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Uvod

Amyotrofickd laterdlni skler6za je fatalni neurodegenerativni onemocnéni, které
zasahuje motoricky systém na vSech urovnich a znemoziiuje ovladani vlastniho téla pfi
zachovalych mentalnich a psychickych funkcich. Onemocnéni je nelécitelné a piiblizné
50% pacientt umira béhem prvnich 3 let od vypuknuti onemocnéni (Mitchell a Borasio,
2007, s. 2031).

Lécba téchto pacientl je komplexni zalezitosti a fyzioterapie je jednim z obord, 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 lateralni sklerézou
jakozto neurodegenerativnim onemocnénim. Zminéna je etiopatogeneze, klinicky obraz,
moznosti diagnostiky, formy, stadia, dostupna lécba a také otazka eutanazie, ktera je
stimto onemocnénim Casto spojovana. Druha ¢ast prace je veénovana vyctu
fyzioterapeutickych technik, které jsou vhodné pro pouziti u téchto pacientt. 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 vozikd. Techniky jsou usporadany dle stadii onemocnéni, ve kterych je vhodné jejich
vyuziti.

Pti tvorbé prace bylo vyuzito celkem 8 kniznich publikaci a 64 elektronickych zdroja
v podobé clankd, studii nebo kazuistik zlet 2007 az 2021. Vyhledavani zdroji bylo
provadéno v databazich PUBMED, SCIENCE DIRECT a GOOGLE SCHOLAR na
zakladé urCenych cili prace. Pouzitymi klicovymi slovy byly anglické ekvivalenty
nasledujicich pojmt: amyotroficka lateralni skleréza, fyzioterapie, rehabilitace, cviceni,

1écba, ergoterapie, logopedie, ortotika.



1 Amyotroficka lateralni skler6za

Amyotrofickd lateralni skler6za (ALS) je jednim ze tfi nejCastejSich
neurodegenerativnich onemocnéni spole¢né s Alzheimerovou a Parkinsonovou chorobou
(Vacca, 2020, s. 32). Obecné u téchto nemoci dochazi k postizeni periferni ¢i centralni
nervové soustavy na podkladé predCasného starnuti neuronalnich a glialnich systémi,
mnohdy téz genetického ptivodu.

U ALS dochazi v dasledku degenerativniho procesu k progresivnimu zaniku
pyramidovych bunék motorického kortexu, jader motorickych hlavovych nervi
v bulbarni oblasti mozkového kmene a motoneuront prednich rohd misnich (Kolar, 2009,
s. 373). Typickym obrazem je tedy smiSené postizeni horniho a dolniho motoneuronu.
Incidence ALS v Evropé kolisa mezi 2-3 ptipady na 100 000 obyvatel (Hardiman et al.,
2017, s. 1). Prevalence se uvadi v po¢tu 6 pripadi na 100 000 obyvatel (Bednafik,
Ambler, Razicka et al, 2010, s. 771). V ramci pohlavi je vyskyt tohoto onemocnéni
Cast€j§i u muzd, a to v poméru 2:1 vuci zenam (Kanovsky a Herzig, 2007, s. 133).
K propuknuti nemoci dochazi nejcasteji ve veku 58-63 let (47-52 let u familiarni formy)

(Ralli et al, 2019, s. 438).

1.2 Etiopatogeneze

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

Za jednu z pravdépodobnych pficin je povazovana porucha metabolismu glutaméatu
(Batra et al, 2019, s. 5-10). Glutamat je excitani neurotransmiter, jehoz spravna funkce
je kliCova pro Cinnost nervového systému (Razicka, Ambler, Bednaiik, 2010, s. 774). U
pacientil 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 buriky, dochazi k poruse jejich homeostazy a nasledné smrti (Ruzicka, Ambler,
Bednarik, 2010, s. 374).

Prikaz zvySeného poCtu T-lymfocytd a makrofagi v prednich rozich misnich

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



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

Dal§im zvazovanym faktorem, ktery pravdépodobné pfiispiva k rozvoji ALS je
nedostatek rastovych faktori spinalnich motoneuront. Mluvi se o tzv. trofickych
faktorech, coz jsou endogenni proteiny jako naptiklad Ciliary Neurotrophic Factor
(CNFT), Brain-Derived Neurotrophic Factor (BDFN) nebo Glial-Derived Neurotrophic
Factor (GDFN) zajistujici spravnou aktivitu a preziti téchto bunék (Ruzicka, Ambler,
Bednarik, 2010, s. 776).

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

Kromé forem sporadickych se vyskytuje také familiarni forma ALS, ktera je
dédicnym 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 (SODI1), jehoZz funkce spociva v likvidaci superoxidovych volnych radikald,
které jsou produktem bunécného metabolismu. Hromadéni té€chto radikali mize mit
nepfiznivy ucinek na proteiny lipidovych membran. Mezi dalsi geny spojené s pfenosem
ALS patii Senataxin (SETX), Alsin (ALS 2) nebo Neurofilament Heavy Polypeptide
(NEFH) (Bednafik, Ambler, Ruzicka, 2010, s. 773).

K rozvoji ALS mohou prispét také nekteré faktory tykajici se zivotniho stylu.
Uvadi se naptiklad vysoka hodnota body mass indexu, koufeni, stav metabolismu,
prodélané trazy hlavy, zvySeny piijem antioxidantl nebo nadmémé vystavovani se
elektromagnetickému poli. Snizeny vyskyt tohoto onemocnéni byl u pacientli uzivajicich

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

1.3 Klinicky obraz

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

Z projevu postizeni horniho motoneuronu je viditelna zhorsena obratnost, svalova

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

Onemocnéni se zaCind projevovat asymetricky atrofiemi a slabosti akralnich ¢asti
koncetin, které vedou ke snizené obratnosti a problémtm s chizi (Ambler, 2011, s. 240).
Vyse zminéné fascikulace se objevuji difuzné a typicka je jejich pifitomnost v oblasti
jazyka (Kolar, 2009, s. 374). KieCe se mohou objevovat jesté né€kolik meésich pred
rozvojem dalSich pfiznakii a mimo lytek se vyskytuji v oblasti stehen, bficha, hornich
koncetin, krku a jazyka. Jednim z prvnich pfiznaka také mohou byt potize se vzpfimenym
drzenim hlavy v dasledku slabosti Sijovych svalt (tzv. head drop) (RGzicka, Ambler,
Bednatik, 2010, s. 776). Dale se pfidavaji bulbarni symptomy zahrnujici dysartrii,
dysfagii ¢i sialorrheu (Statland et al, 2015, s. 6) Poruchy samotného autonomniho
systému nebyvaji u téchto pacientd nijak vyrazné. Jedna se hlavné o potize
kardiovaskularniho a gastrointestinalniho systému, popfipadé poruchy sudomotoriky a
regulace slznych zlaz, svédcici o poruse sympatiku i parasympatiku (Razicka, Ambler,
Bednarik, 2010, s. 776). Pozorovatelné jsou také celkové dechové potize poukazujici na
nedostateCnou funkci branice (Statland et al, 2015, s. 6). Hypoventilace a nasledna
hypoxie pfevazujici v no¢nich hodinach narusuji pacientiv spankovy rezim a vedou ke
zvySené tnavé a rannim bolestem hlavy (Ruzic¢ka, Ambler, Bednatik, 2010, s. 776 — 777).

Naopak poruchy Cciti, sfinkteri ¢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 pozdéjsich stadiich nemoci (Kolat, 2009, s. 374).

Ani poruchy kognitivnich funkci nepatii do typického klinického obrazu ALS
(Umphred et al, 2013, s. 522). Naprtiklad dle Amblera psychika u téchto pacientd zistava
beze zmény (Ambler, 2011, s. 240). Dle Kolafe se asi u 5% pacientii s ALS se vyskytuje
demence, neni vSak jasna souvislost mezi témito dvéma onemocnénimi (Kolat, 20009, s.
374). Na zakladé novéjsich vyzkumu ale Kariovsky a Bartkova uvadéji, ze se v piipadé
ALS a demence jedna o piekryvné syndromy, a to na zékladé nalezu TPD-43 proteinu
v cytoplazmatickych inkluzich a hypometabolismu glukoézy u zkoumanych pacientt.
Zavérem uvadi, ze 50% pacientt s ALS trpi soucasné kognitivnim deficitem z ¢ehoz 25%
z spliiuje kritéria frontotemporalni demence, coz je nemoc zpusobena atrofii neuront ve

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

Kvili Cetnym atrofiim a snizenému kalorickému pfijmu z divodu ztizeného
pfijimani potravy dochézi k vyraznému ubytku hmotnosti pacienta. (Rizicka, Ambler,
Bednaiik, 2010, s. 777) V dasledku potizi, jako je dysfagie (hrozi zde aspirace potravy)
nebo selhavani svalstva (vedouci u dychaciho svala k respiracni insuficienci) dochazi

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

1.4 Diagnostika a diferencidlni diagnostika

Brzké stanoveni diagnozy je dulezité pro vCasné zahajeni potiebné 1éCby.
Vzhledem k absenci konkrétniho diagnostického testu je ALS diagnostikovana na
zakladé klinickych projevi a elektromyografického vysetfeni (Lenglet a Camdessanché,
2017, s. 282).

Vramci klinického vysetfeni k diagnéze napomaha vySetfeni vybavitelnosti
myotatickych reflexti, u kterych se v dusledku postizeni horniho motoneuronu ocekava
zvySena aktivita. Dale se potvrzuje pozitivita patologickych koznich a zanikovych
pyramidovych jevua (Pfeiffer, 2007, s. 60).

Naopak nevybavitelné jsou biisni reflexy (Ruzicka, Ambler, Bednatik, 2010, s.
778). Vysetiuje se taktéz Citi, které ztustava neposSkozeno (Kolar, 2009, s. 374).

Dalsi dulezitou 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 asponl ve 3 zcelkem 4
hodnocenych oblasti. V oblasti mozkového kmene (vySetieni svalli jazyka a m. masseter)
a hrudni michy (vySetfeni paraspinalnich a bfiSnich svall), kde se jako podezielé jevi
postizeni uz v jednom svalu a dale v kréni a lumbosakralni oblasti, kde musi byt pfitomna
denervace aspon dvou svali s rozdilnym nervovym zasobenim (Kanovsky a Bartkova,
2020, s. 365)

Pro zjisténi zmén v ramci kortikospinalniho traktu se vyuziva meéfeni motorickych
evokovanych potenciald, 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 priznaky (Lenglet a Camdessanché, 2017, s. 282). Senzitivni ak¢ni potencialy
zustavaji v norme.

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

Vzhledem k malému mnozstvi praktickych testd, napomahajicich pii diagnostice
tohoto onemocnéni, snazili se Lee et al ve své studii z roku 2021 vyuzit sily $petkového
uchopu, méfené hydraulickym tlakovym manometrem. Vychazeli z vysledku nedavnych
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 vysledkl jejich méfeni s Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional
Rating Scale (ALSFRS) pro horni koncetinu, Medical Research Council (MRC) §kélou a
hodnotami Compound Muscle Action Potential (CMAP). Ve srovnani s vySe zminénymi
Skalami se jako nejvice odpovidajici jevilo méfeni svalové sily palce, ale i u ostatnich
dvou prsta se jednalo o podobné hodnoty. V zavéru této studie autofi uvadi, ze prestoze
se nemusi jednat o potfebné diagnostické vysetfeni, muze poslouzit jako ukazatel
progrese onemocneéni (Lee et al, 2021, s. 109-112).

Pro zjednodusené stanoveni diagnozy ALS byla v roce 1994 organizaci World
Federation of Neurology Research Group on Motor Neuron Diseases vytvorena El
Escortial Diagnostic Criteria. Podle tohoto systému je diagnostika ALS podminéna
ptfitomnosti  dysfunkce dolniho motoneuronu, kterda je dokazana fyzickym,
elektrofyziologickym ¢i neuropatologickym vySetfenim, dale dysfunkce horniho
motoneuronu, ktera byla prokazana klinickymi testy, a nakonec progresi onemocnéni,
kdy v dobé déle nez 6 mésici dochazi k Sifeni potizi v ramci jedné nebo do dalSich
oblasti. Zaroveri nesmi byt u pacienta pfitomny elektrofyziologické, patologické C¢i
neurologické ptiznaky jiného probihajiciho onemocnéni. Dle pravdépodobnosti konecné
diagnostiky onemocnéni se pak pacienti zatazuji do 4 skupin. Vroce 2006 doslo
v Japonsku k upravé tohoto ¢lenéni 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 o 12% citlivé]si nez El Escortial Diagnostic Criteria (Geevasing et al, 2016,
s. 1)

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

Diagnéza Projevy onemocnéni
‘ Ptitomnost pfiznakd postizeni obou motoneuront v bulbarni
Diagnoza ALS o
. oblasti a minimalné 2 mi$nich segmentech nebo ve 3
Jista L
misnich segmentech
‘ Pritomnost pfiznaki postizeni obou motoneuront ve 2 ¢i
Diagnoza ALS .
vice misnich segmentech, nekteré pfiznaky postizeni horniho
pravdépodobna o ‘
motoneuronu v bulbarni oblasti
Pfitomnost postizeni obou motoneuront v jednom misnim
Diagnoza ALS segmentu nebo postizeni horniho motoneuronu ve dvou ¢i
mozna vice miSnich segmentech nebo pokud postizeni dolniho
motoneuronu je vice kranialné nez postizeni horniho

Do procesu stanoveni diagnozy se zahrnuje také diferencidlni diagnostika, ktera
pomaha odli§it ALS od jinych, léCitelnych poruch. Jednou z nich je cervikalni
myelopatie. Jednd se o utlak cervikalni intumescence osteofyty ¢i stenézou paterniho
kanalu a naslednou ischemii. Na hornich koncetindch se objevuje motoricky deficit
periferniho ¢i smiseného typu, na dolnich koncetindch se objevuje spasticka 1éze typu
centralniho. Na rozdil od ALS se zde ¢asto objevuji senzitivni poruchy a je typicka
absence bulbarnich pfiznakd. 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 nachazi senzitivni deficit a nejsou
pfitomny centralni motorické pfiznaky. Podobné pfiznaky jako ALS mizeme pozorovat

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

1.5 Formy onemocnéni

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

klinicky obraz. Jednotlivé obrazy se mohou lisit mirou poskozeni jednotlivych
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motoneurony, postizenymi oblastmi téla, progndézou nebo zmeénou kognitivnich a

behavioralnich funkci.

1.5.1 Klasicka forma ALS

Klasicka forma ALS se projevuje postizenim obou motoneuront. Potize se ve
vétSin€ piipadi objevuji jako prvni na svalech koncetin ¢i obliCeje a Sifi se na dal$i Casti
téla. Ztidka byva jako prvni postizeno trupové ¢i dychaci svalstvo (Ravits et al, 2007, s.
2). Krozvoji nemoci dochazi v pozdnim stfednim 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
pfevazné na koncetinach, méné Casto v bulbarni oblasti (Kolafr, 2009, s. 373). U 30%
pacienti se do 18 meésict od prvnich ptiznaku projevi i postizeni horniho motoneuronu.
K nastupu nemoci dochazi v pozdéjsim véku (Ravits et al, 2007, s. 3). Prabéh této formy

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

1.5.3 Primarni lateralni skleroza

Pro primarni lateralni skler6zu je charakteristické izolované postizeni 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
koncCetinach a §ifi se relativné symetricky do sval(i hornich koncetin a bulbarni oblasti
(Ravits et al, 2007, s. 3). Nemoc progreduje pomalu, praibéh muze trvat az 15 let
(Janovska a Matej, 2021, s. 1). Jako forma ALS se primarni lateralni skler6za uznava

spiSe v Evropé (Kolaf, 2009, s. 374).

1.5.4 Progresivni bulbarni obrna

Progresivni bulbarni obrna se rozdéluje na 2 skupiny podle véku, ve kterém dojde
k rozvoji prvnich pfiznakt. 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 veku 6-20 let, kdy se
rozviji hlavné motorické symptomy v oblasti hornich koncetin. V pfipadé 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 dalsi 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 deédicnost je
autosomalné dominantni (Kanovsky a Herzig, 2007, s. 133). Klinicky je podobna
let diive. Existuje 1 juvenilni forma, kdy dochazi k rozvoji nemoci jiz v 18 letech. Stejné
Casto byvaji postizeni muzi i zeny. Pribéh familiarni formy je kratky, k tmrti pacienta

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

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

Jedna se o formu, kterd 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 pfipadi na
100 000 obyvatel, tedy pfiblizné stokrat vétsi, nez kdekoli jinde na svété (Bradley a
Mash, 2009, s. 7). Klinicky se jednalo o kombinaci parkinsonismu, demence a symptomu
postizeni motoneuront. U nékterych pacientd se vyskytovaly Cist€é pouze piiznaky ALS
(Kokubo et al, 2021, s. 1424). U 32,1% pacientd byla pozorovana linearni retinalni
pigmentova epitelopatie, jejiz podstatou je depigmentace sitnicového epitelu, a ktera
nebyla u pfipadu v jinych lokalitach zaznamenana (Steele et al, 2015, s. 1271).

Pozornost byla tomuto vyskytu vénovana i z divodu, ze by mohl byt cestou ke
zjisténi obecné piiciny vzniku ALS 1 v jinych regionech. Vyzkumy objevily, ze podil na
vzniku ALS/PDC ma neurotoxicky non-protein B-methylamino-L-alanin (BMAA), ktery
je produkovan cyanobakteriemi a nachazi se v seminkach a kofenech tamnich cykasu.
Tyto bakterie maji vSak globalni vyskyt a pfitomnost BMAA byla nasledné zaznamenana
i u pacientli zemfelych 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 napiiklad tamni styl zivota nebo omezeny piijem
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mineral ¢i kovi a i po 70 letech zastava konkrétni pficina nejasna (Kokubo et al, 2021,

s. 1424).

1.6 Stadia onemocnéni

Pribéh ALS se rozdé€luje do celkem 3 stadii a 6 podstadii v zavislosti na mife
svalového oslabeni zasazenych oblasti. Podle urCeného stadia se také odviji zptsob

terapie.
1.6.1 Prvni podstadium

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

nekterych svalovych skupin.
1.6.2 Druhé podstadium
Dochéazi ke zhorSovani slabosti svalovych skupin, pacient ztraci jemnou motoriku
hornich koncetin a objevuje se neobratnost pii chizi.
1.6.3 Treti podstadium

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

ze zidle. ZvySuje se unava a pacienti udavaji potize se vzpfimenym drzenim hlavy.
1.6.4 Ctvrté podstadium
Stav pacienta odpovida tézkému postizeni dolnich a lehkému postizeni hornich

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

1.6.5 Paté podstadium

vvvvv

lizku, zhorsuje se stav Sijovych svali, 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 ltzko, neni schopen udrzet hlavu, narastaji dechové potize a

bolesti.

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

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

1.7 Lécba

Vzhledem k absenci ucinné farmakologické 1écby je péce o pacienta s ALS
zaméfena spiSe na zmirnéni symptomu a zlepSeni kvality zivota. Aby lécba byla co
nejuspésnéjsi, podili se na ni nekolik odborniki — fyzioterapeuté, ergoterapeuté,
logopedové, pneumologové, dietologové, gastroenterologové, neurologové a svou roli
hraji také socialni pracovnici (Van Es et al., 2017, s. 2092). Lécba by u téchto pacientt
mela zacit co nejdiive. SpoleCnym cilem vSech odbornikd je zajisténi pacientovych
potieb a vysSe zminéné zlepSeni kvality zivota. Dulezitym faktorem je pfizptisobeni
celkové péce konkrétnimu stavu onemocnéni (Majmudar, Wu a Paganoni, 2014, s. 2).

Celkem jsou schvaleny dva léky, které maji na praibéh ALS pozitivni vliv. Pfesny
mechanismus jejich a¢inku vSak neni znam.

Riluzol je inhibitor glutamatu a svym pusobenim zmirfiuje probihajici
motoneuronovou degeneraci (Vacca, 2020, s. 37). Jeho ucinnost byla dokazana dvéma
randomizovanymi kontrolovanymi studiemi, kterych se ucastnili pacienti, jejichz doba
nemoci byla krat§i nez 5 let a spliiovali hranici usilovné vitalni kapacity plic (FVC)
minimalné€ 60%. V prvni studii bylo po dobu 13 mésica sledovano 155 pacientt, kterym
bylo podavano 100 mg riluzolu nebo placebo. Vyslednym tdajem byla primérna doba
preziti, ktera u pacienti s podavanym riluzolem byla 17,7 mésicti a u pacientd, kterym
bylo podavano placebo 14,9 mésicti. Druha studie srovnavala vysledky 959 pacientq,
kterym bylo podavano placebo a riluzol v mnozstvi 50 mg, 100 mg nebo 200 mg. I zde
byly u skupiny uzivajici riluzol ptfiznivéjsi vysledky, a to vyssi doba preziti, konkrétné
16,5 mésicu, oproti skupiné€ uzivajici placebo, kde hodnota byla 13,5 mésici. V ramci

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

Druhym lékem je endavaron, jehoz Gc¢inky pusobi proti oxidativnimu stresu, ktery
poskozuje bunky. Je to intraven6zné podavané neuroprotektivum ptvodné vyuzivané pii
akutnich ischemickych cévnich mozkovych ptihodach. Od roku 2017 je schvaleno jeho
pouzivani i u diagnézy ALS (Vacca, 2020, s. 37). Studie potvrzujici ucinnost tohoto 1éku
zahrnovala celkem 206 pacientl a zaméfovala se na zménu stavu pacienta hodnocenou
pomoci ALSFRS. Rozdily mezi skupinou, ktera obdrzela endavaron a skupinou uzivajici
placebo nebyl vtomto ohledu pfili§ vyznamny. U podskupiny pacientd, jejichz
spolecnymi znaky byly mirné pfiznaky a kratkd doba onemocnéni byl v§ak zaznamenan
efekt ve prospéch jejich motorické a funkéni zdatnosti (Jaiswal, 2019, s. 1-2, 5-6).

Dalsim diskutovanym zpusobem 1écby ALS, ale také jinych neurodegenerativnich
onemocnéni, muze byt napfiklad aplikace autolognich kmenovych bunék za ucelem
ochrany jesté zachovalych motoneuront jejich parakrinnimi mechanismy. V uvahu
pfipadaji rizné typy kmenovych bunék — tukové Ci pojivové tkane, kostni nebo zubni
dfen¢. Tyto buriky jsou odebrany biopsii a aplikovany pomoci lumbalni punkce do
thekalniho prostoru nebo pfimo intraspinalné. Prestoze nebyla jesté jednoznalné
prokazana ucinnost, jsou zaznamenany pozitivni ohlasy urCitého vzorku pacientll

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

1.8 Otazka eutanazie

V zafi roku 2020 se v Japonsku konal webinat ALS Café, kterého se ucastnili
pacienti diagnostikovani s ALS a jejich rodiny. Byly jim kladeny otazky ohledné kvality
a ucelenosti informaci, které jim poskytl zdravotnicky personal a mimo jiné se zde
zminila také otazka legalizace eutanazie. Celkem 60% ucastnikti bylo pro jeji legalizaci.
Pti porovnani téchto vysledkl s vyzkumem od Veldink et al, u kterého z 203 pacientd jen
17% zvolilo eutanazii a od Maessena, kde ze 102 pacientli zvolilo eutanazii 22% lze
vyvodit zaveér, ze prestoze vétSina pacienti souhlasi sjejim zavedenim, neznamena to
nutng, ze by této moznosti vyuzili (Hirayama, 2021, s. 1,7).

Osobni pohled na tuto problematiku nastifiuje napiiklad ptibéh Michaela M.
Danielsona, ktery taktéz onemocnél ALS a uvadi, ze moznost eutanazie je jedinou véci
ovliviiyjici 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 1écby u spousty onemocnéni. Obecné
je prospésna pro adaptaci kardiovaskularniho a nervosvalového systému, zlepSuje
dechovou a srde¢ni aktivitu, zvySuje hustotu kapilarniho feciste, vede ke svalové hypetrofii
a zvySeni svalové sily. Neopomenutelny je také vliv na psychiku, kdy pomaha prekonat
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
hracti socceru nebo amerického fotbalu v disledku moznych nezadoucich ucinka
dlouhodobé a pirehnané intenzivni télesné aktivity, mezi které muze patfit napiiklad
oxidativni stres, excitotoxicita glutamatu a zvysena hladina kalcia pfispivajici k selektivni
degeneraci oslabenych motoneurond. Jak jiz bylo zminéno, fyzicka aktivita ma ale také
fadu pozitivnich a¢inkd. Piestoze se tedy tyto hypotézy vyskytuji, nepredpoklada 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 piipady, kdy po
reinervaci svali do stupné svalové sily 2-3 doslo v dusledku pfili§ Castého €i neimérné
naroéného cviceni k uplné ztraté kontrakéni schopnosti svalu. Tento jev byl pozdéji
zkouman s vyuzitim zvifecich subjekti. Tyto vyzkumy zjistily, Ze v ptipadé svalové
reinervace do miry, kdy je funkénich méné nez 1/3 motorickych jednotek, miize opravdu
dojit k poSkozeni svali. NaruSena v téchto pfipadech mohla byt také snaha zdravych
motoneuronu o reinervaci jiz denervovanych svalt. Celkové vysledky téchto pokust vSak
nakonec svédCily ve prospéch pozitivniho efektu cviceni a mozny 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
pred stanovenim diagnézy. S piibyvajicimi potizemi muze tuto aktivitu modifikovat
snizenim obtiznosti nebo doby jejiho provadéni. Pacienti, ktefi se pred stanovenim

diagnézy nevénovali zadnym pohybovym aktivitim by méli s aktivnim zivotnim stylem
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zacCit, at’ uz by se jednalo o aktivity pouze v ramci udrzby domacnosti ¢i obyc¢ejnych
prochazek.

Terapeut by mél pacientovi nabidnout moznosti cviceni dle pacientovych priorit —
individualni cviCeni, skupinova cviCeni ¢i zapojeni dalSich ¢lent rodiny. Vzdy je ale
dulezité pacienta kontrolovat a predejit nadmérmné tinavé, ktera by mohla vést k omezeni
vykonéavani ADL a zaroven by jej mohla odradit od dalSiho cviceni. Pro pacienta je lepsi
cvicit kratsi dobu vicekrat denné nez unavit celé télo v ramci jednoho sezeni. (Umphred et
al, 2013, s. 536).

Navic neni vzdy v moznostech pacienta pravidelné dochazet na specializovana
pracovisté. Z tohoto divodu se jako vyhodna ukazuje forma domaciho cviceni. Kitano et al
se zabyvali GCinnosti a bezpecnosti cviCeni v domacim prostiedi u pacientd v Casném
stadiu ALS. Srovnavali dvé skupiny pacientd, z nichZ jedna po dobu Sesti mésictu cvicila
bez dohledu v domacim prostfedi a druha skupina cvicila ve stejném casovém obdobi pod
vedenim terapeuta. CviCeni se skladalo ze silového a vytrvalostniho tréninku a bylo
individualné sestaveno pro kazdého pacienta. V ramci prabézné kontroly pacienti
zaznamenavali provadéna cviCeni a zaroven kazdy mésic probihalo sezeni s pacientem a
pti znamkach unavy ¢i poklesu svalové sily do§lo k aprave cvi¢ebniho programu. V zavéru
studie autofi uvadeji, ze vysledné hodnoty pacientu, které byly srovnany pomoci ALSFRS-
R a svalového testu byly u obou skupin na odpovidajici urovni a doméaci cviceni bylo
vyhodnoceno jako efektivni a bezpecné 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 piekro€eni 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 rozehfivaci faze (5 minut), chliize na treadmillu nebo venku v terénu (15 minut) a
relaxaCni faze (5 minut). Pacienti se jej museli ucastnit alespoii jednou tydné po dobu 6
mésict. Terapeuti meéli pfi kazdém cviceni okamzity prehled o hodnotach pacienta a pfi
jejich zvyseni do potencialné nebezpecnych hodnot byli pacienti ihned kontaktovani a byl
jim doporucen zpusob, jak hodnoty opét snizit. Pacienti stejné jako terapeuti hodnotili

tento zpusob rehabilitace kladné a povazovali jej za bezpeCny. Prestoze zpétna vazba byla
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tedy pozitivni, rozhodné je potfeba zvazit riziko mozného podceiiovani hroziciho
vycCerpani pacienta, ochranu dat, finan¢ni naklady a ¢asovou narocnost (Braga et al, 2018,
s. 502). Osvédcen v praxi byl tento zpusob také v dobé pandemie COVID-19, o Cemz
pojednava italska studie zroku 2021. I vtomto pfipadé pacienti uvadéli spokojenost

s formou rehabilitace, presto 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 funk¢ni zdatnost, navozuji
svalovou hypertrofii a jsou prevenci hrozicich disabilit (Tsitkanou et al, 2019, s. 7).

Jednim z vyzkumu 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 i1 dolnich koncetinach. Cviceni bylo provadéno po
trech setech s tfemi opakovanimi. Vysledek neukézal pfiznivy vliv na funkéni zdatnost,
hodnocenou pomoci ALSFRS-R ani kvalitu zivota. Jedinym pozitivnim vlivem bylo
zlepSeni psychického stavu pacientt po kazdém cviceni (Lunetta et al, 2016, s. 53-55).

Lisle a Tennison se taktéz pokusili o prokazani pozitivniho uc¢inku tohoto typu
cviCeni, a to srovnanim dvou skupin pacientd. Ob¢é tyto skupiny provadély po dobu 6
mesict denni stretching, jedna z nich vSak navic 3x tydné absolvovala odporova cviceni
modifikovana pfimo pro konkrétniho pacienta o pfimerené intenzité. Vyslednym meéfeni
bylo zjisténo zlepsSeni funkcniho stavu a kvality zivota spole¢né s mensim ubytkem sily na
dolnich koncetinach. Taktéz nebyl zjistén zadny negativni dopad cviCeni na stav pacientt
(Lisle a Tennison, 2015, s. 45).

Rozdilné vysledky byly zvefejnény ve studii od Jensena et al, ktera probihala
v ¢asovém rozmezi 12 tydnid. Pacienti provadeéli 2-3x tydné cviceni cilené na horni i dolni
Casti téla pod dohledem terapeuta. Cvicebni program se zpocatku skladal z rozehtivaci faze
a Sesti cvikd, provadénych ve tfech setech s 12-15 opakovanimi, postupné byl pak po dvou
tydnech modifikovan. Vysledky pacienti byly hodnoceny pomoci ALSFRS-R, piicemz
nebyl zjistén zadny pozitivni vliv na zhorSujici se stav pacientd, naopak pii zkoumani
zmén v ramci volni aktivace svali nebo funkéni zdatnosti bylo zjisténo, ze diky cviceni
mohlo dojit az k poSkozeni svalt a pti méfeni svalové sily byl zjistén spisSe jeji ubytek.

Moznym faktorem ovliviiujicim vysledek studie mohla byt vyrazné kratsi doba vyzkumu,
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ovSem pacienti se cviceni nadale ucastnili a ani po tfech mésicich nebylo zji§té€no zadné
zlepSeni. (Jensen et al, 2017, s. 1-2, 4-6).

Na téma efektivity cvieni proti odporu bylo zvetfejnéno mnoho studii s ne vzdy
korespondujicimi vysledky. Tyto rozdily mohou byt zptisobeny odlisnostmi v typu cviceni,
jeho frekvenci a dob€ trvani, stejn€ jako vybranou skupinou pacientt, u kterych maze hrat

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

2.1.2 Aerobni cvi¢eni

Toto cviCeni zahrnuje rytmické, nepietrzité 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, bunécny
metabolismus a ma také nesporny vliv na psychickou stranku pacienta (Tsitkanou et al,
2019,.7)

Studie od Sanjaka et al se zabyvala aerobnim cvienim v podobé€ chiize na pfistroji
weight supported treadmill, kterou 9 pacienti praktikovalo v Casovém rozmezi 8 tydnu.
Cviceni probihalo 3x tydné po dobu 30 minut. Studie prokazala, ze tento typ cviceni ma
pfiznivy vliv na funkéni stav pacientt, jejich unavitelnost a na jejich chazi - predevsim na
rychlost a délku kroku (Sanjak et al, 2010, s. 1920).

Ve studii od Pinta et al absolvovali pacienti cviceni na pfistroji ramp treadmill navic
s pouzitim neinvazivni ventilace, konkrétné¢ Bipap STD. Vyzkum probihal 1 rok a pfi
srovnani s kontrolni skupinou, kterd toto cvi¢eni neabsolvovala, byl u zucastnénych
pacientd zjiStén menS$i narust respiracnich potizi spolecné s lep§im funkénim stavem.
Obecné se uvadi, ze spolecné vyuziti vytrvalostniho tréninku a ventilacni 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
pfehledu srovnavaji studie, které byly provadény na mysich typu SOD®3A coz je
modifikovany myS$i model familidrni formy ALS. Tyto studie mély za ukol zjistit a
porovnat efektivitu téchto dvou aktivit. V pfipadé€ plavani byly zjiStény prevazné pozitivni
ucinky jako zlepSeni metabolismu svald, urovné oxidativniho stresu, uplatnéni

neuroprotektivnich faktorti a vliv na zachovani motoneuront inervujicich velké oblasti téla

spolecné se snizenim miry apoptozy astroglie a oligodendrocyti. Po cviceni v podobé béhu

23



se naopak objevila ztrata motoneuronu a zvySil se pomér motoneuront 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 motoneuroni pii obou aktivitach. Pro plavani jsou typické vysoké
amplitudy pohybu, stejné tak vysoka frekvence a aktivace velkych motoneuront. U béhu
dochazi béhem pohybu k nizkym amplitudam, nizké frekvenci a zapojeni prevazné malych
motoneuronu (Gronard et al, 2008, s. 134). Prestoze vysledky vyzkumu zkoumajicich vliv
plavani na prubéh ALS vypadaji nadéjn¢, jak jiz bylo feCeno, jedna se o vyzkum na mySich
s familiarni formou nemoci. Nelze tedy jednoznacné pocitat se stejnym uclinkem 1 u
sporadickych forem onemocnéni. Taktéz nebyl tento efekt stale prokazan pifimo na
pacientech, coz by do budoucna mélo byt pfedmétem 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 péCe o pacienty s ALS. Doporuceno je jejich denni provadéni s
primarnim zaméfenim na klouby, kde je rozsah pohybu omezen nejdfive, coz vétSinou
byva ramenni a hlezenni kloub. Pravidelné protahovani je ucinnou prevenci proti rozvoji
bolestivych a pohyb limitujicich kontraktur. Na noc mohou byt v ramci prevence pouzity
dlahy (Majmudar, Wu a Paganoni, 2014, s. 5). Vyhodou je, ze se jedna o typ cviceni, ktery
muze byt bezpe&nd provozovan i v domacim prostiedi (Karam et al, 2014, s. 4). Uginnost 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, hamstringu a flexori zapé€sti po dobu 24
tydna. (Clawson et al, 2017, s. 1, 3)

Stretching muaze 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 kfeCemi na riznych Castech téla, coz vyrazné ovliviiovalo jejich
denni aktivity a spankovy rezim. Pro tuto studii byla vyuzita Iyengar joga zahrnujici
terapeuticky pfistup a vyuziti specialnich pomucek. Cvicebni jednotka se skladala

z vybranych jogovych pozic (stretchingu), dechovych a relaxacnich cviceni a byla
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individualné vytvorena pro kazdého pacienta. V pocatecnich hodinach byly pfi urcitych
polohach vyvolany bolestivé kiece u dvou ze tii pacientd, coz vedlo k vylouceni nékterych
pozic, zaroven jeden z pacientd neudaval po urcitou dobu vibec zadny efekt. Ten byl
zaznamenan vSemi tfemi subjekty az po 3 az 8 tydnech pravidelného cvi€eni, kdy vSichni
zOcCastnéni pacienti nahlasili ulevu od kieci. Pfi omezeni aktivity dochézelo k relapsu kteci,
ale pokud pacient zacal znovu hodiny jogy navstévovat, kieCe opét vymizely. Autor na
zaveér zmifiuje, ze je potfeba vice studii, které by vyjasnily zmirnéni ¢i naopak vyvolani

kieci konkrétnimi jégovymi pozicemi (Ribero, 2014, s. 322-324).

2.1.4 Terapie respira¢niho systému

ALS zasahuje také do respiracnich funkci organismu. V disledku degenerace
dochazi ke slabosti inspira¢nich svalti jako je branice, m. sternocleidomastoideus, mm.
scaleni a mm. intercostales externi. To ma za nasledek snizeni klidového dechového
objemu, zpusobujici alveolarni hypoventilaci a naslednou respiracni insuficienci. Zasazeno
je taktéz exspiracni svalstvo - tedy bfiSni svaly a mm. intercostales interni. S timto
deficitem Casto souvisi Spatna 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 inspiracnich svalt
u 26 pacientll s ALS v ¢asném stadiu onemocnéni. Zakladni myslenkou bylo zacit s timto
typem cviceni co nejdrive, tedy jesté v dobé, kdy respiracni funkce nejsou tolik omezené, a
da se navodit vyrazné zpomaleni progrese. Pacienti byli rozdeleni do dvou skupin. Prvni
skupina byla podrobena aktivnimu cviceni inspiracnich svali po dobu 8 mésicu, zatimco
druha, 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 svali bylo
provadéno pomoci dychani do pfistroje Treshold-IMT (viz obrazek 1, s. 26), které méli
pacienti provadét 2x denn€, rano a odpoledne ve stejném Case. Skupina s placebo cvicenim
m¢éla nastavenu nejniz§i moznou zatéz, skupina aktivné cvicici na 30-40% maxima. Kazdy
tyden poté pacienti vypliiovali dotaznik o prubéhu cviceni - miru zatéze, piiznaky 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 pfi
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bliz§im zkoumani skupin byl zaznamenan v ramci 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 svalii a jeho vlivem se zabyval Plowman et al. Svij
vyzkum provadél na celkem 25 pacientech po dobu 5 tydnd. Cviceni probihalo 5x tydné a
spocivalo v provedeni 25 maximalnich vydecht proti dechovému trenazéru Expiratory
Muscle Strength Training (EMST, viz obrazek 2, s. 26) v 5 setech po 5 opakovéanich.
Porovnani vysledkii bylo provedeno pomoci nékolika hodnot. Prvni byl maximalni
vydechovy tlak, méfeny rucnim digitalnim manometrem, u kterého bylo po provedeném
cviceni zaznamenano znacné zlepsSeni. 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 piipadé ale

nebyly zjiStény zadné zmény (Plowman et al, 2016, s. 48-51).

Obrazek 2 Dechovy trenazér EMST (Attar, 2021,
s. 11)
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ZhorSeni stavu respiracniho systému vedouci ke snizené efektivité¢ kaSle ma za
nasledek Spatnou hygienu dychacich cest. Seneta et al ve své studii porovnavali ti¢innost
technik asistovaného kasle, coz je metoda slouzici k podpote 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 cehoz 9 vykazovalo pfiznaky postizeni bulbarni
oblasti. Techniky kaSle byly rozdéleny do dvou oblasti - manualni a pfistrojové.
Z manualnich technik byl pouzit neasistovany kasel, kasel se slovni instruktazi a nakonec
kaSel s manualnim kontaktem. V ramci pfistrojovych technik byl vyuzit napfiiklad
silikonovy resuscitacni ambuvak, dvouuroviiovy tlakovy ventilator nebo mechanicky
insuflacni-exsuflacni pfistroj. Studie prokazala, Ze techniky zlepSuji vrcholovy pratok
vzduchu pii kasli i u pacientl s tézkou respiracni insuficienci a s deficitem v bulbarni
oblasti. Celkové mély techniky vyuzivajici pfistroje lepsi vysledky nez techniky manualni.
Subjektivné hodnotili pacienti jako nejvice ucinné pouziti pravé insuflacniho-exsufla¢niho
pfistroje a jako nejméné ucinny neasistovany kasSel. Pfi srovnavani skupin pacientd
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 cestaich 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 né€kolik nadecht bez exspiria, zadrzi dech a poté vydechne.
Dochazi tedy k hromadéni dechu slouzici jako vytrvalostni trénink dechového svalstva, coz
ptiznivé 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 svalt pharyngu,
stav velikost retropalatinalniho prostoru a zuzeni dychacich cest (Dorca et al, 2021, s. 284-

285, 287-289).

techniky TR3 (Dorca et al, 2021,
s. 286)
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2.1.5 Trénink rovnovahy

Kvili abytku svalové sily a naslednym potizim s udrzenim rovnovahy je u pacientt
s ALS zvysené riziko padd. Z tohoto divodu se jako pfinosny nabizi trénink rovnovahy
spojeny s posilovanim trupového svalstva (Pezzano, 2018, s. 4).

Yoosefinejad, Jabari a Setooni zkoumali efekt Ctyftydenniho cvi¢eni zaméteného na
zlepSeni trupové stability u pacientky, trpici zvySenou unavnosti, slabosti koncetin a
nejistym stojem o uzké bazi stendenci k padu vzad. Cviceni se skladalo ze zacatku
z vtahovani bfiS§niho svalstva v supinacni pozici s pokréenymi koleny a znacviku
brani¢niho dychani. Pacientka byla poucena o provadéni téchto cvikd 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 pii chytani a
hazeni mice a subjektivné pii jejim popisu, zda doslo ke zlepSeni v ramci ADL. Po dvou
tydnech byla pacientka schopna stat samostatn€ bez tendence k padim dozadu po dobu
nékolika sekund. Po zafazeni chytani mice do ramce denniho cvieni byla tendence
k padim zredukovana tplné a pacientka byla schopna se bez problému udrzet ve stoji po
ur¢itou dobu s minimalni namahou. V ramci subjektivniho hodnoceni pacientka uvadi
samostatnost v dfive pro ni komplikovanych aktivitach, napfiklad umyvani nadobi ¢i
samostatné chiizi (Yosefinejad, Jabari a Setooni, 2014, s. 45).

Odlisné vysledky vykazoval klinicky pfipad zpracovany Pezzanem, kde byly s
vybranou pacientkou provadény cviky na kontrolu rovnovéahy ve statické poloze (stoj o
uzké bazi se zavienyma o¢ima), pti dynamickém cviCeni (v ramci sedu a stoupani) a také
se zamé&fenim na posturalni reaktibilitu (zlepSovani reakcnich mechanismu pfi naruseni
stavajici pozice). Pro zvyseni bezpecnosti byly pouzity pomucky jako specialni popruhy ¢i
bradla. Soucasti bylo také aerobni a domaci cviceni, v ramci kterého pacientka provadéla
napiiklad stifidaveé stoj na patach a na Spickach ¢i dosahové aktivity. Vyzkum trval celkem
12 tydnt. Ve vysledku nebylo zjisténo zlepSeni rovnovahy, hodnocené dle Berg Balance
Score (BBS) a Time Up and Go (TUG) testu. Pacientka vSak dosahla 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 pomucek

V prvnim stadiu je také jiz na misté zvazovat vyuziti ortotickych pomtcek (Umphred
et al, 2013, s. 535).

Prvni oblasti, kde je jiz v brzkych stadiich potieba externi podpory, je oblast §ije, kde
v dasledku nemoci dochazi k oslabeni §ijovych extensort. 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 potfeby
pacientd a na jejich zakladé sestrojili Sheffield Support Snood, coz je kréni limec slozeny
z elastické latky, ktera se vytvaruje individualné dle proporci pacientova krku, vrchniho
hrudniku a lebky a jehoz vnéjs§i povrch je tvofen ocky, na kterd se da pripevnit vnéjsi
podpora dle pozadovaného ucinku a trovné postizeni svall (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 dfive. 16 pacientii v ramci diskuze uvedlo, ze preferuji SSS a hodlaji ho
pouzivat 1 nadale. Pro 2 pacienty byl limec pfili§ t€sny a omezoval je pii polykani a
mluveni a pro posledni 2 piili§ vysoky. Z téchto 4 pacientd, ktefi SSS odmitli nadale
uzivat, 3 znich preferovali dfive pouzivany a poslednimu nevyhovoval zadny typ. Tato
studie dokazuje, ze vzhledem k individualnim potfebam pacientd a vyraznému dopadu
slabosti Sijovych svalii na jejich kvalitu zivota, je potiebna dostupnost Sirokého spektra

tohoto typu pomucek (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 zmifiuje v ivodu svého vyzkumu nejcastéjsi limitace krénich limcu.
Uvadi naprtiklad, ze limce se daji pouzivat jen v urcitych polohach t€la a svou konstrukci
mohou zpusobovat 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€ pii chuzi, a ktera by predchazela 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 tydni. 4 subjekty tento typ podpory
doporucuji a uvadeéji zlepSeni v ramci komunikace, polykani, dychani a celkového pohodli.
Zbylé 2 subjekty byly nespokojeny napiiklad z divodu zvySeného dyskomfortu nebo
zhorSeni dechovych potizi. Casto pacienti také udavali nevhodnost nofeni Eepice ve
vnitfnich prostorech. V zavéru autofi studie zhodnocuji, ze piinos této pomucky je velmi
individudlni a pfi uzivani ma byt také vénovana pozornost nastaveni jednotlivych c¢asti
systému, které by mohlo mit vliv na vysledny efekt (naptiklad pfi pfiliSném utazeni by
mohlo dojit ke ztizeni dechu a hyperextenzi kréni patefe) (Hansen, 2014, s. 297-298, 300-
302).

Baseball cap

Velcro® attachment

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

Na thorakolumbalni oblast lze pouzit specidlni korzety, vyrovnavajici slabost
trupového svalstva. Pomahaji pacientovi udrzet vzpifimené postaveni trupu, zvysuji pohodli
a optimalizuji dechovou kapacitu. Prfesto vSak korzety nemusi byt piijemné pro
dlouhodobéjsi pouziti a mohou omezovat rozpinani hrudniho kose pfi dychani (Malik, Luii

a Lomen-Hoerth, 2014, s. 536).
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Dale jsou pacientim s ALS predepisovany také ortézy na horni koncetiny, které
pomahaji zvysit kvalitu zivota, jsou prevenci hrozicich kontraktur a mohou poskytnout
ulevu od bolesti. Napfiklad Giv-Mohr dlaha, kterd se pouziva na ochranu ramenniho
kloubu pted subluxaci, ktera vznika v dusledku oslabeni svala rotatorové manzety (Malik,
Luii a Lomen-Hoerth, 2014, s. 536). Déle se pouzivaji prstové ortézy (viz obrazek 6, s. 31).
Ptikladem z klinické praxe, ktery byl zminén v kazuistice od Ivy, Smith a Materi bylo
vyuziti extenzorovych prstovych ortéz ztvarovatelného 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 tichopové funkci
nebyla schopna uchopit choditko, ale také v ADL kvuli neschopnosti drzet hieben ¢i
ptibor. Tento typ ortéz mize byt aplikovan na volarni ¢i dorzalni stranu, popfipadé po
celém obvodu prstu. Zvysena pozornost by se méla byt pfi pouziti vénovana oblasti
kloubnich zahybt, kde probihaji nervy inervujici prsty a taktéz pii uziti téchto ortéz u
fixovanych kontraktur, protoze by mohlo dojit k nadmémému tlaku na predilek¢nich

mistech nebo k poskozeni mistni cirkulace.

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

Dale muze uzivani ortéz pomoci s prepadavanim zapésti v dasledku slabosti jeho
extensord. V jiz zminéné kazuistice byl uveden piipad pacienta, praveé s timto problémem,
navic doprovazenym zkratem dlouhych flexori a 20° kontrakturou proximalnich

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

2014, s.1-1,4)

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

Ortézy pro dolni koncCetiny se pozivaji v pripadé slabosti distalnich ¢asti koncetin.
V piipadé€ 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 piepadavanim chodidla a
nestabilitou kolenniho kloubu. Kotnikové ortézy (viz obrazek 8, s. 33) zamérené na tento
typ potizi mohou byt vyrobeny napfiklad z karbonovych vlaken. Tento typ ortéz
minimalizuje nebezpe¢ni padu u pacienta podporou funkce dorzalnich flexort nohy pfi
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
ortéza zmirnuje podlamovani kolene. Jedna se vSak o nejtézsi typ ortéz a mohou zpusobit
zvySenou unavu a spotfebu energie pii chiizi. PouZivaji se také tfmenové ortézy, které jsou
typické kovovymi podporami na obou stranach kotniku zabudovanymi do boty.

Prepadavani chodidla je zabranéno pomoci pruziny. Mirné muze tento typ ortézy také
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napomahat stabilité kolene pfi stojné fazi kroku. Pacienti jsou pii obdrzeni ortézy pouceni
o noSeni bot pevnych pfes nart. Zaroven je potieba ortézy upravovat v piipadé nepohodli,
podrazdéni kize nebo pii vyraznych vykyvech hmotnosti (Malik, Luii a Lomen-Hoerth,
2014, s. 535-536).

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

2.2 Rehabilitace v druhém stadiu

V tomto stadiu jiz dochézi ke zietelnému ubytku svalové sily, funkcéni zdatnosti a
samostatnosti, coz se odrazi na psychickém stavu nemocného. Ulohou terapeuta je tedy
pomoci pacientovi s adaptaci na zmény zpusobené slabosti, spasticitou a také zhorSenim
stavu kardiovaskularniho systému. V ramci rehabilitace je dulezité vénovat pozornost
svalovym skupinam nachylnym ke zkraceni, coz jsou piedevsim svaly lytka, m. quadriceps
femoris, adduktory kycle, lateralni flexory trupu a dlouhé flexory prstd. Navic se zvySuje
slabost v kratkych svalech koncetin a také svalech ramenniho kloubu a vznika tzv. flail
arm syndrom. Rozvoj potizi se také dotyka bulbarni oblasti, zhorSuje se polykani a
komunikace, na coz navazuji problémy v socidlni oblasti. Pacientovi je vhodné pomoci
s nauCenim kompenzacnich strategii a vyuzitim pomucek. Stejné tak se kvuli riziku pada a
problémum 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 predepisovany pomucky, které maji za ukol zvysit
sobéstacnost pacienta, minimalizovat energetické naroky provadénych c¢innosti a celkové
zlepsit funkCni stav naruSeny neuromuskularnim nebo navazujicim ortopedickym
postizenim (Lewis a Rushanan, 2007, s. 452).

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

Mallick a Bajpai uvadéeji ve své kazuistice piiklad ergoterapeutické intervence u
51leté pacientky s potizemi v bulbarni oblasti, vyraznou slabosti akralnich ¢asti hornich
koncetin a plnou zavislosti pfi vykonavani ADL, predevsim s ohledem na jidlo, oblékani a
koupani. Zaroven nemohla pacientka psat ani pouzivat telefon. V ramci ergoterapie ji byly
predepsany pomucky jako napfiiklad specialni pfibor, zubni kartacek nebo karta¢ na
sprchovani s dlouhym drzakem. Dale byl vyvysSen jidelni stil a umyvadla. Pro
zjednoduseni procesu oblékani bylo pacientce doporuCeno obleCeni opatfené 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, coz je
Skala hodnotici miru unavy a jeji vliv na zivot pacienta, kde bylo zji§t€no 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

Klinicka manifestace bulbarnich pfiznaki ma jak funk¢ni, tak psychologicky dopad.
Pacienti s ALS hodnoti ztratu feci spolecné s dysfagii jako jedny z nejhorsich prfiznaku
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 ddsledku zhorsujicich se potiZi vyZaduji zatazeni posilovani svald
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 svall, 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 kfupava 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 nedostateCnost svalt, hlavné v okoli tstni dutiny,
nedovoluje pacientovi dovfit usta. Zasazen je i polykaci a kaslaci reflex a kvuli slabosti
jicnu se zvySuje riziko aspirace. Ta muize 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 zpisobuje retenci slin, potravy a tekutin.

Zakladem terapie je neustale provadéna hygiena Gstni dutiny a nastaveni pacienta do
fyziologické pozice, napomahajici facilitaci polykani. Dale je vhodné vyuzivat pomicky,
jako napftiklad specialné upraveny piibor a nadobi. V ramci terapie je nepravdépodobné, ze
by doslo k vyraznému zlepSeni, cilem je hlavné prevence hrozicich komplikaci. Terapeut
muize v ramci zlepSeni efektivity pfijimani potravy naucit pacienta neékteré kompenzacni
mechanismy, napfiklad zasunuti brady, zajistujici spravné nasmeérovani potravy, Ci
techniky taktilni a tepelné stimulace slouzici k vyvolani a zachovani polykaciho reflexu
(Kuhnlein et al, 2008, s. 368).

K terapii dysfagie také neodmyslitelné patfi uprava stravy. Tuhé jidlo se mixuje a
tekutiny se zahust'uji pro snadn€jsi pfijem a také kvuli prevenci aspirace a duSeni. Zaroveni
by pacient mél jidlo pfijimat v mensich porcich a Cast&ji. V ramci obsahu stravy by mély
byt pfijimany hlavné jidla bohatd na kalorie, kterymi se bojuje proti ubytku 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 muze ziskat pisklavy, nebo naopak chraptivy charakter, zménou
dechového stereotypu pii mluveni, snizenim hlasového rozsahu, mumlanim a nezfetelnym
vyslovovanim souhldsek (Kuhnlein et al, 2008, s. 368). Cilem terapie je co
nejdlouhodobéjsi zachovani srozumitelné feci, minimalizace rizika aspirace a snizeni miry
sialorrhei a potizi, zplisobenych hustym hlenem (Plowman, 2015, s. 1154-1155).

I zde je zédkladem nastaveni spravné polohy téla, kterd bude mit pozitivni vliv na
dechovy stereotyp. Na tomto stereotypu, spolené s relaxacnimi technikami by se mélo s
pacientem pracovat. Dulezité je také naucit pacienta ekonomicky vyuzivat zbylou silu v
ramci komunikace. Pti pocatecnich projevech dysartrie maji totiz pacienti tendenci vkladat
do mluvy vice usili, coz vede ke zvySené tinavé a zhorSeni obtizi. Logopedie jako takova je
v§ak ucinna hlavné v pocateCnich stadiich, pokud jiz dojde k silnému rozvinuti pfiznakd,
vyuzivaji se spiSe komunika¢ni pomicky (Kuhnlein et al, 2008, s. 369). Mezi nejCast€jsi
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 pfistroji Brain Computer Interface (BCI), které snimaji mozkovou
aktivitu pomoci elektroencefalografie (EEG), magnetoencefalografie, nebo v pfipadé
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 uroven deprese) a Health Survey
Questionnaire (dotaznik zkoumajici kvalitu zivota v 8 aspektech — fyzicka zdatnost,
psychicky stav, bolest, celkové vnimani zdravotniho stavu, vitalita, socialni funkce, emoce,
mentalni zdravi). Pomoci tohoto dotazniku srovnavali autofi zménu urovné kvality zivota u
celkem 38 pacienti pii logopedickych intervencich a pfi pouzivani komunikacnich
pomiucek. Celkové se z vysledka da usoudit, ze vyuziti komunika¢nich pomucek zlepsilo
kvalitu zivota pacienti v mnohem vétSi mife nez logopedicky zasah, pfiCemz potize s
ovladanim pfistroji a pomucek byly minimalni. Zlepseni bylo dosazeno hlavné ve
funkénich aspektech, méfenych pomoci ALSFRS, ale pacienti vyuzivajici pfistroje méli

taktéz lepsi hodnoty na zbyvajicich dvou skalach (Korner 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 zatézované 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). Primarn¢ je tento typ terapie zahrnut do rehabilitacniho planu jako
symptomaticka 1écba kieci a prostfedek zmirnéni spasticity. Vodniho prostredi 1ze vyuzit
pro aerobni a odporova cviceni, stretching a trénink stability. Plecashova a Leavittova
zpracovaly prehled studii, zabyvajicich se ucinnosti hydrokinezioterapie u
neurodegenerativnich onemocnéni. Ve srovnani s Parkinsonovou chorobou ¢i roztrousenou
sklerozou, u kterych byla ucinnost cviCeni podlozena Cetnymi studiemi, vSak nebylo
dostatek materiali potvrzujicich stejnou efektivitu u pacientd s ALS. Navic dostupné
zdroje nemély dostateCny pocet subjekti a neobsahovaly specificky popis provadéné

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

2.2.4 Vyuziti voziku

Zatazeni voziku do bézného Zivota muze byt iniciativou terapeuta, lékare, ale také
Clena rodiny, peCovatele ¢i samotného pacienta. Jiz pfed jeho indikaci pacienti uzivaji jiné
pomtucky k chizi, naptiklad rizna choditka, hole, néktefi uvadi také golfové voziky.

Posouzenim dlouhodobého uzivani, komfortu, funkce a vlivu elektrickych vozikd na
ADL se vénoval Ward et al ve své studii z roku 2015. Skupina pacientti byla podrobena
jednak dotazniku a jednak hodnoceni dle Psychosocial Impact of Assistive Devices Scale
(PIADS), coz je skala zkoumajici vliv pomucek na zivot pacienta v 26 ohledech, jako
naptiklad na miru nezavislosti, frustrace nebo pocit sily. Zjistovani adaji bylo provedeno
nejprve 1 mésic po obdrzeni elektrického voziku, kdy bylo vyplnéno celkem 47 dotaznika
a zaznam PIADS. V ramci Setfeni méli pacienti moznost vybrat pozitivni a negativni
dopady elektrického voziku na jejich zivot. Mezi nejCastéji uvadéna pozitiva patfila
moznost vyjit ven, piekonat delsi vzdalenosti a celkové zlepSeni mobility, stejné tak
celkového komfortu. U 40% respondenti nebyl zaznamenan zadny negativni dopad.
Zbytek uvadél napfiklad velikost voziku, z ¢ehoz plynulo i1 jeho komplikované pouzivani
ve vnitinich prostorech a také problémy s celkovym transportem. Dalsi Setfeni probéhlo 6.
mesic od obdrzeni voziki. Bylo vyplnéno celkem 36 dotaznikii a PIADS. V ramci
pozitivnich dopadii byla opét zminéna vétsi mobilita, nezavislost a také schopnost ménit

polohu téla. V ramci negativniho hodnoceni nutno zminit, Ze po prvnim mesici celkem 2%
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a po Sestém mésici az 6% tazanych nahlasilo pad z voziku. V zavéru je feCeno, ze 89%
pacientl je spokojeno s rozhodnutim se pro uzivani elektrického voziku, a to i pfes 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, umoziujicich jizdu vpted, vzad, doprava a
doleva. Uprostied obrazovky se nachazel Cerveny cCtvereCek, predstavujici zastaveni.
Testovani se odehravalo ve velké mistnosti, kde méli pacienti splnit tfi ukoly - otocit se o
90, 135 a 180 stupnd, dale couvat na kratkou a dlouhou vzdalenost a naposled podstoupit
jizdu mezi prekazkami. Provadéni jednotlivych kol u vSech pacientd bylo zaznamenano
a nasledné vyhodnoceno. Osm pacienti provedlo veskeré ukoly bez jediné chyby. Zbyli 4
pacienti udélali chybu bud’ v otaceni nebo pii jizdé mezi piekazkami. Pomoci dotazniku a
nasledného rozhovoru byla hodnocena také zpétna vazba ptimo od ucastnikd. 50% z nich
uvedlo, ze by potiebovali vice Casu na trénink s vozikem, 42% navrhovalo vice
pohybovych moznosti a 33% chybéla zadni kamera. Nebyly zaznamendny zadné obavy
v ramci bezpeCnosti. Autofi se s ohledem na vysledky shoduji, ze zatazeni téchto voziku
do péce o nemocné s ALS by mohlo byt pfinosné, a to pfedev§im u pacienti s vyraznym
motorickym deficitem (Elliott et al, 2019, s. 513-516).

Dostupné jsou taktéz voziky vyuzivajici BCL. V tomto pfipadé jsou pomoci EEG
zaznamenany signaly z mozku, které jsou nasledné prevedeny na data, kterd obdrzi vozik
¢i jiny pfistroj. Ten je nasledn€ schopen provést pozadovany ukon (Espiritu et al, 2019, s.

258).

2.3 Rehabilitace ve tiretim stadiu

V této fazi se jiz vice uplatiiuje oSetfovatelsky zdravotnicky personal. Primarnim
ukolem fyzioterapeutd je pokraCujici edukace osoby, pecujici o pacienta. Hlavnim
predmétem by mélo byt polohovani, udrzovani rozsahu pohybu, mobilita na 1Gzku a taktéz
mechanismy pouzivané pii zvedani a presunech pacienta. Diskuzi je vhodné zavést také na
pomucky, které je mozno vyuzit, naptiklad polohovaci nastroje nebo specialni matrace
(Umphred et al, 2014, s. 539-540).

Vétsina pacientd v tomto obdobi Celi rozhodnuti o typu pomocné ventilace. Toto
téma by meélo byt fadné prodiskutovano s rodinou a celym zdravotnickym tymem. V ramci

neinvazivni ventilace je nejcastéji uzivany BiPap, ktery podporuje nadech a vydech
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pomoci dvou protichidnych tlaka. VéEtSina pacienti vyuziva tohoto piistroje pies noc. Pres
den je pak nezbytné doplnit tento typ ventilace technikami zaji§tujicimi hygienu dychacich
cest, napriklad jiz zminénym asistovanym kaslem. V souvislosti s progresi nemoci vSak
pacienti postupné prechazi na invazivni ventilaci v podobé tracheostomie. Zavadéna
v tomto stadiu byva taktéz perkutanni endoskopicka gastrostomie (McCarthy, 2012, s. 56-
56, 58-59).

Zhor3ujici se stav stejné€ tak jako uziti invazivni ventilace ma negativni dopad na jiz
omezenou schopnost komunikace. PokraCuje vyuzivani komunikaCnich pomucek, pfi
zvolené tracheostomii je mozno vyuzit napfiklad Passy-Muir ventil (Umphred et al, 2014,
s. 540). Ten je umistén v tracheostomické trubici, kterou pii vydechu uzavira, ¢imz je
vydechovany vzduch nasmérovan k hlasivkam a umoziuje tvorbu hlasu (Stranix et al,

2016, s. 1).

2.3.1 Masaze

V 1écbeé ALS se vyuziva hlavné ucinku, ktery masaze maji na spasticitu, bolesti a
kieCe. Celkove 1ze uvést, ze mékké techniky jako takové pomahaji zmirnit kloubni ztuhlost
a omezeni rozsahu pohybu v kloubu (Blatzheim, 2009, s. 328-328, 332-332). Také mohou
byt uziteCné pii 1lécbe otokd (Majmudar, Wu et Paganoni, 2014, s. 11). Dal§im pfiznivym
efektem masazi je snizeni hladiny stresovych hormonu (hlavné kortizolu). 15-20 minutova
masaz napomaha zlepSeni psychického stavu, snizeni stresu, uzkosti a umoziuje lepsi
relaxaci. Taktéz muze pomoct pii potizich s vyprazdiovanim. Dulezité je ale vénovat
pozornost spravné mife tlaku, kdy jeho nepfiméfenost nemusi byt u¢inna (Blatzheim, 2009,
s. 330). Zhu et al ve své studii uvadi pozitivni vliv bodové masaze v kombinaci s extrakci
sputa na funkci respira¢niho systému a stav imunity (Zhu et al, 2017, s. 860). Ne vsichni
odbornici se vSak na pouzitelnosti masazi u pacienti s ALS shoduji (Blatzheim, 2009, s.

329).

2.3.2 Terapie otoku

Imobilita a snizena svalova aktivita je pfi¢inou vzniku otokd na hornich i dolnich
koncetinach. Spojeny mohou byt s palivou bolesti a jemnou, lehce poranitelnou kizi.
Primarni terapeutickou intervenci je elevace koncCetin nad uroven srdce jak na voziku, tak
na lazku. Dale se da proti témto komplikacim bojovat snahou o co nejvétsi mobilitu,
pasivnimi pohyby a stretchingovym cvicenim provadénym nékolikrat denn€. Vhodné muaze
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byt taktéz pouzivani kompresnich puncoch. Pokud nejsou vySe zminéné metody ucinné,
popfipad€ jsou pozorovany asymetrie otoku, je tfeba zvazit riziko hluboké Zilni trombdzy

(Jackson et al, 2015, 5. 9).

2.3.3 Dekubity u pacientu s ALS

Kromeé zmén v nervovém systému byly taktéz u pacientd s ALS zaznamenany zmény
v oblasti ktuize. Pfedpoklada se, Ze tato souvislost vychazi ze spolecného ektodermalniho
pavodu obou tkani (Paré a Gros-Louis, 2017, s. 1-2). Jiz v 19. stoleti byl pozorovan
vyjimecny vyskyt ¢i aplna absence dekubitd u pacientd s touto diagndzou. Zaroven je u
nich mozné pozorovat fenomén zpomaleného navratu - tedy pii natazeni kize trva jeji
navrat do ptvodni 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 proteint a jinych latek v kazi té€chto
pacientd. Prikladem, ktery muze vysvétlit rezistenci vici tvorbé dekubiti je zvySené
mnozstvi vlaken kolagenu nebo kyseliny hyaluronové v kizi (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 kiizi pacientd s ALS (Teive et al, 2008, s. 224).
Kvili odlisnym vysledkiim mezi studiemi na toto téma vSak neni mozné urcit jednoznacny

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

Amyotrofickd lateralni skler6za je progresivni neurodegenerativni onemocnéni
s nejasnou etiologii, pestrym klinickym obrazem a omezenymi moznostmi diagnostiky a
1écby.

Primarnim ukolem fyzioterapie je u téchto pacienti udrzeni co nejlepsiho funkéniho
a psychického stavu, mirnéni symptomt nemoci a snaha co nejdéle udrzet sobéstacnost
pacienta. Na zakladé 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 1éCby pacienttl s timto onemocnénim.

Urcité je v budoucnu nutno vénovat pozornost technikam, které by mohly pacientim
prinést své benefity, ale nebyly stale fadné prozkoumany. Mezi piiklady uvedené v praci
patii napftiklad vliv aerobniho cvi€eni, konkrétné plavani. Ten byl doted’ zkouman pouze
na zvifecich subjektech, kde vykazoval slibné vysledky. Dale bylo zminéno vyuziti
hydrokinezioterapie, jejiz ucinnost vSak nebylo mozné validn€é podlozit, protoze ve
srovnani s jinymi neurodegenerativnimi onemocnénimi nebyly provedeny zadné studie i
vyzkumy na toto téma. Podobné byla v literatufe zminéna napfiklad aplikace tepla jako
prostfedek zmirnéni spasticity nebo pouziti transkutanni elektrické neurostimulace pro
ovlivnéni bolesti, ale vhodné studie potvrzujici G€innost téchto procedur taktéz nebyly
nalezeny. Zaroven by byl vitan specifi¢téj§i popis provadénych intervenci u jednotlivych
studii pro lepS§i predstavu 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 upfimng, ale s ur¢itou davkou nadéje. Tato sdéleni jsou vSak spiSe v rukou
oSetfujiciho 1ékare, ktery uzce spolupracuje s fyzioterapeuty a stejné taks celym
zdravotnickym tymem. Jakozto fyzioterapeuté jsme ve velmi blizkém kontaktu s
pacientem a meli bychom jemu i 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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ADL
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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

Amyotroficka 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
magneticka rezonance

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

Senataxin

Sheffield Support Snood

Superoxidova dismutaza 1
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