuti nemoci (Kolat, 2009, s. 374).

1.5.6 AL S-parkinsonismus-demence komplex (ALS/PDC)

Jedna se o formu, ktera se objevila jako endemie na americkém ostrové Guam,
japonském poloostrové Kii a indonéské provincii Papua (Kokubo et al, 2021, s. 1423).
V 50. letech 20. stoleti byla incidence onemocnéni na ostrové Guam 200 piipadd na
100 000 obyvatel, tedy piiblizn¢ stokrat vétsi, nez kdekoli jinde na svété (Bradley a
Mash, 2009, s. 7). Klinicky se jednalo o kombinaci parkinsonismu, demence a symptomu
postizeni motoneuronti. U nékterych pacientli se vyskytovaly Cisté pouze ptiznaky ALS
(Kokubo et al, 2021, s. 1424). U 32,1% pacienti byla pozorovana linearni retinalni
pigmentova epitelopatie, jejiz podstatou je depigmentace sitnicového epitelu, a ktera
nebyla u pfipadd v jinych lokalitach zaznamenana (Steele et al, 2015, s. 1271).

Pozornost byla tomuto vyskytu vénovana i z diivodu, ze by mohl byt cestou ke
zjisténi obecné pticiny vzniku ALS 1 v jinych regionech. Vyzkumy objevily, Ze podil na
vzniku ALS/PDC ma neurotoxicky non-protein f-methylamino-L-alanin (BMAA), ktery
je produkovan cyanobakteriemi a nachdzi se v seminkach a kofenech tamnich cykast.
Tyto bakterie maji vSak globalni vyskyt a pfitomnost BMAA byla nasledn¢ zaznamenana
1 u pacientll zemtelych na Alzheimerovu chorobu a ALS v Severni Americe. Vyslednou
hypotézou bylo zvysené riziko vyskytu degenerativnich chorob u osob s neschopnosti
prevence akumulace BMAA v nervové tkani (Bradley a Mash, 2009, s. 7). Teorii ohledné

vzniku ALS/PDC je vSak vice, zahrnuji naptiklad tamni styl Zivota nebo omezeny ptijem
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mineralil ¢i kovil a i po 70 letech zlstava konkrétni pfic¢ina nejasnd (Kokubo et al, 2021,

5. 1424).

1.6 Stadia onemocnéni

Pribéh ALS se rozdéluje do celkem 3 stadii a 6 podstadii v zavislosti na mite
svalového oslabeni zasaZenych oblasti. Podle urceného stadia se také odviji zptisob

terapie.
1.6.1 Prvni podstadium

V této fazi neni pacient omezen nemoci v pohyblivosti ani vykonavani vSednich
dennich ¢innosti (ADL). Projevem onemocnéni je pouze oslabeni a snizeni svalové sily

nékterych svalovych skupin.
1.6.2 Druhé podstadium
Dochéazi ke zhorSovani slabosti svalovych skupin, pacient ztraci jemnou motoriku
hornich koncetin a objevuje se neobratnost pii chlizi.
1.6.3 Tteti podstadium

Pacient ma stale zachovanou samostatnou pohyblivost, piestoze slabost zasazenych
svalovych skupin je jiz velkd. Dochazi k vyraznéjSimu zhorSeni jemné motoriky a na
dolnich koncetinach se objevuji akralni parézy, omezujici pacienta naptiklad pfi vstavani

ze zidle. ZvySuje se Gnava a pacienti udavaji potize se vzpiimenym drZzenim hlavy.
1.6.4 Ctvrté podstadium
Stav pacienta odpovida tézkému postizeni dolnich a lehkému postizeni hornich

koncCetin. V této fazi jsou uz pacienti odkazani na mechanicky vozik.

1.6.5 Paté podstadium

vvvvv

lzku, zhorSuje se stav Sijovych svalil, s ¢imZ mohou souviset potize s dychanim, stravou
¢i komunikaci. Uvazuje se o vyméné mechanického voziku za elektricky. V tomto stadiu

se zacinaji objevovat bolesti.
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1.6.6 Sesté podstadium

Pacient je upoutan na lizko, neni schopen udrzet hlavu, narastaji dechové potize a

bolesti.

V prvnim stadiu, které zahrnuje prvni az tfeti podstaddium je pacient jesté¢ zcela
sobéstacny. Druhé stadium je jiz typické omezenim sobéstacnosti a odpovida ¢tvrtému az
patému podstadiu. Posledni, tfeti stadium je =zaroven Sestym podstaddiem a je
charakteristické uplnou nesobéstacnosti a zavislosti pacienta na svém okoli (Umphred et

al, 2013, s. 536-539; Kolat, 2009, s. 374-375).

1.7 Lécba

Vzhledem k absenci G¢inné farmakologické lécby je péce o pacienta s ALS
zaméfena spiSe na zmirnéni symptomi a zlepSeni kvality zivota. Aby léCba byla co
logopedové, pneumologové, dietologové, gastroenterologové, neurologové a svou roli
hraji také socialni pracovnici (Van Es et al., 2017, s. 2092). Léc¢ba by u téchto pacientd
méla zacit co nejdiive. Spoleénym cilem vSech odbornikli je zajiSténi pacientovych
potieb a vySe zminéné zlepSeni kvality zivota. Dulezitym faktorem je ptizptisobeni
celkové péce konkrétnimu stavu onemocnéni (Majmudar, Wu a Paganoni, 2014, s. 2).

Celkem jsou schvaleny dva léky, které maji na prib&éh ALS pozitivni vliv. Presny
mechanismus jejich u¢inku vSak neni zndm.

Riluzol je inhibitor glutamatu a svym pilisobenim zmirfiuje probihajici
motoneuronovou degeneraci (Vacca, 2020, s. 37). Jeho tcinnost byla dokazana dvéma
randomizovanymi kontrolovanymi studiemi, kterych se ucastnili pacienti, jejichZz doba
nemoci byla krat$i nez 5 let a spliiovali hranici usilovné vitdlni kapacity plic (FVC)
minimalné 60%. V prvni studii bylo po dobu 13 mésicii sledovano 155 pacientt, kterym
bylo podavano 100 mg riluzolu nebo placebo. Vyslednym udajem byla primérnd doba
preziti, ktera u pacientd s podavanym riluzolem byla 17,7 mésicii a u pacientl, kterym
bylo podavano placebo 14,9 mésici. Druhd studie srovnavala vysledky 959 pacientd,
kterym bylo podavano placebo a riluzol v mnozstvi 50 mg, 100 mg nebo 200 mg. | zde
16,5 mésicti, oproti skupiné uzivajici placebo, kde hodnota byla 13,5 mésict. V ramci

zkoumani podavaného mnozstvi nebylo podavani 50 mg riluzolu né&jak odlisné od
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podavani placeba. Uginnost 200 mg davky méla zase obdobny efekt jako podavani 100
mg. (Jaiswal, 2019, s. 1-2, 5-6).

Druhym lékem je endavaron, jehoz G¢inky pusobi proti oxidativnimu stresu, ktery
poskozuje bunky. Je to intravendzné podavané neuroprotektivum ptivodné vyuzivané pii
akutnich ischemickych cévnich mozkovych pfihodach. Od roku 2017 je schvéleno jeho
pouzivani i u diagnézy ALS (Vacca, 2020, s. 37). Studie potvrzujici u¢innost tohoto 1éku
zahrnovala celkem 206 pacientli a zaméfovala se na zménu stavu pacienta hodnocenou
pomoci ALSFRS. Rozdily mezi skupinou, ktera obdrzela endavaron a skupinou uzivajici
placebo nebyl vtomto ohledu pfilis vyznamny. U podskupiny pacientl, jejichz
spole¢nymi znaky byly mirné ptiznaky a kratka doba onemocnéni byl vSak zaznamenan
efekt ve prospéch jejich motorické a funk¢ni zdatnosti (Jaiswal, 2019, s. 1-2, 5-6).

Dal8im diskutovanym zptisobem 1écby ALS, ale také jinych neurodegenerativnich
onemocnéni, muze byt napiiklad aplikace autolognich kmenovych bunék za ucelem
ochrany jest¢ zachovalych motoneuront jejich parakrinnimi mechanismy. V uvahu
pfipadaji rizné typy kmenovych bunck — tukové ¢i pojivové tkané€, kostni nebo zubni
dfené. Tyto buiky jsou odebrany biopsii a aplikovany pomoci lumbalni punkce do
thekalniho prostoru nebo pfimo intraspinalné. Piestoze nebyla jest¢ jednoznacné
prokazana ucinnost, jsou zaznamenany pozitivni ohlasy urcitého vzorku pacienti

(Oskarsson, Gendron a Staff, 2018, s. 1624).

1.8 Otazka eutanazie

V zaii roku 2020 se v Japonsku konal webinat ALS Café, kterého se ucastnili
pacienti diagnostikovani s ALS a jejich rodiny. Byly jim kladeny otazky ohledn¢ kvality
a ucelenosti informaci, které jim poskytl zdravotnicky persondl a mimo jiné se zde
zminila také otazka legalizace eutanazie. Celkem 60% ucastnikt bylo pro jeji legalizaci.
Pfi porovnani téchto vysledkt s vyzkumem od Veldink et al, u kterého z 203 pacientl jen
17% zvolilo eutanéazii a od Maessena, kde ze 102 pacientii zvolilo eutanazii 22% Ize
vyvodit zaveér, Ze prestoze vetSina pacientll souhlasi s jejim zavedenim, neznamend to
nutné, ze by této moznosti vyuzili (Hirayama, 2021, s. 1,7).

Osobni pohled na tuto problematiku nastifiuje napiiklad piibéh Michaela M.
Danielsona, ktery taktéz onemocnél ALS a uvadi, Ze moznost eutanazie je jedinou véci
ovliviyjici jeho Zivot, nad kterou mize mit jeSté kontrolu (Danielson a Dubé, 2018, s.

349).
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2 Cile, moznosti a prostiedky fyzioterapie ALS dle stadii

Fyzicka aktivita je nefarmakologickou soucasti 1¢cby u spousty onemocnéni. Obecné
je prospésna pro adaptaci kardiovaskularniho a nervosvalového systému, zlepSuje
dechovou a srdecni aktivitu, zvySuje hustotu kapilarniho fecisté, vede ke svalové hypetrofii
a zvyseni svalové sily. Neopomenutelny je také vliv na psychiku, kdy pomaha ptekonat
deprese ¢i Uzkostné stavy. Pfimy ucinek na ovlivnéni patologické progrese onemocnéni
ALS vsak neni jasné dokazan. Objevuji se naopak studie, tvrdici Ze zivotni styl spojeny
s nadmérnou fyzickou aktivitou by mohl byt zvySenym rizikem pro vyskyt tohoto
onemocnéni. Existuji vyzkumy zabyvajici se zvySenym vyskytem ALS u profesionalnich
hraci socceru nebo amerického fotbalu v disledku moznych nezadoucich ucinkl
dlouhodobé a piehnané intenzivni télesné aktivity, mezi které miZze patfit naptiklad
oxidativni stres, excitotoxicita glutamatu a zvySena hladina kalcia pfispivajici k selektivni
degeneraci oslabenych motoneuront. Jak jiz bylo zminéno, fyzicka aktivita ma ale také
fadu pozitivnich ucinkl. Prestoze se tedy tyto hypotézy vyskytuji, nepiedpoklada se, ze by
fyzicka aktivita mohla byt povazovana za rizikovy faktor (Tsitkanou et al, 2019, s. 2).

Pozornost by méla byt vénovana spravnému zvoleni intenzity provadéného cviceni.
Jiz v minulém stoleti po epidemii poliomyelitidy byly zaznamenany ptipady, kdy po
reinervaci svalil do stupné¢ svalové sily 2-3 doslo v dusledku pfili§ ¢astého ¢i neimérné
narocného cviCeni k uplné ztrat€ kontrakéni schopnosti svalu. Tento jev byl pozdéji
zkouman s vyuzitim zvifecich subjektl. Tyto vyzkumy zjistily, Ze v pfipadé svalové
reinervace do miry, kdy je funkénich méné nez 1/3 motorickych jednotek, mize opravdu
dojit k poSkozeni svalii. NaruSena v téchto pfipadech mohla byt také snaha zdravych
motoneuront o reinervaci jiz denervovanych svalti. Celkové vysledky téchto pokusi vSak
nakonec svédcily ve prospéch pozitivniho efektu cviCeni a mozZny negativni efekt byl

pozorovan jen u opravdu velmi vysokych intenzit zatéze (Umphred et al, 2013, s. 531).

2.1 Rehabilitace v prvnim stadiu

V tomto stadiu by pacient mél byt podporovan v aktivitach, kterym se bézné vénoval
pfed stanovenim diagndzy. S pifibyvajicimi potizemi muze tuto aktivitu modifikovat
snizenim obtiznosti nebo doby jejiho provadéni. Pacienti, ktefi se pfed stanovenim

diagnozy nevénovali Zadnym pohybovym aktivitdm by méli s aktivnim Zivotnim stylem
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zacit, at uz by se jednalo o aktivity pouze v ramci udrzby domacnosti ¢i obycejnych
prochéazek.

Terapeut by mél pacientovi nabidnout moznosti cviceni dle pacientovych priorit —
individualni cviceni, skupinova cviceni ¢i zapojeni dalSich ¢lenti rodiny. Vzdy je ale
dualezité pacienta kontrolovat a ptredejit nadmérné unave, kterd by mohla vést k omezeni
vykonavani ADL a zaroven by jej mohla odradit od dal§iho cviceni. Pro pacienta je lepsi
cvicit kratsi dobu vicekrat denné nez unavit celé t€lo v rdmci jednoho sezeni. (Umphred et
al, 2013, s. 536).

Navic neni vzdy v moznostech pacienta pravidelné dochdzet na specializovana
pracovisté. Z tohoto divodu se jako vyhodna ukazuje forma domaciho cviceni. Kitano et al
se zabyvali G¢innosti a bezpecnosti cviceni v domacim prostiedi u pacientll v ¢asném
stadiu ALS. Srovnévali dvé skupiny pacientil, z nichZ jedna po dobu Sesti mésicti cvicila
bez dohledu v domacim prostiedi a druha skupina cvicila ve stejném ¢asovém obdobi pod
vedenim terapeuta. Cviceni se skladalo ze silového a vytrvalostniho tréninku a bylo
individudlné sestaveno pro kazdého pacienta. V ramci pribézné kontroly pacienti
zaznamenavali provadénd cviceni a zaroven kazdy mésic probihalo sezeni s pacientem a
pii zndmkéach unavy ¢i poklesu svalové sily doslo k upravé cvicebniho programu. V zavéru
studie autofi uvadéji, ze vysledné hodnoty pacientt, které byly srovnany pomoci ALSFRS-
R a svalového testu byly u obou skupin na odpovidajici tirovni a domaci cviceni bylo
vyhodnoceno jako efektivni a bezpe¢né pro pacienty v rané fazi ALS (Kitano et al, 2018, s.
2-8).

Pro vétsi kontakt s pacientem béhem cviceni bez osobniho dozoru terapeuta rozhodli
se Braga et al otestovat moZnost doméciho cviceni za soucasného telemonitoringu.
Sledovani hodnot slouzilo jako prevence piekroCeni kritickych hodnot jako naptiklad
anaerobni prahu, 75% z vypocitaného maxima srde¢niho tepu a sniZeni saturace pod
uroven 93%, ¢imz by mohlo dojit k dyspnoe nebo vycerpani pacienta. Cviceni se skladalo
z rozehtivaci faze (5 minut), chlize na treadmillu nebo venku vterénu (15 minut) a
relaxacni faze (5 minut). Pacienti se jej museli Gcastnit alesponi jednou tydné po dobu 6
meésict. Terapeuti méli pfi kazdém cviceni okamzity piehled o hodnotach pacienta a pfi
jejich zvySeni do potencidlné nebezpecnych hodnot byli pacienti ihned kontaktovani a byl
jim doporuéen zpusob, jak hodnoty opét snizit. Pacienti stejné jako terapeuti hodnotili

tento zplsob rehabilitace kladné a povazovali jej za bezpe€ny. PrestoZze zpétna vazba byla
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tedy pozitivni, rozhodné¢ je potieba zvazit riziko mozného podceiiovani hroziciho
vycerpani pacienta, ochranu dat, finan¢ni naklady a ¢asovou narocnost (Braga et al, 2018,
s. 502). OsvédcCen v praxi byl tento zpiisob také v dobé pandemie COVID-19, o ¢emz
pojednava italska studie zroku 2021. | vtomto piipadé pacienti uvadéli spokojenost

s formou rehabilitace, pfesto by vsak preferovali osobni setkani (Vasta et al, 2021, s. 1-3).

2.1.1 Cviceni proti odporu

Odporova cviceni obecné zlepSuji svalovou silu a funkéni zdatnost, navozuji
svalovou hypertrofii a jsou prevenci hrozicich disabilit (Tsitkanou et al, 2019, s. 7).

Jednim z vyzkumt zabyvajicich se timto typem cviceni je studie od Lunetta et al, kde
byl navrzen Sestimési¢ni cvicebni program zahrnujici aktivni antigravitatni cviceni pro
celkem 6 svalovych skupin na hornich i dolnich konéetinach. Cviceni bylo provadéno po
ttech setech s tfemi opakovanimi. Vysledek neukézal ptiznivy vliv na funkéni zdatnost,
hodnocenou pomoci ALSFRS-R ani kvalitu Zivota. Jedinym pozitivnim vlivem bylo
zlepSeni psychického stavu pacientti po kazdém cviceni (Lunetta et al, 2016, s. 53-55).

Lisle a Tennison se taktéz pokusili o prokazani pozitivniho U¢inku tohoto typu
cviceni, a to srovnanim dvou skupin pacientii. Ob& tyto skupiny provadély po dobu 6
meésict denni stretching, jedna z nich vSak navic 3x tydné absolvovala odporova cviéeni
modifikovana pfimo pro konkrétniho pacienta o pfimétené intenzité. Vyslednym méteni
bylo zjisténo zlepSeni funkéniho stavu a kvality Zivota spole¢né s mensim ubytkem sily na
dolnich koncetinach. Taktéz nebyl zjistén Zadny negativni dopad cviceni na stav pacientl
(Lisle a Tennison, 2015, s. 45).

Rozdilné vysledky byly zvefejnény ve studii od Jensena et al, ktera probihala
Vv Casovém rozmezi 12 tydni. Pacienti provadéli 2-3x tydné cviceni cilené na horni 1 dolni
¢asti téla pod dohledem terapeuta. Cvic¢ebni program se zpocatku skladal z rozehtivaci faze
a Sesti cvikl, provadénych ve tiech setech s 12-15 opakovanimi, postupné byl pak po dvou
tydnech modifikovan. Vysledky pacientti byly hodnoceny pomoci ALSFRS-R, pficemz
nebyl zjistén zadny pozitivni vliv na zhorSujici se stav pacientli, naopak pii zkoumani
zmén v ramci volni aktivace svali nebo funkéni zdatnosti bylo zjiSténo, Ze diky cviceni
mohlo dojit az k poskozeni svalil a pii mefeni svalové sily byl zjiStén spiSe jeji ubytek.

MoZnym faktorem ovliviiujicim vysledek studie mohla byt vyrazné krat§i doba vyzkumu,
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ovSem pacienti se cvi¢eni nadale Gcastnili a ani po tfech mésicich nebylo zjiSténo zadné
zlepSeni. (Jensen et al, 2017, s. 1-2, 4-6).

Na téma efektivity cvifeni proti odporu bylo zvefejnéno mnoho studii s ne vzdy
korespondujicimi vysledky. Tyto rozdily mohou byt zplisobeny odlisnostmi v typu cviceni,
jeho frekvenci a dobé¢ trvani, stejné jako vybranou skupinou pacientl, u kterych mize hrat

roli v€k, pohlavi, zamé&stnani nebo pfidruzena onemocnéni (Lunetta et al, 2016, s. 57).
2.1.2 Aerobni cviceni

Toto cviCeni zahrnuje rytmické, nepretrzité aktivity, u kterych se zapojuji velké
svalové skupiny, ziskavajici energii cestou aerobniho metabolismu (Patel et al, 2017, s.
135). Obecné aerobni cviceni zlepSuje stav kardiovaskularniho systému, bunéény
metabolismus a mé také nesporny vliv na psychickou stranku pacienta (Tsitkanou et al,
2019,s.7)

Studie od Sanjaka et al se zabyvala aerobnim cvi¢enim v podob¢ chlize na pfistroji
weight supported treadmill, kterou 9 pacientd praktikovalo v ¢asovém rozmezi 8 tydnil.
Cviceni probihalo 3x tydné po dobu 30 minut. Studie prokazala, Ze tento typ cvi¢eni ma
ptiznivy vliv na funkéni stav pacienttl, jejich unavitelnost a na jejich chtizi - pfedev$im na
rychlost a délku kroku (Sanjak et al, 2010, s. 1920).

Ve studii od Pinta et al absolvovali pacienti cvi€eni na ptistroji ramp treadmill navic
S pouzitim neinvazivni ventilace, konkrétné¢ Bipap STD. Vyzkum probihal 1 rok a pfi
srovnani s kontrolni skupinou, kterd toto cviceni neabsolvovala, byl u zucastnénych
pacientll zjiStén mens$i narlst respiracnich potizi spolecné s lep$im funk¢énim stavem.
Obecné se uvadi, Ze spole¢né vyuZiti vytrvalostniho tréninku a ventilaéni podpory ma
pozitivni U¢inky mimo vySe zminéného také celkové na hodnoty dechovych kapacit a
psychicky stav pacienta (Tsitkanou et al, 2019, s. 7).

Zkoumany jsou nyni také mozné ucinky béhu a plavani. Tsitkanou et al ve svém
piehledu srovnavaji studie, které byly provadény na mysich typu SODC%A coz je
modifikovany mysi model familiarni formy ALS. Tyto studie mély za tukol zjistit a
porovnat efektivitu téchto dvou aktivit. V ptipad¢ plavani byly zjistény pfevazné pozitivni
ucinky jako =zlepSeni metabolismu svalti, Urovné oxidativniho stresu, uplatnéni
neuroprotektivnich faktord a vliv na zachovani motoneuront inervujicich velké oblasti téla

spole¢né se snizenim miry apoptdzy astroglie a oligodendrocytd. Po cviceni v podobé béhu
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se naopak objevila ztrata motoneuront a zvysil se pomér motoneuronti inervujicich mensi
somatické oblasti (Tsitkanou et al, 2019, s. 6-7). Gronard et al, ktefi se touto
problematikou zabyvali vysvétluji tyto jevy rozdilem v amplitudach, frekvenci pohybu a
typu zapojenych motoneuronit pii obou aktivitach. Pro plavani jsou typické vysoké
amplitudy pohybu, stejné tak vysoka frekvence a aktivace velkych motoneuront. U béhu
dochdzi béhem pohybu k nizkym amplitudam, nizké frekvenci a zapojeni pfevazné malych
motoneuront (Gronard et al, 2008, s. 134). Prestoze vysledky vyzkumu zkoumajicich vliv
plavani na pribéh ALS vypadaji nadéjné, jak jiz bylo feceno, jedna se o vyzkum na mysich
s familiarni formou nemoci. Nelze tedy jednoznacné pocitat se stejnym ucinkem i u
sporadickych forem onemocnéni. Taktéz nebyl tento efekt stile prokazédn piimo na
pacientech, coz by do budoucna mélo byt pifedmétem dal§iho zkoumani. (Tsitkanou et al,
2019, s. 6-7).

2.1.3 Stretching

Techniky zaméfené na stretching a celkové zvySeni rozsahu pohybu by mély byt
nedilnou soucasti pée o pacienty s ALS. Doporuceno je jejich denni provadéni s
primdrnim zamétenim na klouby, kde je rozsah pohybu omezen nejdiive, coz vétSinou
byva ramenni a hlezenni kloub. Pravidelné protahovani je G¢innou prevenci proti rozvoji
bolestivych a pohyb limitujicich kontraktur. Na noc mohou byt v rdmci prevence pouZity
dlahy (Majmudar, Wu a Paganoni, 2014, s. 5). Vyhodou je, Ze se jedna o typ cvi€eni, ktery
miiZe byt bezpedn& provozovan i v doméacim prostiedi (Karam et al, 2014, s. 4). U¢innost a
nezavadnost stretchingu a cviceni na zvySeni rozsahu pohybu potvrdila studie od Clawsona
et al, ktera byla provadéna ve formé pasivniho protahovani m. deltoideus, m. triceps
brachii, m. gastrocnemius, m. quadriceps femoris, hamstringti a flexort zapésti po dobu 24
tydnt. (Clawson et al, 2017, s. 1, 3)

Stretching mlZe byt vyuZit také napiiklad v ramci jogy - jeji efektivité se vénoval ve
svém vyzkumu Ribeiro, ktery pro svou studii pouzil tfi pacienty diagnostikované s ALS,
ktefi trp€li vyraznymi kiecemi na riznych castech téla, coz vyrazné ovliviiovalo jejich
denni aktivity a spankovy rezim. Pro tuto studii byla vyuzita Iyengar joga zahrnujici
terapeuticky pristup a vyuziti specidlnich pomiticek. Cvi¢ebni jednotka se skladala

z vybranych jogovych pozic (stretchingu), dechovych a relaxa¢nich cviceni a byla
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individudlné vytvofena pro kazdého pacienta. V pocatecnich hodinach byly pfi urcitych
polohach vyvolany bolestivé kiece u dvou ze tii pacientti, coz vedlo k vylouceni nékterych
pozic, zaroven jeden z pacientll neudaval po urCitou dobu vibec zadny efekt. Ten byl
zaznamenan vsemi tfemi subjekty az po 3 az 8 tydnech pravidelného cviceni, kdy vSichni
zOc¢astnéni pacienti nahlasili tlevu od kie¢i. Pfi omezeni aktivity dochédzelo k relapsu kieci,
ale pokud pacient zacal znovu hodiny jogy navstévovat, kieCe opét vymizely. Autor na
zaver zminuje, ze je potfeba vice studii, které by vyjasnily zmirnéni ¢i naopak vyvolani

kie¢i konkrétnimi jogovymi pozicemi (Ribero, 2014, s. 322-324).

2.1.4 Terapie respira¢niho systému

ALS zasahuje také do respiracnich funkci organismu. V dasledku degenerace
dochazi ke slabosti inspiracnich svald jako je branice, m. sternocleidomastoideus, mm.
scaleni a mm. intercostales externi. To md za nasledek snizeni klidového dechového
objemu, zpisobujici alveolarni hypoventilaci a naslednou respiraéni insuficienci. Zasazeno
je taktéz exspiraéni svalstvo - tedy bfiSni svaly a mm. intercostales interni. S timto
deficitem cCasto souvisi Spatné funkce glottis, vedouci k neefektivnimu kasli, retenci hlenu
V hornich cestach dychacich s naslednym zvySenym rizikem infekce. Souvisejici je také
postizeni bulbarni oblasti, které zvySuje riziko aspirace a muze byt indikaci pro uziti
neinvazivni ventilace (Braun, Caballero-Eraso et Lechtzin, 2018, s. 392).

Ve studii od Pinta, Swashe a Carvalha se autofi vénovali trénovani inspira¢nich svalt
u 26 pacientli s ALS v ¢asném stadiu onemocnéni. Zakladni myslenkou bylo zacit s timto
typem cvi€eni co nejdiive, tedy jest€¢ v dobé&, kdy respiracni funkce nejsou tolik omezené, a
da se navodit vyrazné zpomaleni progrese. Pacienti byli rozdéleni do dvou skupin. Prvni
skupina byla podrobena aktivnimu cvi€eni inspiracnich svalli po dobu 8 mésicii, zatimco
druhd, kontrolni skupina, se prvni 4 mésice vénovala placebo cviceni a k aktivnimu cviceni
presla az v dalSich 4 mésicich. Vysledné hodnoty se srovnavaly pomoci ALSFRS-R,
respiracnich testl, unavy a kritérii hodnoticich kvalitu zivota. Posilovani svald bylo
provadéno pomoci dychani do pfistroje Treshold-IMT (viz obrazek 1, s. 26), které méli
pacienti provadét 2x denné€, rano a odpoledne ve stejném Case. Skupina s placebo cvicenim
m¢éla nastavenu nejnizs$i moznou zatéz, skupina aktivné cvicici na 30-40% maxima. Kazdy
tyden poté pacienti vypliovali dotaznik o priabehu cviceni - miru zatéze, ptiznaky dyspnoe,
unavu, celkovy stav, srdecni tep pfed a 1 minutu po cviceni. Pfi vyhodnoceni nebyl zjistén

vyrazny rozdil v zaznamenanych hodnotach mezi skupinami. Opravdu mirny efekt pti
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bliz§im zkoumani skupin byl zaznamenan v rdmci maximalni volni ventilace, maximalni
vydechové rychlosti a nosniho nadechového tlaku (Pinto, Swash et Carvalho, 2012, s. 33-
34).

Obrazek 1 Dechovy pfistroj
Treshold-IMT (Geddes et al,
2022. s. 60)

Posilovanim vydechovych svalli a jeho vlivem se zabyval Plowman et al. Svuj
vyzkum provadél na celkem 25 pacientech po dobu 5 tydnii. Cviceni probihalo 5x tydné a
spoc¢ivalo v provedeni 25 maximalnich vydechti proti dechovému trenazéru Expiratory
Muscle Strength Training (EMST, viz obrazek 2, s. 26) v 5 setech po 5 opakovanich.
Porovnani vysledkii bylo provedeno pomoci nékolika hodnot. Prvni byl maximalni
vydechovy tlak, méfeny ru¢nim digitadlnim manometrem, u kterého bylo po provedeném
cvieni zaznamenano zna¢né zlepSeni. Pomoci videofluoroskopie a Penetration-aspiration
Skaly byla zkoumana dysfagie, u které cviceni vedlo ke zvétSeni rozsahu pohybu jazylky
pfi polykani. Poslednim aspektem byl kasel, hodnoceny spirometricky. V tomto piipad¢ ale
nebyly zjistény zadné zmény (Plowman et al, 2016, s. 48-51).

Obrazek 2 Dechovy trenazér EMST (Attar, 2021,
s. 11)

Sl

W
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ZhorSeni stavu respiracniho systému vedouci ke snizené efektivit¢ kaSle ma za
nasledek Spatnou hygienu dychacich cest. Seneta et al ve své studii porovnavali uc¢innost
technik asistovaného kasle, coz je metoda slouzici k podpoie vykaslavani a tim snizeni
mnozstvi sekretu v horni ¢asti dychaciho ustroji. Studie probihala po dobu 3 mésict a
ucastnilo se ji celkem 16 pacientl, z ¢ehoz 9 vykazovalo piiznaky postizeni bulbarni
oblasti. Techniky kaSle byly rozdéleny do dvou oblasti - manudlni a pfistrojové.
Z manualnich technik byl pouzit neasistovany kasel, kaSel se slovni instruktdzi a nakonec
kaSel s manudlnim kontaktem. V rdmci pfistrojovych technik byl vyuzit napiiklad
silikonovy resuscitacni ambuvak, dvoutroviovy tlakovy ventilator nebo mechanicky
insuflacni-exsuflac¢ni pfistroj. Studie prokazala, ze techniky zlepSuji vrcholovy prutok
vzduchu pfi ka$li i u pacientd s t€Zkou respira¢ni insuficienci a s deficitem v bulbarni
oblasti. Celkové mély techniky vyuzivajici pfistroje lepsi vysledky nez techniky manudlni.
Subjektivné hodnotili pacienti jako nejvice ucinné pouziti pravé insuflaéniho-exsufla¢niho
ptistroje a jako nejméné ucinny neasistovany kasel. Pfi srovnavani skupin pacientil
s bulbarnimi potizemi a bez nich nebyl zjistén zadny rozdil (Senent et al, 2010, s. 26-30).

Zasazeny jsou pii tomto onemocnéni také svaly pharyngu, jejichz slabost vede ke
snizeni tlaku v hornich dychacich cestdich a naruseni mechanismu polykani. Relativné
novou technikou je tzv. TR3 (viz obrazek 3, s. 27), vyuzivajici dechovy vak s maskou.
Pacient provede s pomoci vaku nékolik nadecht bez exspiria, zadrzi dech a poté vydechne.
Dochézi tedy k hromadéni dechu slouzici jako vytrvalostni trénink dechového svalstva, coz
pfiznivé snizuje bazalni atelektdzu, udrzuje roztazitelnost plic a hrudni stény, zvysSuje
vrcholny vydechovy proud a efektivitu kaSle. Kontrolni vySetfeni pomoci
videofluoroskopie potvrdilo taktéz pozitivni efekt pravé na kontraktilitu svalli pharyngu,
stav velikost retropalatinalniho prostoru a ziiZeni dychacich cest (Dorca et al, 2021, s. 284-
285, 287-289).

Obrazek 3 [/Jkézka provedeni
techniky TR3 (Dorca et al, 2021,
S. 286)
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2.1.5 Trénink rovnovahy

Kwvili tbytku svalové sily a naslednym potizim s udrzenim rovnovahy je u pacientli
S ALS zvysené riziko pada. Z tohoto diivodu se jako pfinosny nabizi trénink rovnovahy
spojeny s posilovanim trupového svalstva (Pezzano, 2018, s. 4).

Yoosefinejad, Jabari a Setooni zkoumali efekt ¢tyitydenniho cvi¢eni zaméteného na
zlepSeni trupové stability u pacientky, trpici zvySenou unavnosti, slabosti koncetin a
nejistym stojem o Uzké bazi s tendenci k padu vzad. Cviceni se skladalo ze zacatku
z vtahovani bfiSniho svalstva v supinacni pozici s pokréenymi koleny a znacviku
brani¢niho dychani. Pacientka byla poucena o provadéni téchto cvikii 3x denné po 10
opakovanich po dobu jednoho mésice. Zahrnut byl také trénink chiize u bradel. Hodnoceni
trupové stability bylo provadéno objektivnim pozorovanim stability pacientky pfi chytani a
hazeni mice a subjektivné pfi jejim popisu, zda doslo ke zlepSeni v ramci ADL. Po dvou
tydnech byla pacientka schopna stat samostatné bez tendence k padim dozadu po dobu
n¢kolika sekund. Po zafazeni chytani mie do ramce denniho cviceni byla tendence
k padim zredukovana upln¢ a pacientka byla schopna se bez problému udrzet ve stoji po
ur¢itou dobu s minimalni ndmahou. V ramci subjektivniho hodnoceni pacientka uvadi
samostatnost v diive pro ni komplikovanych aktivitach, naptiklad umyvani nadobi ¢i
samostatné chuzi (Yosefinejad, Jabari a Setooni, 2014, s. 45).

Odlisné vysledky vykazoval klinicky ptipad zpracovany Pezzanem, kde byly s
vybranou pacientkou provadény cviky na kontrolu rovnovahy ve statické poloze (stoj o
uzké bazi se zavienyma oc€ima), pii dynamickém cviceni (v rdmci sedu a stoupani) a také
se zaméfenim na posturdlni reaktibilitu (zlepSovani reakénich mechanismt pfi naruseni
stavajici pozice). Pro zvySeni bezpecnosti byly pouzity pomicky jako specialni popruhy ¢i
bradla. Soucasti bylo také aerobni a domaci cviceni, v ramci kterého pacientka provadéla
napiiklad stfidavé stoj na patach a na Spickach ¢i dosahové aktivity. Vyzkum trval celkem
12 tydnl. Ve vysledku nebylo zjisténo zlepsSeni rovnovahy, hodnocené dle Berg Balance
Score (BBS) a Time Up and Go (TUG) testu. Pacientka vSak dosdhla zlepSeni Svalové sily,
kardiovaskularnich funkci a béhem cviceni neutrpéla zadny pad (Pezzano, 2018, s. 9-10,

12-13).
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2.1.6 Vyuziti ortotickych pomiicek

V prvnim stadiu je také jiz na misté zvazovat vyuziti ortotickych pomiicek (Umphred
etal, 2013, s. 535).

Prvni oblasti, kde je jiz v brzkych stadiich potfeba externi podpory, je oblast $ije, kde
v disledku nemoci dochazi k oslabeni S§ijovych extensorti. Toto oslabeni vede nasledné
K problémim s komunikaci, pohyblivosti a zpusobuje bolesti hlavy a krku. Vzhledem
k nedostatku komfortnich a snadno uzivatelnych ortéz, studovali Baxter et al poticby
pacientd a na jejich zakladé sestrojili Sheffield Support Snood, coz je kréni limec slozeny
z elastické latky, ktera se vytvaruje individuadlné dle proporci pacientova krku, vrchniho
hrudniku a lebky a jehoz vnéjsi povrch je tvofen ocky, na ktera se da pfipevnit vngjsi
podpora dle pozadovaného ucinku a urovné postizeni svali (viz obrazek 4, s. 29).
Predmétem bylo taktéz nasledné Sestimésicni testovani této ortézy na celkem 20
pacientech. Vyhodnoceni bylo provedeno pomoci dotazniku a porovnani s limci, které
pacienti uzivali diive. 16 pacientli v ramci diskuze uvedlo, ze preferuji SSS a hodlaji ho
pouzivat i nadale. Pro 2 pacienty byl limec piili§ tésny a omezoval je pii polykani a
mluveni a pro posledni 2 pfili§ vysoky. Z téchto 4 pacientli, kteti SSS odmitli nadéle
uzivat, 3 znich preferovali diive pouZivany a poslednimu nevyhovoval zddny typ. Tato
studie dokazuje, ze vzhledem k individualnim potfebam pacientti a vyraznému dopadu
slabosti $ijovych svalii na jejich kvalitu zivota, je potfebnd dostupnost Sirokého spektra

tohoto typu pomuicek (Baxter et al, 2016, s. 1-2, 5-6).

Obrazek 4 Znazornéni moznosti umisténi zevni opory na kréni limec
Sheffield Support Snood (Baxter et al, 2016, s. 2)

Hansen et al zminuje v uvodu svého vyzkumu nejcastéjsi limitace krénich limct.
Uvadi napiiklad, ze limce se daji pouzivat jen v urcitych polohéch téla a svou konstrukci
mohou zpiisobovat nepfijemny tlak do pacientovy brady ¢i omezovat pfijem potravy a

pohyby hlavy. Cilem vyzkumu téchto autorti bylo navrhnout jednoduchou obdobu limce,
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kterou by bylo mozné pouzivat voln¢ pfi chlzi, a kterd by piedchdzela vySe zminénym
potizim. Zjednodusené¢ lze jimi navrzeny systém popsat jako neoprenovy elasticky pruh
jdouci od zadni ¢asti kalhot k pasku kSiltovky, nasazené na hlavé pacienta (viz obrazek 5,
s. 30). Byl testovan celkem 6 subjekty po dobu 2 tydnl. 4 subjekty tento typ podpory
doporucuji a uvadéji zlepseni v rdmci komunikace, polykéni, dychani a celkového pohodli.
Zbylé 2 subjekty byly nespokojeny napiiklad z divodu zvySeného dyskomfortu nebo
zhorSeni dechovych potizi. Casto pacienti také udavali nevhodnost nodeni &epice ve
vnitinich prostorech. V zavéru autoti studie zhodnocuji, Ze ptinos této pomicky je velmi
individualni a pii uzivani ma byt také vénovana pozornost nastaveni jednotlivych ¢asti
systému, které by mohlo mit vliv na vysledny efekt (naptiklad pfi pfiliSném utazeni by
mohlo dojit ke ztizeni dechu a hyperextenzi kréni patete) (Hansen, 2014, s. 297-298, 300-
302).

Obrazek 5 Popis elastické podpory hlavy navrzené
Hansenem et al (Hansen et al, 2014, s. 298)

Na thorakolumbalni oblast lze pouzit specidlni korzety, vyrovndvajici slabost
trupového svalstva. Pomahaji pacientovi udrzet vzpiimené postaveni trupu, zvySuji pohodli
a optimalizuji dechovou kapacitu. Pfesto vSak korzety nemusi byt piijjemné pro
dlouhodobéjsi pouziti a mohou omezovat rozpinani hrudniho kose pii dychani (Malik, Luii

a Lomen-Hoerth, 2014, s. 536).
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Dale jsou pacientim s ALS pfedepisovany také ortézy na horni koncetiny, které
pomahaji zvysit kvalitu zivota, jsou prevenci hrozicich kontraktur a mohou poskytnout
ulevu od bolesti. Naptiklad Giv-Mohr dlaha, kterd se pouziva na ochranu ramenniho
kloubu pted subluxaci, ktera vznika v disledku oslabeni svalti rotatorové manzety (Malik,
Luii a Lomen-Hoerth, 2014, s. 536). Dale se pouzivaji prstové ortézy (viz obrazek 6, s. 31).
Prikladem z klinické praxe, ktery byl zminén v kazuistice od lvy, Smith a Materi bylo
vyuziti extenzorovych prstovych ortéz =z tvarovatelného termoplastu u pacientky
s oslabenymi kratkymi svaly ruky a s omezenim extenze prsti a opozice palce. Toto
svalové oslabeni pacientku limitovalo v chiizi, protoze kvili postizené uchopové funkci
nebyla schopna uchopit choditko, ale také v ADL kvuli neschopnosti drzet hieben ¢i
ptibor. Tento typ ortéz muize byt aplikovan na volarni ¢i dorzalni stranu, poptipadé po
celém obvodu prstu. ZvySena pozornost by se méla byt pfi pouziti vénovana oblasti
kloubnich zadhybt, kde probihaji nervy inervujici prsty a taktéz pii uziti téchto ortéz u
fixovanych kontraktur, protoze by mohlo dojit k nadmémému tlaku na predilekénich

mistech nebo k poskozeni mistni cirkulace.

Obrazek 6 Prstové ortézy aplikujici se na volarni
stranu prstil pro podporu funkce (Ivy, Smith a
Materi, 2014, s. 4)

Dale miZe uzivani ortéz pomoci s prepadavanim zapésti v disledku slabosti jeho
extensortl. V jiz zminéné kazuistice byl uveden ptipad pacienta, pravé s timto problémem,
navic doprovazenym zkratem dlouhych flexori a 20° kontrakturou proximalnich

interfalangealnich kloubii. Tato disabilita omezovala pacienta v praci na pocitaci, coz bylo
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nedilnou soucasti jeho zaméstnani. Tento ptipad je ptikladem pouziti zapéstni ortézy (viz
obrazek 7, s. 32), ktera udrzuje zapésti v neutralni pozici, ¢imz zabranuje utlaku n.
medianus a zdroven poskytuje vEtsi stabilitu v zapésti a prstech. (Ivy, Smith a Materi,

2014, s. 1-1, 4)

Obrazek 7 UZiti zap&stni ortézy v kombinaci s prstni
ortézou pro 2. prst (Ivy, Smith a Materi, 2014, s. 5)

Ortézy pro dolni koncetiny se pozivaji v ptipad¢ slabosti distalnich ¢asti koncetin.
V ptipad¢ laterolateralni instability kotniku se doporucuji napiiklad Velcro pasky pro
mechanickou podporu postizené oblasti, kde brani distorzi a padu a zaroven podporuji
kloubni propriocepci. Casté problémy mivaji pacienti také s prepadavanim chodidla a
nestabilitou kolenniho kloubu. Kotnikové ortézy (viz obrazek 8, s. 33) zamétené na tento
typ potizZi mohou byt vyrobeny naptiklad z karbonovych vldken. Tento typ ortéz
minimalizuje nebezpecni padu u pacienta podporou funkce dorzalnich flexorti nohy pii
Svihové fazi kroku, ale nevénuje pozornost stabilit¢ kolene. Rigidni ortézy, vyrobené
z tuhého plastu mivaji u kotniku instalovany panty, které nastavuji miru flexe. Zaroven tato
zvysenou unavu a spotiebu energie pti chlizi. Pouzivaji se také timenové ortézy, které jsou
typické kovovymi podporami na obou strandch kotniku zabudovanymi do boty.

Ptepadavani chodidla je zabranéno pomoci pruziny. Mirn¢ miize tento typ ortézy také
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napomahat stabilit¢ kolene pfi stojné fazi kroku. Pacienti jsou pfi obdrZeni ortézy pouceni
o noseni bot pevnych pies nart. Zaroven je potieba ortézy upravovat v piipadé nepohodli,
podrazdéni kuze nebo pfi vyraznych vykyvech hmotnosti (Malik, Luii a Lomen-Hoerth,
2014, s. 535-536).

Obrazek 8 Ortézy podporujici stabilitu a postaveni kotniku, zleva: odleh¢ena
ortéza z karbonovych vlaken, tuha plastova ortéza s panty v oblasti kotniku,
tfrmenova ortéza (Malik, Luii a Lomen-Hoerth, 2014, s. 536)

2.2 Rehabilitace v druhém stadiu

V tomto stadiu jiz dochazi ke zietelnému ubytku svalové sily, funkéni zdatnosti a
samostatnosti, coz se odrazi na psychickém stavu nemocného. Ulohou terapeuta je tedy
pomoci pacientovi s adaptaci na zmény zpisobené slabosti, spasticitou a také zhorSenim
stavu kardiovaskularniho systému. V ramci rehabilitace je dulezité vénovat pozornost
svalovym skupinam nachylnym ke zkraceni, coz jsou ptredevsim svaly lytka, m. quadriceps
femoris, adduktory ky¢le, lateralni flexory trupu a dlouhé flexory prstii. Navic se zvySuje
slabost v kratkych svalech koncetin a také svalech ramenniho kloubu a vznika tzv. flail
arm syndrom. Rozvoj potizi se také dotykd bulbarni oblasti, zhorSuje se polykéni a
komunikace, na coz navazuji problémy v socialni oblasti. Pacientovi je vhodné pomaoci
s nauc¢enim kompenzacnich strategii a vyuZitim pomicek. Stejné tak se kviili riziku padi a
problémtim s nedostatkem energie doporucuje instruktaz k vybéru vhodného typu voziku

(Umphred et al, 2014, s. 536-537).
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2.2.1 Ergoterapie

V ramci ergoterapie jsou piedepisovany pomucky, které maji za ukol zvysit
sobéstacnost pacienta, minimalizovat energetické naroky provadénych ¢innosti a celkove
zlepSit funk¢éni stav naruSeny neuromuskularnim nebo navazujicim ortopedickym
postizenim (Lewis a Rushanan, 2007, s. 452).

Dulezitym krokem je uprava pracovniho a domaciho prostfedi, aby byly co nejvice
redukovany limitujici faktory (Umphred et al, 2014, s. 537). Piikladem casto
doporucovanych pomucek jsou naptiklad bradla v koupelné ¢i zabradli u schodii. Pokud je
jiz pacient odkazan na vozik, mize byt vhodné rozsifeni vchodovych dveii ¢i vystavba
rampy, popiipad¢ venkovniho vytahu. Pro zjednoduSeni manipulace s pacientem je mozné
navrhnout pouziti pivot disku ¢i mechanickych zvedaki ve tvaru U s podporou hlavy
(Lewis a Rushanan, 2007, s. 452-452, 454).

Mallick a Bajpai uvadéji ve své kazuistice piiklad ergoterapeutické intervence u
51leté pacientky s potizemi v bulbarni oblasti, vyraznou slabosti akralnich ¢asti hornich
koncetin a plnou zavislosti pti vykonavani ADL, pfedevs$im s ohledem na jidlo, oblékani a
koupéni. Zaroveii nemohla pacientka psat ani pouZzivat telefon. V rdmci ergoterapie ji byly
pfedepsany pomucky jako naptiklad specidlni piibor, zubni kartd¢ek nebo kartd¢ na
sprchovani s dlouhym drzakem. Déle byl vyvySen jidelni stil a umyvadla. Pro
zjednodusSeni procesu oblékani bylo pacientce doporuceno obleceni opatiené vepiedu
suchym zipem. Mimo to bylo také soucasti intervence cviceni na posileni svalové sily a
rozsahu pohybu. ZlepSeni bylo hodnoceno jednak pomoci Fatigue Severity Scale, cozZ je
Skala hodnotici miru unavy a jeji vliv na Zivot pacienta, kde bylo zjisténo zlepSeni
prokazané vzestupem hodnot z 50 na 55 z celkovych 63. ZvySeni miry sobéstacnosti bylo
hodnoceno pomoci Functional Independence Measure, kde bylo misto pfedchozi hodnoty

49 dosazeno hodnoty 71 z celkem 126 (Mallick a Bajpai, 2018, s. 102).

2.2.2 Terapie bulbarni oblasti

Klinick4 manifestace bulbarnich ptiznakti ma jak funkéni, tak psychologicky dopad.
Pacienti s ALS hodnoti ztratu feci spole¢né s dysfagii jako jedny z nejhorSich piiznakt
nemoci, které navic vedou k socialni izolaci. Souvisejici je také slabost jazyka, jejiz mira

se da povazovat za negativni prognosticky faktor (Plowman, 2015, s. 1154).
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Casto pacienti v disledku zhorSujicich se potiZi vyzaduji zafazeni posilovani svali
orofacialni oblasti do terapeutického programu. Dle Beukelmana by vSak tato cviceni
mohla kvili povaze nemoci mit spiSe zhorSujici efekt. Dostatecnou terapeutickou aktivitou
pro pacienty je tedy pouha mluva, kterou denné vyuzivaji (Beukelman, Fager a Nordness,

2011, s. 2).

Dysfagie

Dysfagie je vysledkem slabosti ¢i spasticity svald, inervovanych zasazenymi
hlavovymi nervy, tedy n. trigeminus, n. facialis, n. hypoglossus, n. glossopharyngeus a n.
vagus. Vysledkem jsou potize se zpracovanim potravy a jejim transportem z ustni dutiny.
Obecné byvaji nejvice problematicka tuha a kiupava jidla, individualné vSak mohou byt
problémy s riznymi typy stravy. Na tyto potize pak navazuje del§i doba potiebna pro jidlo,
ubytek vahy a respiracni potize. Taktéz nedostate¢nost svalii, hlavné v okoli ustni dutiny,
nedovoluje pacientovi dovfit Usta. ZasaZen je 1 polykaci a kaSlaci reflex a kvili slabosti
jicnu se zvysSuje riziko aspirace. Ta mize byt zptisobena i senzorickymi deficity pharyngu,
které se u téchto pacientt taktéz vyskytuji. Postizeni této oblasti mize mit za nasledek také
omezené otevirani horniho jicnového svérace, coz zptisobuje retenci slin, potravy a tekutin.

Zakladem terapie je neustale provadénd hygiena Gstni dutiny a nastaveni pacienta do
fyziologické pozice, napomadhajici facilitaci polykani. Dale je vhodné vyuzivat pomiicky,
jako napftiklad specialn€ upraveny piibor a nadobi. V ramci terapie je nepravdépodobné, Ze
by doslo k vyraznému zlepSeni, cilem je hlavné prevence hrozicich komplikaci. Terapeut
muze v ramci zlepSeni efektivity piijimani potravy naucit pacienta nékteré kompenzaéni
mechanismy, napiiklad zasunuti brady, zajiStujici sprdvné nasmérovani potravy, c¢i
techniky taktilni a tepelné stimulace slouzici k vyvolani a zachovani polykaciho reflexu
(Kuhnlein et al, 2008, s. 368).

K terapii dysfagie také neodmyslitelné patii Gprava stravy. Tuhé jidlo se mixuje a
tekutiny se zahust'uji pro snadnéjsi piijem a také kviili prevenci aspirace a duseni. Zaroven
by pacient mél jidlo pfijimat v menSich porcich a Castéji. V ramci obsahu stravy by mély
byt pfijimany hlavné jidla bohatd na kalorie, kterymi se bojuje proti ibytku hmotnosti
(Ngo et al, 2017, s. 96-97, 99).
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Dysartrie

Dal$im zminénym problémem, kterému by v ramci terapie méla byt vénovana
pozornost, je dysartrie, jejiz patologicky podklad je podobny jako u dysfagie. Projevuje se
zménou hlasu, ktery mutize ziskat pisklavy, nebo naopak chraptivy charakter, zménou
dechového stereotypu pti mluveni, snizenim hlasového rozsahu, mumlanim a nezietelnym
vyslovovanim souhlasek (Kuhnlein et al, 2008, s. 368). Cilem terapie je co
nejdlouhodobéjsi zachovani srozumitelné feci, minimalizace rizika aspirace a snizeni miry
sialorrhei a potizi, zptisobenych hustym hlenem (Plowman, 2015, s. 1154-1155).

I zde je zékladem nastaveni spravné polohy téla, kterd bude mit pozitivni vliv na
dechovy stereotyp. Na tomto stereotypu, spoleéné s relaxacnimi technikami by se mélo s
pacientem pracovat. Dilezité je také naucit pacienta ekonomicky vyuzivat zbylou silu v
ramci komunikace. Pfi pocatecnich projevech dysartrie maji totiz pacienti tendenci vkladat
do mluvy vice Gsili, coz vede ke zvySené unavé a zhorSeni obtizi. Logopedie jako takova je
vSak ucinna hlavné v pocatecnich stadiich, pokud jiz dojde k silnému rozvinuti ptiznak,
vyuzivaji se spise komunikaéni pomiicky (Kuhnlein et al, 2008, s. 369). Mezi nej¢astéjsi
patii psaci tabulky nebo laminované karty s pismeny ¢i obrazky, na které pacient ukazuje
(Brownlee, Palovcak a McCluskey, 2007, s. 448). Studie taktéz vypovidaji o pozitivnim
efektu vyuzivani pristroji Brain Computer Interface (BCI), které snimaji mozkovou
aktivitu pomoci elektroencefalografie (EEG), magnetoencefalografie, nebo v piipadé
invazivnich technik elektrokortikografie (McCane et al, 2014, s. 208).

Ve studii od Kornera et al je popisovan vysledek dotazniku se 3 castmi: ALSFRS,
Beck Depression Inventory (dotaznik kvantifikujici Groven deprese) a Health Survey
Questionnaire (dotaznik zkoumajici kvalitu zivota v 8 aspektech — fyzicka zdatnost,
psychicky stav, bolest, celkové vnimani zdravotniho stavu, vitalita, socidlni funkce, emoce,
mentalni zdravi). Pomoci tohoto dotazniku srovnéavali autofi zménu trovné kvality Zivota u
celkem 38 pacientd pii logopedickych intervencich a pii pouzivani komunikacnich
pomiicek. Celkové se z vysledkti d4 usoudit, ze vyuziti komunikacnich pomticek zlepsilo
kvalitu zivota pacientli v mnohem vétsi mife nez logopedicky zasah, pricemz potize s
ovladdnim pfistroji a pomucek byly minimalni. ZlepSeni bylo dosaZeno hlavné ve
funkénich aspektech, méfenych pomoci ALSFRS, ale pacienti vyuZzivajici pfistroje méli

taktéz lep$i hodnoty na zbyvajicich dvou skalach (Koérner et al, 2013, s. 20-22).
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2.2.3 Hydrokinezioterapie

Voda poskytuje bezpecné prostiedi pro provadéni terapie - snizuje mechanické
naroky na zatéZzované klouby a pohyb zde neni omezen rizikem padu (Plesash a Leavitt,
2014, s. 5). Zaroven je zdrojem taktilni, senzorické, vizualni a proprioceptivni stimulace
(Cruvinel, 2018, s. 2). Primarné je tento typ terapie zahrnut do rehabilitaéniho planu jako
symptomaticka 1écba kieci a prostfedek zmirnéni spasticity. Vodniho prostiedi 1ze vyuzit
pro aerobni a odporova cviceni, stretching a trénink stability. Plecashova a Leavittova
zpracovaly prehled studii, =zabyvajicich se Wcinnosti hydrokinezioterapie u
neurodegenerativnich onemocnéni. Ve srovnéni s Parkinsonovou chorobou ¢i roztrousenou
skler6zou, u kterych byla uc¢innost cviceni podlozena cetnymi studiemi, vSak nebylo
dostatek materidlli potvrzujicich stejnou efektivitu u pacienti s ALS. Navic dostupné
zdroje nemély dostateCny pocet subjektii a neobsahovaly specificky popis provadéné

terapie (Plesash a Leavitt, 2014, s. 9).

2.2.4 Vyuziti vozika

Zatazeni voziku do bézného Zivota mize byt iniciativou terapeuta, lékate, ale také
¢lena rodiny, pecovatele ¢i samotného pacienta. Jiz pied jeho indikaci pacienti uzivaji jiné
pomiucky k chiizi, naptiklad rizna choditka, hole, néktefi uvadi také golfové voziky.

Posouzenim dlouhodobého uzivani, komfortu, funkce a vlivu elektrickych voziki na
ADL se vénoval Ward et al ve své studii z roku 2015. Skupina pacienti byla podrobena
jednak dotazniku a jednak hodnoceni dle Psychosocial Impact of Assistive Devices Scale
(PIADS), coz je skala zkoumajici vliv pomicek na Zivot pacienta v 26 ohledech, jako
napiiklad na miru nezavislosti, frustrace nebo pocit sily. Zjistovani udaji bylo provedeno
nejprve 1 mésic po obdrZeni elektrického voziku, kdy bylo vyplnéno celkem 47 dotaznikt
a zaznam PIADS. V ramci Setfeni méli pacienti moznost vybrat pozitivni a negativni
dopady elektrického voziku na jejich Zivot. Mezi nejcastéji uvadéna pozitiva patiila
moznost vyjit ven, piekonat delSi vzdéalenosti a celkové zlepSeni mobility, stejné tak
celkového komfortu. U 40% respondenti nebyl zaznamenan Zzadny negativni dopad.
Zbytek uvadél napiiklad velikost voziku, z ¢ehoZ plynulo 1 jeho komplikované pouZzivani
ve vnitinich prostorech a také problémy s celkovym transportem. Dalsi Setfeni probé&hlo 6.
mesic od obdrzeni vozikd. Bylo vyplnéno celkem 36 dotazniki a PIADS. V ramci
pozitivnich dopadii byla opét zminéna vétsi mobilita, nezavislost a také schopnost ménit

polohu téla. V rdmci negativniho hodnoceni nutno zminit, Ze po prvnim mésici celkem 2%
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a po Sestém mésici az 6% tdzanych nahlasilo pad z voziku. V zavéru je feceno, ze 89%
pacientll je spokojeno s rozhodnutim se pro uzivani elektrického voziku, a to i ptes jeho
vysokou pofizovaci cenu (Ward et al, 2015, s. 238-239, 241-242).

Elliott et al zkoumali vyuziti voziki kontrolovanych o¢nimi pohyby na celkem 12
pacientech. Vozik byl ovladan pomoci 6 Sipek, umoznujicich jizdu vpted, vzad, doprava a
doleva. Uprostied obrazovky se nachéazel cerveny ctverecek, predstavujici zastaveni.
Testovani se odehravalo ve velké mistnosti, kde méli pacienti splnit tfi tikoly - otocit se o
90, 135 a 180 stupnt, dale couvat na kratkou a dlouhou vzdélenost a naposled podstoupit
jizdu mezi ptekazkami. Provadéni jednotlivych kol u vSech pacientli bylo zaznamenano
a nasledné vyhodnoceno. Osm pacientt provedlo veskeré ukoly bez jediné chyby. Zbyli 4
pacienti ud¢lali chybu bud’ v otaceni nebo pii jizdé mezi pfekdzkami. Pomoci dotazniku a
nasledného rozhovoru byla hodnocena také zpétna vazba piimo od téastnik. 50% z nich
uvedlo, ze by potfebovali vice Casu na trénink s vozikem, 42% navrhovalo vice
pohybovych moznosti a 33% chybéla zadni kamera. Nebyly zaznamenany zadné obavy
V ramci bezpecnosti. Autofi se s ohledem na vysledky shoduji, Ze zatazeni téchto vozikil
do péce 0 nemocné s ALS by mohlo byt pfinosné, a to predev§im u pacientd s vyraznym
motorickym deficitem (Elliott et al, 2019, s. 513-516).

Dostupné jsou taktéz voziky vyuzivajici BCL. V tomto pfipad¢ jsou pomoci EEG
zaznamenany signaly z mozku, které jsou nésledné pievedeny na data, kterd obdrzi vozik
¢i jiny piistroj. Ten je nasledné schopen provést pozadovany tkon (Espiritu et al, 2019, s.
258).

2.3 Rehabilitace ve trretim stadiu

V této fazi se jiz vice uplatituje oSetfovatelsky zdravotnicky persondl. Primarnim
ukolem fyzioterapeutii je pokracujici edukace osoby, pecujici o pacienta. Hlavnim
pfedmétem by mélo byt polohovani, udrzovani rozsahu pohybu, mobilita na lizku a taktéz
mechanismy pouzivané pfi zvedani a presunech pacienta. Diskuzi je vhodné zavést také na
pomiucky, které je moZno vyuzit, napiiklad polohovaci néstroje nebo specidlni matrace
(Umphred et al, 2014, s. 539-540).

VétSina pacientll v tomto obdobi celi rozhodnuti o typu pomocné ventilace. Toto
téma by mélo byt fadné prodiskutovano s rodinou a celym zdravotnickym tymem. V rdmci

neinvazivni ventilace je nejcastéji uzivany BiPap, ktery podporuje nadech a vydech
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pomoci dvou protichidnych tlakli. VéEtSina pacientli vyuZziva tohoto ptistroje ptres noc. Ptes
den je pak nezbytné doplnit tento typ ventilace technikami zajistujicimi hygienu dychacich
cest, napiiklad jiz zminénym asistovanym kaslem. V souvislosti s progresi nemoci vSak
pacienti postupné prechdzi na invazivni ventilaci v podob¢ tracheostomie. Zavadéna
Vv tomto stadiu byva taktéz perkutanni endoskopicka gastrostomie (McCarthy, 2012, s. 56-
56, 58-59).

Zhorsujici se stav stejné tak jako uziti invazivni ventilace ma negativni dopad na jiz
omezenou schopnost komunikace. Pokracuje vyuzivani komunikacnich pomucek, pii
zvolené tracheostomii je mozno vyuzit napiiklad Passy-Muir ventil (Umphred et al, 2014,
S. 540). Ten je umistén v tracheostomické trubici, kterou pti vydechu uzavira, ¢imz je
vydechovany vzduch nasmérovan K hlasivkdm a umoznuje tvorbu hlasu (Stranix et al,

2016, s. 1).

2.3.1 Masaze

V 1é¢bé ALS se vyuziva hlavné ucinku, ktery masaze maji na spasticitu, bolesti a
kiece. Celkove Ize uvést, Zze mekké techniky jako takové pomahaji zmirnit kloubni ztuhlost
a omezeni rozsahu pohybu v kloubu (Blatzheim, 2009, s. 328-328, 332-332). Také mohou
byt uziteéné pii lécbe otokli (Majmudar, Wu et Paganoni, 2014, s. 11). Dal§im pfiznivym
efektem masazi je snizeni hladiny stresovych hormont (hlavné kortizolu). 15-20 minutova
masaz napomahd zlepSeni psychického stavu, sniZeni stresu, uzkosti a umoziuje lepsi
relaxaci. Taktéz mlze pomoct pii potizich s vyprazdiovanim. Dilezité¢ je ale vénovat
pozornost spravné mife tlaku, kdy jeho nepfiméfenost nemusi byt i¢inna (Blatzheim, 2009,
s. 330). Zhu et al ve své studii uvadi pozitivni vliv bodové masaze v kombinaci s extrakei
sputa na funkci respira¢niho systému a stav imunity (Zhu et al, 2017, s. 860). Ne vSichni

odbornici se vSak na pouzitelnosti masazi u pacientli s ALS shoduji (Blatzheim, 2009, s.
329).

2.3.2 Terapie otokii

Imobilita a snizend svalova aktivita je pfic¢inou vzniku otokd na hornich i1 dolnich
koncetinach. Spojeny mohou byt s palivou bolesti a jemnou, lehce poranitelnou kizi.
Primarni terapeutickou intervenci je elevace koncetin nad uroven srdce jak na voziku, tak
na lizku. Dale se d4 proti t¢émto komplikacim bojovat snahou o co nejvétsi mobilitu,
pasivnimi pohyby a stretchingovym cvi¢enim provadénym nékolikrat denn€. Vhodné miize
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byt taktéz pouzivani kompresnich puncoch. Pokud nejsou vyse zminéné metody ucinné,
popiipad¢€ jsou pozorovany asymetrie otokd, je tfeba zvazit riziko hluboké zilni trombozy

(Jackson et al, 2015, s. 9).

2.3.3 Dekubity u pacienti s ALS

Krom¢ zmén v nervovém systému byly taktéz u pacientli s ALS zaznamenany zmény
Vv oblasti klize. Predpoklada se, ze tato souvislost vychazi ze spoleéného ektodermélniho
pivodu obou tkani (Paré a Gros-Louis, 2017, s. 1-2). Jiz v 19. stoleti byl pozorovan
vyjimecny vyskyt ¢i uplnd absence dekubiti u pacientli s touto diagnézou. Zarovein je u
nich mozné pozorovat fenomén zpomaleného névratu - tedy pii nataZzeni kiize trva jeji
navrat do ptivodni polohy déle (Teive te al, 2008, s. 224).

V ptehledu studii od Parého a Gros-Louise jsou porovnany vysledky studii
zabyvajici se abnormalnim vyskytem strukturalnich proteinii a jinych latek v kizi téchto
pacientli. Ptfikladem, ktery mize vysvétlit rezistenci vici tvorbé dekubitl je zvySené
mnozstvi vlaken kolagenu nebo kyseliny hyaluronové v kazi (Paré a Gros-Louis, 2017, s.
1-2, 7-7). Mezi dalsi hypotézy patii naptiklad disorganizace elastinovych a kolagenovych
vlaken nebo zvyseny vyskyt lamininu 1 v ktzi pacienti S ALS (Teive et al, 2008, s. 224).
Kvuli odlisnym vysledkiim mezi studiemi na toto téma vS$ak neni mozn¢ urcit jednoznacny

zavér (Paré a Gros-Louis, 2017, s. 2).
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Zavér

Amyotroficka lateralni skler6za je progresivni neurodegenerativni onemocnéni
s nejasnou etiologii, pestrym klinickym obrazem a omezenymi moznostmi diagnostiky a
1é¢by.

Primérnim tkolem fyzioterapie je u téchto pacientti udrzeni co nejlepsiho funkéniho
a psychického stavu, mirnéni symptomt nemoci a snaha co nejdéle udrzet sobéstacnost
pacienta. Na zaklad¢ studii pouzitych v této praci lze potvrdit, Ze existuje mnoho technik,
které jsou schopny tyto cile splnit, ¢imz se potvrzuje vyznamny pozitivni vliv fyzioterapie
jako soucasti 1é€by pacientti s timto onemocnénim.

Ur¢ité je v budoucnu nutno vénovat pozornost technikam, které by mohly pacientim
prinést své benefity, ale nebyly stale fadné prozkoumany. Mezi ptiklady uvedené Vv praci
patii napiiklad vliv aerobniho cvi¢eni, konkrétné plavani. Ten byl doted’ zkouman pouze
na zvifecich subjektech, kde vykazoval slibné vysledky. Dale bylo zminéno vyuziti
hydrokinezioterapie, jejiz U€innost vSak nebylo mozné validné podlozit, protoze ve
srovnani s jinymi neurodegenerativnimi onemocnénimi nebyly provedeny zadné studie ¢i
vyzkumy na toto téma. Podobné byla v literatufe zminéna naptiklad aplikace tepla jako
prostfedek zmirnéni spasticity nebo pouziti transkutanni elektrické neurostimulace pro
ovlivnéni bolesti, ale vhodné studie potvrzujici u¢innost téchto procedur taktéz nebyly
nalezeny. Zaroven by byl vitan specifi¢téj$i popis provadénych intervenci u jednotlivych
studii pro lepsi pfedstavu o zkoumanych technikach.

Na zavér je potieba zminit také psychologickou problematiku, kterd velice Uzce
souvisi s tématem prace. Veskeré informace ohledné pacientova stavu by mély byt
sdélovany uptimné, ale s uréitou davkou nadé€je. Tato sdéleni jsou vSak spiSe v rukou
oSetfujiciho 1¢€kafe, ktery uzce spolupracuje S fyzioterapeuty a stejné tak s celym
zdravotnickym tymem. Jakozto fyzioterapeuté jsme ve velmi blizkém kontaktu s
pacientem a méli bychom jemu 1 jeho rodiné byt co nejvice ndpomocni a pracovat s

individualitou ve smyslu jak pacientovy osobnosti, tak jeho reakce na zvolenou 1écbu.
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Seznam zKkratek

ADL
ALS
ALSFRS-F

ALS2
ALS/PCD
BCI
BDFN
BMAA
CMAP
CNFT
CT
EAAT2
EEG
EMST
GDFN
MR
MRC
NEFH
PIADS
PMG
SETX
SSS
SOD1

Activities of daily living, VSedni denni ¢innosti

Amyotrofickd lateralni skler6za

Revised Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating

Scale
Alsin

Amyotrophic lateral sclerosis/parkinsonism-dementia complex

Brain Computer Interface
Brain-Derived Neurotrophic Factor
B-methylamino-L-alanine

Compound Muscle Action Potencial
Ciliary Neurotrophic Factor
vypocetni tomografie

Excitatory Amino Acid Transporter 2
elektroencefalografie

Expiratory Muscle Strength Training
Glial-Derived Neurotrophic Factor
magnetickd rezonance

Medical Research Council
Neurofilament Heavy Polypeptide
Psychosocial Impact of Assistive Devices Scale
perimyelografie

Senataxin

Sheffield Support Snood

Superoxidova dismutaza 1

50



Seznam obrazku

Obrazek 1 Dechovy pfistro] Treshold-IMT .........cooiiiiiiiiiii e 26
Obrazek 2 Dechovy trenazer EMST ..o 26
Obriazek 3 Ukazka provedeni techniky TR3 ... 27
Obrazek 4 Znazornéni moznosti umisténi zevni opory na kréni limec Sheffield Support
SNOOM ... 29
Obrazek 5 Popis elastické podpory hlavy navrzené Hansenem et al ............cccooeeiiiiiinnnnnne 30
Obrazek 6 Prstové ortézy aplikujici se na volarni stranu prstl pro podporu funkce .............. 31
Obrazek 7 Uziti zapéstni ortézy v kombinaci s prstni ortézou pro 2. prst .......ccceeveveeviveesinnnn. 32
Obrazek 8 Ortézy podporujici stabilitu a postaveni kotniku...........ccceviiiiiiiiiin 33

51


file:///C:/Users/42073/Documents/Sudová%20-%20Bakalářská%20práce.docx%23_Toc102937254
file:///C:/Users/42073/Documents/Sudová%20-%20Bakalářská%20práce.docx%23_Toc102937255
file:///C:/Users/42073/Documents/Sudová%20-%20Bakalářská%20práce.docx%23_Toc102937256
file:///C:/Users/42073/Documents/Sudová%20-%20Bakalářská%20práce.docx%23_Toc102937257
file:///C:/Users/42073/Documents/Sudová%20-%20Bakalářská%20práce.docx%23_Toc102937257
file:///C:/Users/42073/Documents/Sudová%20-%20Bakalářská%20práce.docx%23_Toc102937258
file:///C:/Users/42073/Documents/Sudová%20-%20Bakalářská%20práce.docx%23_Toc102937259
file:///C:/Users/42073/Documents/Sudová%20-%20Bakalářská%20práce.docx%23_Toc102937260
file:///C:/Users/42073/Documents/Sudová%20-%20Bakalářská%20práce.docx%23_Toc102937261

Seznam tabulek

Tabulka 1 Klasifikace pacientti s podezienim na diagnézu ALS dle Awai Criteria

52



