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Uvod

Amyotrofickd lateralni skler6za (dale jen ALS) je rychle progredujici
neurodegenerativni onemocnéni motorickych neuront vedouci k oslabeni, ochrnuti, a nakonec
k amrti. Pacienti s ALS umiraji nejcastéji na respiracni selhani (Gowland et al., 2019, s. 264-
265). Respiracni selhani nastava v disledku progrese slabosti dychacich svalt, kdy dychaci
systém neni schopen zajistit vyménu plynu (Sferrazza Papa et al., 2018, s. 11). Nékteré studie
uvadeji jako nejCastéjsi pricinu umrti bronchopneumonii a aspiracni pneumonii (Lee et al.,

2021, s. 525).

ALS je onemocnéni motorickych neuront, které postihuje horni a dolni motoricky
neuron. Jedna se o multisystémové onemocnéni (Korenko, 2018, s. 262-263). ALS nikdy
nepostihuje okohybné nervy, nedochazi k postihnuti sfinkteru ani k senzitivnim porucham
(Seidl, 2023, s. 311). ALS lze rozdé€lit do 3 forem: klasickd (sporadicka), familiarni
(autozomalné dominantné dédicnd) a forma guamska (jedna se o formu spojenou s demenci
a Parkinsonovou chorobou) (Korenko, 2018, s. 262-263). Klinicky rozlisujeme dvé formy: ALS
s progresivni bulbarni paralyzou a ALS s progresivni spinalni amyotrofii. U pacient
s progresivni spinalni amyotrofii dochazi pomeérné pozdéi k postizeni bulbarnich jader
mozkovych nervli a prubéh onemocnéni muze trvat n€kolik let, zatim co pacienti s bulbarni
paralyzou vétSinou umiraji do 2 let od pocatku onemocnéni. Pfi¢ina tohoto onemocnéni neni
zcela znama, v poslednich letech studie poukazuji na vliv glutamatu, kdy pfi jeho dysfunkci
a zvysené koncentraci muze dojit k poskozeni motoneuronti. Geneticky podminéné formy jsou

vzacné (Seidl, 2023, s. 311).

V Evropé a ve Spojenych statech se kazdy rok novée diagnostikuji 2 pacienti s ALS na
100 000 obyvatel (Gowland et al., 2019, s. 264-265). Propuknuti nemoci ALS pred 40. rokem
zivota je velmi vzacny. Nejcastéji tato nemoc vznika ve vékovém rozmezi od 40 do 70 let. Vétsi
predispozici k tomuto onemocnéni maji muzi (Korenko, 2018, s. 22-23). Se starnouci populaci
bude piibyvat pacienti s ALS, studie dokazuji, Ze do roku 2040 naroste pocet té€chto pacientu
az 0 69 %. Pacienti s ALS umiraji do 3-5 let od diagnostikovani tohoto onemocnéni. Neptetrzité
se zkouma vyvoj novych léCebnych postupd, které by zpomalily (v nékterych pripadech
i zastavily) progresi a prodlouzily zivot téchto pacienti (Gowland et al., 2019, s. 264-265).
Nemoc ALS vsak zistava nevylécitelna a jeji 1écba je spiSe symptomatologicka (Korenko,

2018, s. 313).



Hlavnim cilem této ptrehledové bakalarské prace je sumarizovat a predlozit aktualné

dohledané informace o specificich oSetfovatelské péCe u pacienta s amyotrofickou lateralni

sklerdzou.

1) Prvnim cilem je sumarizovat aktualni dohledané publikované poznatky o oSetfovatelské

péci u pacienta s amyotrofickou lateralni sklerozou.

2) Druhym cilem je sumarizovat a predlozit aktualni dohledané poznatky o péci o dychaci

cesty u pacienta s amyotrofickou lateralni skler6zou.
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1 Postup reSersSni ¢innosti
Pro reSerSni Cinnost byl pouzit standartni postup vyhledavani s vyuzitim vhodnych
klicovych slov a za pomoci booleovskych operatort k dohledani validnich zdroja.

VHLEDAVACI KRITERIA:
Klifova slova v CJ: Amyotroficka lateralni skleréza, oSetfovatelska péce, symptomy,
potize, dychani, dechova terapie
Klicova slova v AJ: Amyotrophic lateral sclerosis, nursing care, symptoms, difficulties,
breathing, respiratory therapy
Jazyk: Cestina, anglictina
Obdobi: 2014-2024

DalSi kritéria: recenzovana periodika, dostupny plny text, clanky

~~

DATABAZE:
Pub Med, EBSCO, Science Direct, Google Scholar

~~

Nalezeno 196 ¢lanka

~>

Vyrazujici Kritéria:

Duplicitni ¢lanky
Clanky, které nesplnily kritéria

Kvalifikacni prace

~~

SUMARIZACE VYUZITYCH DATABAZI A DOHLEDANYCH DOKUMENTU
Pub Med — 27 ¢lanku
EBSCO — 10 &lankd

Science Direct — 7 ¢lanku

Google Scholar — 11 ¢lankt




SUMARIZACE DOHLEDANYCH PERIODIK A DOKUMENTU
American Journal of Physical Medicine & Rehabilitation — 1 ¢lanek
Amyotrophic Lateral Sclerosis and Frontotemporal Degeneration — 3 ¢lanky
Assistive Technology — 1 ¢lanek
Brain and Language — 1 ¢lanek
Canadian Journal of Neurological Sciences — 1 ¢lanek
Cochrane Database of Systematic Reviews — 1 ¢lanek
Current Neurology and Neuroscience Reports — 1 ¢lanek
Ceska a Slovenska neurologie a neurochirurgie — 4 &lanky
Disability and Rehabilitation: Assistive Technology — 1 ¢lanek
Dysphagia — 1 ¢lanek
Endocrinologia, Diabetes y Nutricion — 1 ¢lanek
European Journal of Translational Myology — 1¢lanek
Foods — 1 ¢lanek
Frontiers in Aging Neuroscience — 1 ¢lanek
Frontiers in Human Neuroscience — 1 ¢lanek
Frontiers in Neurology — 1 ¢lanek
Chronic Respiratory Disease — 1 ¢lanek
International Journal of Environmental Research and Public Health — 1 ¢lanek
International Journal of Language & Communication Disorders — 1 ¢lanek
International Journal of Nursing Studies — 1 ¢lanek
Journal of Clinical Neuromuscular Disease — 1 ¢lanek
Journal of Pain and Symptom Management - 2 ¢lanky
Journal of Neurology - 2 ¢lanky
Journal of the Neurological Sciences — 1 ¢lanek
Journal of Yeungnam Medical Science — 1 ¢lanek
Listy klinické logopedie — 1 ¢lanek
Medical Clinics of North America — 1 ¢lanek
Minerva Medica — 1 ¢lanek
Muscle & Nerve — 3 ¢lanky
Nature and Science of Sleep — 1 ¢lanek

Neurogastroenterology & Motility — 1 ¢lanek

10




Neurologic Clinics — 1 ¢lanek
Neurological Research and Practice — 1 ¢lanek
Neurological Sciences — 2 ¢lanky
Neurologie pro praxi — 1 ¢lanek
Neuroscience & Biobehavioral Reviews — 1 ¢lanek
Nursing: Research and Reviews — 1 ¢lanek
Palliative Care and Social Practice — 1 ¢lanek
Physiotherapy — 1 ¢lanek
Quality of Life Research — 1 ¢lanek
Revista Brasileira de Enfermagem — 1 ¢lanek
Sensors — 1 ¢lanek
Scientific Reports — 1 ¢lanek
The Lancet — 1 ¢lanek
Trilobit — 1 ¢lanek

~~

Pro tvorbu teoretickych vychodisek bylo pouzito 55 dohledanych ¢lanku.
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Celkem bylo vyuzito 58 dohledanych zdroju.

11



2 Osetrrovatelska péce o pacienta s ALS

Amyotrofickd lateralni skler6za se projevuje jako kombinace dysfunkci horniho
a dolntho motorického neuronu (Feldman et al., 2022, s. 1364). Mezi pfiznaky postizeni
horniho motorického neuronu patii hyperreflexie (zadrzené reflexy v atrofovanych svalech),
zvySeny svalovy tonus a zpomalené pohyby nekterych svali (napf. pohybt jazyka) (Masrori,
Van Damme, 2020, s. 1921-1922). Dal§im pfiznakem je spasticita, slabost, porucha mluveni
a polykani (Feldman et al., 2022, s. 1364). Dysfunkce dolniho motorického neuronu se
projevuje svalovou slabosti, atrofii svalstva, snizeny svalovy tonus a fascikulacemi (Masrori,
Van Damme, 2020, s. 1922). Fascikulace jsou samovolné aktivace a kontrakce svalovych
vlaken, mizou je doprovazet i svalové kiece (VIickova, 2016, s. 363). Jako dal§im projevem
postizeni dolniho motorického neuronu se zarazuje slabost dychaciho svalstva. Nekdy se
objevuje kachexie, nevysvétlitelna ztrata hmotnosti a svalt, nekontrolovatelné emocionalni
vybuchy smichu a place a nadmérné zivani u obou dysfunkci (Feldman et al., 2022, s. 1364).
Castym piiznakem je také zvySena piitomnost slin v duting ustni (hypersalivace) (Statland et
al., 2015, s. 7). U 35-50 % pacientt se vyskytuji také behavioralni a kognitivni zmény. Dochazi
ke ztraté plynulosti feci a zhorSeni kratkodobé paméti. Dlouhodoba pamét’ a prostorové vnimani
zustava beze zmén. Objevuje se apatie, podrazdénost, deprese, uzkost, poruchy spanku
a emocni labilita (Feldman et al., 2022, s. 1364-1367). Zacatek onemocnéni byva vétsinou
nenapadny, pozvolny, nej¢asté]i s postizenim na jedné horni nebo dolni koncetin€. Méné Casty
je zacCatek s dysartrii, dysfagii a atrofii jazyka (VIckova, 2016, s. 363). Behavioralni a kognitivni
zmeény lze hodnotit pomoci nékolika Skal. Nejcastéji pouzivany, ve 23 jazycich dostupny, je
Edinbursky kognitivni a behavioralni screening u amyotrofické lateralni sklerézy — Edinburgh
Cognitive and Behavioral ALS Screen (ECAS). Jedna se o validovany, multidoménovy,
hodnotici nastroj, ktery ma pozitivni vliv na kvalitu péce. Podnécuje diskusi o péc¢i na konci
zivota (Feldman et al., 2022, s. 1364-1367). Posuzuje pacienta v n€kolika kognitivnich
doménach: fe¢, verbalni plynulost mysleni, schopnost organizovat své myslenky a ¢innosti,
stanovovat priority, rozhodovat se, pamét zrakové — prostorové funkce. Zahrnuje také Cast
behavioralni, kdy peCovatelé hodnoti chovani pacienta v 15-20 minutach (Bezdicek et al.,

2018, s. 210).

ALS se diagnostikuje na zakladé klinickych nalezl, ale opira se také o klasifikaci El
Ecorial. Odkaz na El Escorial se nachazi ve vétsiné studii tykajici se problematiky ALS.
Revidovana diagnosticka kritéria fadi pacienty dle stupné postizeni do ruznych kategorii.

Diagnostické kategorie se rozdéluji na: definitivni ALS, pravdépodobna ALS a mozna ALS.
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Hodnoceni probihd na zakladé anamnézy, elektromyografie a klinického vySetfeni. Pod

hodnoceni spadaji také podminky k diagnostice a vylucujici kritéria (VIckova, 2016, s. 363).

Nejvice pouzivanou hodnotici Skalou ALS je revidovana Skala funkéniho hodnoceni
amyotrofické lateralni skler6zy — Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale
Revised (ALSFRS-R). Vyuziva se k hodnoceni funk¢nich deficitt ve 12 polozkach
seskupenych do 4 domén (posuzovani bulbarnich symptomd, funkénosti koncetin a trupu,
respiracnich symptomu a potieby perkutanni endoskopické gastrostomie, neinvazivni ventilace,
tracheostomie, invazivni ventilace). ALSFRS-R byva casto dopliiovano Skalou ECAS na
hodnoceni behavioralnich a kognitivnich funkci. Jednotlivé polozky hodnotime od 4 do 0 bodu,
kdy 4 je nejlepsi a 0 je nejhorsi. Maximalni pocet bodl je 52, nejméné 0. Oblasti které se
hodnoti: mluveny projev (normalni, zjistitelna porucha feci, srozumitelna fe¢ s opakovanim,
fe¢ kombinovana s nehlasovou komunikaci, ztrata feci), slinéni (normalni, mirné se zfetelnym
nadbytkem slin v Gstech, stfedn€é zvysené slinéni, vyrazny piebytek slin, vyrazné slintani),
polykani (normalni, problémy s jidlem — obcasné duSeni, upravuje se konzistence stravy,
vyzaduje dopliikovou vyzivu sondou, nezvladne nic per os (NPO) - vyhradné parenteralni nebo
enteralni vyziva), rukopis (normalni, pomalé ale Citelné, ne vSechna slova jsou Citelna, uchopi
pero - nic nezvladne napsat, neuchopi pero), krajeni potravin a manipulace s nadobim ¢ast prvni
(normalni, pomalé a neohrabané bez pomoci, dokaze nakrajet potraviny s asistenci, nezvladne
si nakrajet, ale dokaze se nakrmit, potfeba krmeni ), krajeni potravin a manipulace s nadobim
cast druhd (normalni, nemotorny, ale nezavisly, potfeba dopomoci, potfeba vétsi dopomoci,
nezvladne ukon provést), oblékani a hygiena (normalni, samostatnost s namahou, pomoci
asistence, potfeba asistence s obsluhou, uplna zavislost), otaceni v posteli (normalni, pomalé
a neohrabané bez asistence, otoci se sam, ale s obtizi, iniciuje pohyb — nutnost asistence, Uplna
zavislost), chiize (normalni, lehké obtize, prochazky s asistenci, nechodici funkcni pohyb,
zadny cileny pohyb), chozeni po schodech (normélni, pomaly, mirnd nestabilita, potfeba
asistence, nezvladne), dusnost (zadna, pii chazi, vyskytuje se pii ADL aktivitach, vyskytuje se
v klidu, potize s dychanim a potieba mechanické podpory), ortopnoe (zadné, potize s dechem
v noci — vyuziti maximalné 2 polstaia, ke spanku potiebuje vice nez 2 polstafe, spat lze pouze
v sedé, nelze spat), respiracni nedostateCnost (zadna, preruSované pouzivani neinvazivni
mechanické ventilace, nepretrzité pouzivani neinvazivni mechanické ventilace béhem noci,
nepretrzité pouzivani neinvazivni mechanické ventilace v noci i ve dne, invazivni mechanicka

ventilace pomoci intubace nebo tracheostomie). Existuje nova doplnéna forma s nazvem
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ALSFRS-R-SE, kde jsou jednotlivé polozky vice konkretizované, pomaha tak jednotlivé slozky
a body 1épe pochopit, tim prispiva k lepsi kategorizaci pacienti (Maier, et al., 2022, s. 2-15)

2.1 Slabost kosterniho svalstva

Slabosti svalt, atrofii, spasticitou, svalovymi kfeCemi a fascikulacemi zacinaji az 2/3
ptipadi ALS. Driive se cviCeni pro pacienty s ALS nedoporucovalo, véfilo se, ze tradi¢ni
cviCeni mize urychlit a zhorsit prubéh nemoci. Pacientim se doporucovalo vyhybat se cviceni
a zachovavat si svalovou silu. Nové studie ale prokazuji zlepSeni svalové sily u pacienti
podstupujicich stfedné intenzivni cviebny program zalozeny na vytrvalostnim/aerobnim
a izometrickém posilovacim tréninku (Meng et al., 2020, s. 801-802). Studie rozdélila pacienty
do dvou skupin. Prvni skupin€ byl naplanovan specificky cvicebny program skladajici se ze
svalového posilovani a vytrvalostniho tréninku. Svalové posilovani spocivalo v pfitahovani,
probihalo ve 3 opakovani, mezi kazdym opakovanim byla 30 sekundova pauza. CviCeni bylo
provadéno pomoci gumovych pasu s odporem a bylo ukon¢eno protahovanim. Toto cvieni
bylo provadéno denné po dobu 5 tydnt. Vytrvalostni trénink neboli aerobni cviceni trvalo 15
az 20 minut a zahrnovalo jizdu na cyklo trenazeru nebo béh na bézeckém pasu. Cviceni byla
provadéna denné po dobu 5 tydni. Druha skupina absolvovala standartni neurorehabilitaci
zahrnujici streCink, aktivni mobilizaci a svalové posileni (které si urCoval kazdy pacient
individualn€). Neurorehabilitace trvala také 5 tydnu. Obé skupiny prokazaly zlepSeni svalové
sily a posileni svalstva. Studie se zacastnili pacienti, ktefi byli na zacatku onemocnéni,
nepocitovali dusnost a byli mobilni. Studie doporucuje chtizi, cviceni na cyklo trenazeru, béh,
posilovani pomoci gumovych past, plavani a protahovani. Stfedné intenzivni cviceni pomaha
vyhnout se Casné atrofii (Merico et al., 2018, s. 132-140). Cviceni muZe zpomalit degeneraci
motorickych neuront, minimalizovat stres, snizuje spasticitu, posilit oslabené svaly, zvysit
muskuloskeletalni odolnost a zlepsit kardiopulmonalni funkce (Meng et al., 2020, s. 801-802).
Naopak neCinnost a snizena aktivita muze u pacientl zpusobit rychlejsi svalovou atrofii,
zkraceni Slach zpusobujici kontraktury, bolest a potize pii délani kazdodennich Cinnosti
(Merico et al., 2018, s. 132). Cyklo trénink, beh a posilovani neni vhodné pro vSechny jedince
s ALS, zejména pro ty, ktefi trpi vét§im motorickym postizenim. Pro pacienty, ktefi maji
naruSenou rovnovahu je vhodné tzv. krokovani v leze. U krokovani v leze, pomoci pfistroje
Nustep, kdy pacient sedi na sedatku s op€rou v zadech, ktera dodava stabilitu horni poloviné
téla, je nizsi riziko padu nez u behani nebo cyklo tréninku. Nustep je vhodny 1 pro jedince, ktefi
maji silu v dolnich koncetinach ale omezenou schopnost chiize (Sivaramakrishnan, Madhavan,

2019, s. 971-976). V pozdégjsich stadiich onemocnéni se doporucuje intenzivnéjsi trénink
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vynechat, muze byt pfi¢inou velké unavy, a vénovat se lehkému plavani a méné intenzivnimu
cviceni maximalné 2x za tyden (Ortega-Hombrados et al., 2021, s. 9-13). V posledni dobé se
pacientim nabizi taky moznost pouzivani motorem asistovanych pohybovych cviceni. Pfi
pravidelném vyuzivani ma tato metoda dobry vliv na zachovani a zlepSeni svalové sily a
celkové pohody pacienta (Santiago, Potashkin, 2023, s. 6). Pro pacienty, ktefi maji problém
pohyb samovolné vykonat, je vhodné vyuzit pohybovy terapeuticky pfistroj (motomed)
s podporou motoru (MME). MME je motoricky asistovana terapie. Je vhodna pro pasivni, ale
také pro aktivni cvi¢eni. Usnadiiuje cviceni v domacim prostfedi. Pomoci motomedu lze
procvi¢ovat horni i dolni kondetiny. USastnici vyzkumu, ktefi cviéili 5x tydn&, hodnotili
pozitivni ucinky na zlepSeni ztuhlosti. Méli lep§i schopnost ohybu svalti prostfednictvim

natahovani §lach. Pocit'ovali pocit uspéchu a pohody (Maier et al., 2022, s. 4-9)

Studie dokazuyji, ze pacienti, ktefi byli soucasti terapeutického télesného cvi¢eni maji
menS$i riziko padu nez ti, ktefi toto cviceni neabsolvovali. Pod dohledem fyzioterapeuta je
dulezité vybrat spravnou formu, dobu a intenzitu cviCeni tak, aby pacienta nepietézovala

a neunavovala (Ortega-Hombrados et al., 2021, s. 9-13).

Neustaly vyvoj novych technologii (telemedicina, vyuziti robotiky, propojeni mozku a
pocitace — Brain-Computer Interfaces — BCI a uméla inteligence) napomaha pacientim s ALS
usnadiiovat zivot v oblasti pohybu. Nejcastéji vyuzivana technika je ovladani pohybu pomoci
robotiky. Samotny robot nebo robotické voziky ovladané na dalku pomoci joystiku umoziiuji
pacientovi dopravit se na jakékoliv misto, vyhnout se prekazkam, zvedat a doruCovat predméty.
Podobny prototyp invalidniho voziku 1ze ovladat také o€ima. Vozik zvladne jizdu vpied, vzad,
zastavit, otoCit, pohyb doprava a doleva. Dalsi nove vyvijejici se technikou je neurorehabilitace
pomoci robotd, kde zakladem je exoskeletonni trénink podporovany virtualni realitou
a konvencni fyzioterapii (zamétena na ukoly) (Pinto, Quintarelli, Silani, 2020, s. 2-11). V letech
2016-2017 byl v ¢eskych podminkach zkouman prototyp neinvazivni BCI na ovladani
technickych zafizeni a robota. V soucasné dob€ je snaha o aplikaci téchto poznatka do praxe
v oblasti fyzioterapie, ergoterapie a psychologie. V ramci fyzioterapie se pokousi BCI o aktivni
a pasivni cviceni. Nové vyzkumy jsou ale na pocatku a vyzaduji multioborovou spolupraci

(Koudelkova et al., 2019, s. 3-11).

2.2 Poruchy spanku a Spatna kvalita spanku
ALS se nejcasté€ji projevuje motorickymi ptiznaky, dalSimi ¢astymi projevy ALS jsou

ale také ty nemotorické pfiznaky. Jednim z nich jsou i poruchy spanku a bdéni. Az 50-63 %
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pacientt trpi Spatnou kvalitou spanku. U ALS casto také dochazi k naruseni cirkadialniho
rytmu, stejné jako u dalSiho neurodegenerativniho onemocnéni jako je Alzheimerova demence.
Nocni probouzeni a zvySena ospalost pies den jsou velmi Casté. NaruSeni spanku béhem noci
miva multifaktorialni ptivod (Lucia et al., 2021, s. 1-2). Probouzeni v noci miZze zpusobit
néktery z motorickych pfiznakd, nepohodli ze snizené pohyblivosti, bolesti, kieCe, depresivni

nalada, no¢ni hypoventilace a obstrukéni spankova apnoe.

Spanek se nejcasteji hodnoti pomoci dvou §kal: Pittsburghsky index kvality spanku —
Pittsburgh Sleep Quality Index (PSQI) a Epworthovu skalu ospalosti — Epworth Sleepiness
Scale (ESS). PSQI je dotaznik, kdy se hodnoti kvalita spanku za posledni mésic. Sklada se ze
7 polozek: subjektivni pohled na kvalitu spanku, spankova latence, délka spanku, efektivita
spanku, poruchy spanku, uzivani 1€kt na spani, denni dysfunkce (ospalost, podrazdénost,
$patna nalada a jiné). Frekvence ptiznaka za tyden se hodnoti od 0-3 boda. Celkové skore se
spanku se zaznamenava od 5 a vice bodii. Pomoci ESS se hodnoti denni ospalost. Je to skala,
ktera posuzuje pravdépodobnost usnuti v 8 riaznych situacich kazdodenniho Zivota (Cteni, jizda
autem, sledovani televize a jiné). Stejné€ jako predchozi dotaznik je hodnocena od 0-3 bodu.
Celkové skore se pohybuje od 0-24 boda, kdy vice bodi znamena zvySujici se ospalost.

Nadmérna denni ospalost se zaznamenava od 9 a vice boda (Diaz et al., 2018, s. 60-61).

Zhorsena pohyblivost je jeden z mala faktort ovliviiujicich spanek. Prakticky vSechny
motorické pfiznaky ALS mohou pfimo ovlivnit kvalitu spanku. Poruchy spanku mohou
zpusobit fascikulace, opakované kiece postihujici dolni koncetiny, syndrom neklidnych nohou
nebo potize zmény polohy na lizku. Syndrom neklidnych nohou se projevuje vice u pacientd
s ALS nez v bézné populaci. Je zpusobeny snizenym pohybem. Jako nefarmakologickou
terapii, studie doporucuji kazdodenni protahovani. Kazdodennim protahovanim a zvysenym
ptijmem tekutin lze pfedejit i nocnim kiecim. Imobilizace je dalsi problém, ktery ma velky vliv
na kvalitu spanku. Zdravy clovék se pravidelné oto¢i alespoi 1x za hodinu. Imobilizace
a neschopnost zménit polohu tak vede k ¢astému no¢nimu probouzeni, bolestem a €ini pacienty
vice zavislé na peCovatelich s polohovanim béhem noci. Pravidelné polohovani slouzi jako

uleva od bolesti a prevence kozniho poranéni (Boentert, 2020, s. 1-2).

Dal§im faktorem ovliviiujicim spanek je bolest. Bolest narusuje klidny spanek, a naopak
nespavost zhors§uje bolest. Bolesti mohou vyplyvat z imobilizace, neschopnosti zménit polohu,

kteCi, spasticity nebo se muize jednat o neuropatické bolesti (Boentert, 2020, s. 2-3).
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Nefarmakologicky pristup terapie bolesti se odviji od ptiCiny vzniku bolesti. Bolest zptisobena
svalovymi kieCemi se muZze feSit masazi, aromaterapii anebo teplem. Na svalové kiece studie
také doporucuji uzivani toniku, banand, pomeranct, Stavy z citrusovych plodd, které jsou
feSenim nerovnovahy hoiciku. Na bolest zplisobenou spasticitou se vyuziva fyzioterapie
(polohovani, aktivni a pasivni cviceni, protahovani, tlak pod a nad kloubem) nebo aplikaci
tepla. U bolesti zptisobené zacpou se doporucuje upravit jidelnicek, dostatek tekutin a masaz
bricha. Imobilni pacienti se Casto setkavaji s bolesti zptisobené tlakem na kazi. Zde je dalezité
pravidelné polohovani, spravna technika pohybu a manipulace a preventivni opatieni.
Farmakologicka 1écba se Casto vyuziva u primarni bolesti, zatimco nefarmakologicka 1écba se

vyuziva Castéji u bolesti sekundarni (Kwak, 2022, s. 182-186).

Dalsi faktory vedoucimi ke Spatné kvalité¢ spanku jsou poruchy dychani. Do této
kategorie se zahrnuji dvé poruchy dychani: obstrukéni spankova apnoe a hypoventilace
(Boentert, 2019, s. 98-99). Obstruk¢ni spankova apnoe byva castéjsi u muzského pohlavi.
Hypoventilace je disledkem degenerace brani¢niho nervu a slabosti branice. No¢ni desaturace
kyslikem jsou spojeny s respiracnim selhanim a zhorSujici se prognozou (Boentert, 2020, s. 3-

4).

Ve spousté piipadd pacienti podceriuji problémy se spankem a nedavaji takovou vahu
porucham spanku a Spatné kvalité spanku. Pfi¢inou mohou byt stale se zhorSujici motorické
ptiznaky, které jsou pro pacienty vice omezujici v kazdodennim zivoté (Diaz et al., 2018, s. 66-

67).

2.3 Dysartrie

Ptiblizn€ 1/3 piipadd ALS zacina bulbarnimi pfiznaky. U téchto pacientd je typické
zhorSeni motorické feci pred definitivni diagnostikou ALS. Potize s feci se vyskytuji u 80-95%
vSech diagnostikovanych forem ALS (Makkonenova et al., 2018, s. 386). Dysartrie neboli
poruchy feci vedou postupné k uplné ztraté teci, nazyvané anartrie (Donohue et al., 2023, s.
297). Pacienti pocituji potize s pfirozenou komunikaci o kazdodennich potfebach, casem
narusta progrese priznaku, tak Ze nejsou schopni mluvit viibec (Cave a Bloch, 2023, s. 1043).
Pacienti maji problémy s plynulosti feci a artikulaci. Pfi¢inou je ochabnuti, naruSeni hybnosti,
plynulosti pohybu tvaii, jazyka, hlasivek, hltanu, hrtanu a Celisti (Bambini et al. 2016, s. 1-2).
Nejprve se pacienti setkavaji s poklesem rychlosti mluveni a poté nasleduje pokles
srozumitelnosti (Donohue et al., 2023, s. 297). Podle studii u nékterych pacienti progreduje

dysartrie z mirné na t€zkou za pfiblizné 1,5 roku. Srozumitelnost vét muze klesnout z 96 % na
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10 % jiz za 7 mésicu. Ztrata komunikace mize mit za nasledek psychické a socialni problémy
(Makkonenova et al., 2018, s. 386). Pacienti pocituji omezeni verbalni komunikace, coz

negativné ovliviiuje kvalitu jejich zivota.

Dysartrie se hodnoti v oblastech rychlosti mluveni a srozumitelnosti (Lee et al., 2021,
s. 521). Rychlost mluveni se hodnoti podle poc¢tu vyicenych slov za minutu (Donohue et al.,
2023, s. 297). Pomoci kinematického méfeni 1ze hodnotit rozsah a rychlost pohybu artikulatort
(jazyk, Celisti a rty). K zaznamu pohybl se pouziva rentgenové zafeni, elektromagneticka
artikulografie a 3D optoelektronicka zafizeni. Pokud se pacientovi srozumitelnost a rychlost
mluveni zhorsi, je dilezité zvazit kompenzacni pomiicky k podpore mluveni (Lee et al., 2021,

s. 521-525).

Asistencni technologie pomahaji pacientim s ALS v mnoha smérech, jednim z nich je
i komunikace. Lze je také nazyvat technologie pro augmentativni a alternativni komunikaci
(AAC). Vzhledem k progresi neurodegenerativnich zmén se musi asisten¢ni technologie
neustale pfizptusobovat funk¢ni schopnosti pacientt (Londar, 2022, s. 1-2). AAC je soubor
nastroju prekonavajici komunika¢ni bariéru, pfi ztizené nebo narusené komunikaci (Pina et al.,
2020, s. 2). Pti lehkych obtizich fe¢i logopedové doporucuji Setfit sily, vynechat dlouhé véty,
zapojovat pauzy, aby si pacient mohl odpocinout, vSeobecné se doporucuje pacienta nenutit
k mluveni. Je také dalezité prizpusobit prostiedi: hovorit v klidném prostiedi a vyvarovat se
rozhovoru v rusném prostiedi, ztiSit rusivé elementy (televizor nebo radiovy prehravac) a byt
pacientovi co nejblize pii rozhovoru (Lasotova, Betik a VI¢kova, 2022, s. 40). Pacienti Casem
prestavaji byt schopni komunikace i pres jakékoliv logopedické intervence. Jestlize pretrvava
jesté svalova sila (zejména u pacientt s bulbarnim zacatkem onemocnéni), 1ze vyuzit moderni
tabletova zafizeni, mobilni telefon nebo tuzku a papir ke komunikaci mezi pacientem a okolim.
Nabhradi se tak mluvena komunikace za komunikaci zalozenou na zadavani textu (Londar et al.,
2015, s. 933-934). AAC zahrnuje také pouzivani piktogramd, gest nebo tabulek (Pina et al.,
2020, s. 2). Vyuzivaji se také symboly, systémy upozornéni, nahravaci zafizeni a komunikacni
aplikace (Lasotova, Betik a VICkova, 2022, s. 41-42). U pacientu, ktefi maji dysartrii a slabosti
hornich koncetin a nezvladnou tedy komunikovat pomoci ru¢né psaného textu, ptichazi na fadu
technologie zalozena na sledovani pohybu oc¢i — Eye Tracking (ET) anebo technologie na
propojeni mozku a pocitace — Brain-Computer Interfaces (BCI). Pacienti ovladaji tyto pfistroje
prostfednictvim mozkové aktivity. Pomoci téchto technologii zaloZzenych na softwaru
elektronickych nebo elektromechanickych zafizeni dokazou komunikovat s okolim, ovladat

pocitaCe nebo elektronické voziky. Zvladaji také vyhledavat na internetu, psat emaily a posilat
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zpravy. Je to usnadnéni nejen pro samotné pacienty, ale také i pro jejich pecovatele. Starsi
pacienti maji vétsi problém seznamit se a naucit se pouzivat asistencni technologie. Vyzaduji
vice Casu, povzbuzeni a podporu. Rozvoj unavy, poruchy okulomotoriky, nystagmus,
abnormalni Belltiv fenomén, oftalmoparéza nebo i Spatné svételné podminky zhorSuji vyuziti
ET (Pinto, Quintarelli a Silani, 2020, s. 4-5). BCI se rozd¢€luje na neinvazivni, semiinvazivni
a invazivni. Neinvazivni BCI analyzuji mozkovou aktivitu z povrchu hlavy, bez implantace
elektrod (Peksa a Mamchur, 2023, s. 2-3). Pouziva elektroencefalografii k ovladani pocitace
(Pitt a Brumberg, 2022, s. 468). Semiinvazivni BCI méa umisténé elektrody pod lebecni kosti
jako elektrokortikografie. Invazivni BCI méa implementované elektrody pfimo v mozkové
tkani. Invazivni BCI snima potencialy nejlépe, ale je zde nejvetsi riziko krvaceni, infekce apod.
Nejcasteji pouzivana je metoda neinvazivni (Peksa a Mamchur, 2023, s. 2-3). Tato metoda je
prakti¢téjsi v mnoha ohledech: nevyzaduje otvor pres lebku pro prenos mozkové aktivity a je
levnéj$i nez ostatni metody. Neinvazivni BCI je snadno nastavitelnd a mohou ji vyuzit i zdravi
jedinci k podpote vyzkumu a vylepSeni (Maslova et al., 2023, s. 2). Tyto metody pacientovi
pomahaji komunikovat bez jakékoliv fyzické aktivity. K aktivaci a vybéru dojde, kdyz pfistroj
detekuje senzomotorickou mozkovou aktivitu (Pitt a Brumberg, 2022, s. 468-469). Jen nékteré
studie se zabyvaly srovnanim ET s BCIL. Po srovnani se ukazalo, ze ET je rychlejsi v pfesunu
informaci a ma vyssi skore vyuzitelnosti za podminek, ze pacient nema zadné problémy
postihujici o¢i. ET 1 BCI maji pozitivni vliv na zlepSeni kvality zivota v pozdé&jsSich stadiich
ALS (Pinto, Quintarelli a Silani, 2020, s. 4-5). Studie z roku 2022 zkoumala vyuziti AAC
v Ceskych podminkach. Z 86 dotazovanych pacienti zaCalo AAC vyuzivat 50 pacientu.
Nejcastéji pacienti vyuzivali pisemnou formu komunikace (celkem 23 pacienttl), 8 pacientu
vyuzivalo aplikaci na mobilnim telefonu nebo tabletu bez hlasového vystupu, aplikaci
s hlasovym vystupem vyuzivalo 6 pacientd, pomoci komunikace gesty se dorozumivalo 5
pacienti a abecedni tabulku vyuzivali 4 pacienti. ET technologii vyuzivali 3 pacienti.
Komunikaci pomoci elektronického zafizeni vyuziva ¢astéji skupina pacientd mladsiho véku.
Predevsim technické pomucky nejcastéji pacientim zapuj¢oval Spolek ALSA. Edukace
v ramci pristroji AAC by méla zacit jiz v rané fazi dysartrie. Vyuziti AAC vyzaduje zpocatku
trénink a adaptaci pacientd, rodiny a pecujicich osob (Lasotova, Betik a Vickova, 2022, s. 41-

43).

2.4 Dysfagie
Jeden z nejvice vysilujicich prfiznaki neurodegenerativnich onemocnéni je pfiznak

poruchy polykani neboli dysfagie (Gangonells et al., 2021, s. 558). Polykani je d¢j, ktery
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zahrnuje koordinaci senzorickych a motorickych systému (Lee et al., 2021, s. 525). Jedna se
o proces, kdy se tekutiny nebo potrava presunuji z st do dalSich ¢asti travici trubice. Dysfagie
zahrnuje potize s polykanim potravin nebo tekutin (Artiles, Regan a Donnellan, 2021, s. 2).
Mezi dalsi poruchy polykani se fadi: afagie (neschopnost polykani), odynofagie (bolestivé
polykani) a globus (pocit ciziho télesa). Dysfagii mizeme klasifikovat podle lokalizace
postizené casti polykaciho mechanismu na orofaryngealni dysfagii a jicnovou dysfagii
(McCarty a Chao, 2021, s. 939-940). U pacientt s ALS dochazi k naruseni polykani v dusledku
ztraty motorickych neuront v bulbarni oblasti, vedouci k typu orofaryngealni dysfagie. Az 80%
pacienti s ALS trpici dysfagii ma typ orofaryngealni. S orofaryngealni dysfagii se mizou
objevit dalsi zjevné pfiznaky jako: nazéalni regurgitace, kasel pfi poziti potravy, slintani
zpusobené nadmérnym hromadénim slin v dutiné€ Ustni a zustatek potravy v dutiné ustni po
polknuti. K orofaryngealni dysfagii se také pfidruzuji ne uplné zjevné ptiznaky jako: ubytek
hmotnosti, zména stravovacich navykl, prodlouzena doba pfijimani potravy a infekce
dychacich cest (Gangonells et al., 2021, s. 558-559). Dysfagie muze zpusobit problémy
a komplikace jako: podvyzivu, dehydrataci, aspirani pneumonii a respiracni selhani (Lee et
al., 2021, s. 525). Tyto komplikace zvySuji morbiditu a snizuji kvalitu zZivota. Riziko vzniku
aspirani pneumonie u pacienta s dysfagii je az 1 1krat vys$si nezu pacienta bez dysfagie. VCasna
diagnostika dysfagie je velmi dalezita pro zvladnuti onemocnéni, a predevsim pro predchazeni

komplikaci.

V soucasné dobé existuje nékolik validovanych §kal k posouzeni dysfagie. Hodnoceni
k hodnoceni dysfagie je nastroj pro hodnoceni pfijmu potravy — Eating Assessment Tool (EAT
-10). Tento nastroj vSak neni navrzeny specialné pro pacienty ALS (Gangonells et al., 2021, s.
558-559). Studie z roku 2016 validitu tohoto dotazniku ovéfila na skupiné pacientd s ALS
a zjistila, ze tento dotaznik je aplikovatelny i na pacienty s ALS a muze rychle odhalit riziko
aspirace. EAT - 10 je samoobsluzny dotaznik, kde pacienti odpovidaji na 10 otdzek pomoci
Cisel 0-4, kde 0 = pacient tento problém viibec nepocituje a 4 =je to pro pacienta velky problém.
Pacient odpovida na otazky: poruchy polykani zpasobuji jeho tbytek na vaze, pacient ma
problém si zajit na jidlo kvili poruse polykani, polknuti tekutiny je namahavé a vyZzaduje
nadmérné usili, polykani potravy je namahavé a vyzaduje nadmérné usili, polykani pilulek
vyzaduje nadmeémeé usili, polykani je bolestivé, polykani ovliviiuje pozitek z jidla, pfi polykani
se jidlo zadrhava v krku, pfi jidle je pfitomen kaSel a polykani je pro pacienta stresujici.

Maximalni pocet ziskanych bodu je 40. Pokud je ziskany pocet bodii vyssi jak 3 je jiz znamkou
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abnormality a velkého rizika aspirace (Plowman et al., 2016, s. 86-89). Dalsi skalou hodnotici
polykani je Skala funkéniho oralniho pfijmu — Functional Oral Intake Scale (FOIS), ktera je
zaméfena primarné na dysfagii u pacienti po cévni mozkové piihodé (Gangonells et al., 2021,
s. 558-559). Skala FOIS nebyla vytvofena pro hodnoceni dysfagie u pacientd trpici
progresivnim onemocnéni (Wada et al., 2015, s. 2225-2226). Na hodnoceni dysfagie 1ze také
pouzit dotaznik dysfagie pro roztrouSenou sklerézu — Dysphagia in Multiple Sclerosis
(DYMUS), ktery byl validovany studii z roku 2021 i na skupinu pacientli s ALS. Nazev je
obdobny: dotaznik dysfagie u amyotrofické lateralni sklerozy — Dysphagia in Amyotrophic
Lateral Sclerosis (DYALS). Jedna se o dotaznik zahrnujici 10 otazek na které pacienti
odpovidaji ano nebo ne. Za odpoved’ ano se piicita 1 bod, za odpoveéd ne je 0 bodi. Jednotlivé
otazky se tykaji oblasti polykani pevné stravy a tekutin, kasle, ztraté hmotnosti atd. Maximalni
pocet bodi je 10. Tento dotaznik rozdéluje dysfagii na mirnou, stfedni a tézkou. Mirna dysfagie
do 2 bodu, stfedni dysfagie 2-5 bodu a tézka dysfagie 5 bodu a vice. Tato studie taktéz zjistila,
ze az 59 % zucCastnénych hodnocenych pacientt trpi stfedni az t€zkou dysfagii (Diamanti et al.,
2022, s. 3196-3199). Dalsi stupnici hodnoceni dysfagie je 8 uroviiova skala stavu polykani
neuromuskularniho onemocnéni — Neuromuscular disease Swallowing Status Scale (NdSSS).
Odrazi urovné polykani, se kterymi se lze setkat v klinickém prostfedi. Stupnice hodnoti, na
jaké urovni polykani se pacient nachéazi. Prvni troven — nutné krmeni sondou a odsavani slin
v dutiné ustni. Pacient neni schopen polykat sliny. Druha uroven — podavani stravy sondou, bez
odsavani slin z dutiny ustni. Pacient zvlada sliny polykat. Tteti arovenl — krmeni sondou
s ob&asnym peroralnim pi{jmem. Peroralni piijem neni plnohodnotny. Ctvrta troveii — plné
peroralni pifijem, bez sondy, s dopliikem tekuté enteralni vyzivy. Pacient nepfijima bé&znou
formu stravy. Pata uroven — zcela peroralné podavana strava snadno polykatelna a s doplitky
Zivin enteralnimi roztoky. Sesta uroveii — peroralni piijem snadno polykatelnou stravu. B&zna
strava v mixované forme a tekutiny se zahust'uji. Sedma aroven — peroralni pfijem, mleta strava
nic tézkého na polknuti. Osma uroven — peroralni pfijem, jidlo v jakékoliv formé. Tato stupnice
byla navrhnuta za i€elem usnadnéni a mohli ji tak vyuzivat i peCovatelé bez specialnich znalosti
(Wada et al., 2015, s. 2225-2230). Dle studii by se mélo polykani posuzovat nejen pomoci
hodnoticich skal a dotazniku, ale také na zaklade¢ technickych nastroji a zobrazovacich metod
jako napf.: videofluoroskopie nebo flexibilni endoskopické hodnoceni polykani.
Videofluoroskopie umoziuje prohlizeni anatomickych struktur a proces polykani riznych
slozek potravy (tekutiny i1 tuhou stravu). Toto vySetfeni se sklada z pohybujiciho se
rentgenového snimace, ktery nepfetrzité poskytuje boc¢ni snimky polykaci ¢innosti. Pacient

polyka sousto o riznych objemech a viskozitach s pfidanou kontrastni latkou. Flexibilni
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endoskopické hodnoceni polykani slouzi spiSe k posouzeni polykani v hlubSich strukturach
traviciho traktu. Nezaméfuje se na orofaryngealni polykani, ktera byva ale u pacientd s ALS

nejcastéji postizeno (Gangonells et al., 2021, s. 559-560).

Poruchy polykani souvisi s nizkym pfijmem Zzivin, nedostatkem energie, snizenou chuti
k jidlu a naslednou ztratou hmotnosti. Ubytek hmotnosti je nadale spojen s rychlejsi progresi
tohoto onemocnéni. Pacienti s ALS vyzaduji vétsi pfisun zivin. Pro tyto pacienty je proto
dilezité méfit hmotnost, dohliZzet na dostateCny nutri¢ni piijem, pfijem tekutin a peCovat o
dutinu ustni. Pfi jidle je velmi dilezita poloha pacienta v sed€ se spravnym drzenim téla. Pti
poruse polykani je vhodné rovnéz zvolit spravnou konzistenci stravy. Doporucuje se mekka
konzistence stravy, pouziti zahustovadel tekutin pro lepsi polykani a vyuziti dalsich doplikt
stravy, jako jsou kalorické drinky a zahusténé napoje, nahrazujici béznou stravu (Mercadante
a Al-Husinat, 2023, s. 490-491). Zahustovadla zvysuji viskozitu tekutin a umoziuji tak snazsi
polykani diky zpomaleni toku tekutin. Zahustovadla tekutin snizuji riziko aspirace. Mezi
nejcastéji vyuzivana zahustovadla patfi: zelatina, modifikované skroby, karagenan apod. Volba
zahu§tovadla se odviji od osobnich preferenci pacienta. Pfijimana strava musi pokryt denni
nutriéni pfijem, musi byt pestra a vyvazena a zajistit dostatecné mnozstvi bilkovin, tukd
a sacharidi (Cuomo et al., 2021, s. 1-4). Pro peroralni pifijem se doporuCuje vyuZiti
zahu§tovadel, popijeni husté nektarové tekutiny, bramborova kase, jogurt, ryby, nakréjené
kufeci maso, ovesné vlocky, plnotucné mléko, syry a omacky. Pacient by se mél vyhybat
suchym jidlim a pokrmtim obsahujici malé kousky (jako ryze). Nejsou vhodné také polévky,
které se skladaji jak z tekuté slozky, tak i z té pevné (zelenina, kroupy atd.). Je dilezité také
pacienta nerozptylovat od jidla a upozornit na podavajici léky (Houseman a Kelly, 2015, s. 123-
123). Pokud pacient i ptes dietni doporuceni hubne a ma riziko aspirace v dusledku pokrocilé
dysfagie, zavadi se vyzivovaci sonda. Lze zavést nazogastrickou sondu, ktera se zavadi se bez
chirurgického zékroku a jde ji kdykoliv vyjmout. Nazogastricka sonda neni tak ¢asto vyuzivana
a ma jisty negativni kosmeticky dopad. Mnohem castéji se vyuzivaji gastrostomie — jako
perkutanni endoskopickd gastrostomie (PEG) nebo perkutanni radiologicky zavadéna
gastrostomie (PRG). PRG pii zavadéni nevyzaduje sedaci pacienta a ani polohu v leze. Diskuse
o zavedeni PEG nebo PRG by méla byt zahajena jiz na zacatku onemocnéni, nebo té€sné po
propuknuti dysfagickych obtizi. Zavedeni sondy pii zacatcich dysfagie ma mensi riziko
komplikaci a je pro pacienta bezpecnéjs§i. Nemusi byt hned ze zacatku plné vyuzivana. Pokud
ma pacient jesté n€jaky polykaci akt zachovany, mél by potravu piijimat asty. PEG mize poté

slouzit jako doplnék toho co pacient neptijme peroralni cestou. Pacienti s PEG maji velké riziko
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infekce, krvaceni a ulcerace. Je dilezité proskolit peCovatele v ramci péce o PEG (Mercadante

a Al-Husinat, 2023, s. 490-491).

Pacienti s ALS maji zvySeny bazalni metabolismus, je u nich tedy zadouci dbat na
zvySeny piijem kalorii v potravé, aby nedoslo ke vzniknuti diive zminénych komplikaci nebo
k jejich prohloubeni. Nutri¢ni intervence jsou tedy dulezitou soucasti 1écby a podili se na nich
cela fada odbornikt: dietologové, neurologové, nutri¢ni specialisté a dalsi. Odbornici dohlizeji
na vhodnou konzistenci stravy a tekutin a predepisovani vysokoproteinovych a
vysokokalorickych dopliiki stravy nejen k peroralnimu piijmu, ale také i enteralnimu. Vysoce
kaloricka enteralni vyziva s vysokym obsahem sacharidu je idealni, pacienty dobfe tolerovana
a bezpecna (Benstead, Jackson-Tarlton a Leddin, 2016, s. 797). NejCastéji se vyuziva enteralni
vyziva v tekuté, pudingové nebo krémové formé. Studie z roku 2023 poukazuje na zasadni
oSetfovatelskou roli vSeobecnych sester na hodnoceni dysfagie, podileni se na vybéru
nejvhodngjsi diety, edukace pacientd a jejich peCovateld (v oblasti viskozity tekutin, formy
potravy a spravné polohy pfi konzumaci potravy) a v neposledni fadé snizeni rizika vzniku

komplikaci (Murrilo et al., 2023, s. 4-5).

Dalsim problémem spojenym s dysfagii je hypersalivace. Az 50 % pacientd s ALS trpi
hypersalivaci neboli pfitomnosti nadmeérného mnozstvi slin v dutin€ ustni (Mercadante a Al-
Husinat, 2023, s. 490). Hypersalivace neni zpusobena nadmérnou tvorbou slin, ale neschopnosti
sliny polykat, v disledku slabosti jazyka, obliCeje, ust, hltanovych sval, a pravé zminéné
orofaryngealni dysfagii (James et al., 2022, s. 10). Pfedevsim to ma negativni dopad na kvalitu
Zivota pacienta, protoze vytékajici sliny zust pro n€ muzou byt znamkou trapnosti.
Hypersalivace muze byt také rizikem poskozeni integrity kize, aspiraci, doprovazenym
naslednym kaslem a dusnosti. Je dulezité u téchto pacientt dbat na pravidelné odsavani slin.
Hypersalivace se 1é¢i uzivanim anticholinergik, lehkou radioterapii nebo aplikaci botulotoxint.
(Mercadante a Al-Husinat, 2023, s. 490). Americka studie z roku 2022 doporucuje mimo jiné i
radiacni ozafeni slinnych zl4z, chirurgicky zakrok (odstranéni slinnych zl4z), pravidelné
odsavani slin pomoci prenosného odsavaciho zafizeni a konzumace tmavé hroznové stavy a

zazvoroveého ¢aje, jez udajné snizuji produkei slin (Feldman et al., 2022, s. 1374).

2.5 Kvalita zivota

ALS zasahuje vyznamné do zivota nejen samotnych pacientt, ale také jejich rodin
(Buzgova a Kozakova, 2020, s. 5-6). Predpoklada se, ze pacienti nejsou schopni si uzivat zivota

kvali neustale progredujici a invalidizujici nemoci. Onemocnéni ma dopad na ekonomicky,
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socialni, emocionalni a rodinny zivot. Silné ovliviiyje funk¢nost a kvalitu zivota. Kvalita zivota
definuje fyzické, psychické a emocni zdravi, socialni vztahy, ocekavani, komunikace, osobni
presvédceni, cile a obavy pacienta v porovnani s jeho standardy, zajmy a aktualnim stavem.
Tato definice souvisi s funkéni nezéavislosti, kterou ovSem pacienti s progredujicim

onemocnénim Casem ztraceji (Rosa Silva et al., 2020, s. 1-2).

Kvalitu zivota 1ze hodnotit pomoci dotazniki vytvorenych pfimo pro pacienty s ALS:
Amyotrophic Lateral Sclerosis Assessment Questionnaires (ALSAQ-40), Amyotrophic Lateral
Sclerosis Specific Quality of Life (ALSSQOL-R) a Swallowing Quality of Life (SWAL-QOL).
ALSAQ - 40 obsahuje 40 otazek v 5 doménach. ALSSQOL-R zahrnuje 50 otazek v 6 riznych
doménach. V dotazniku SWAL-QOL odpovidaji pacienti na 44 otazek v 11 doménach
(Buzgova a Kozakova, 2020, s. 5-6). Dale se kvalita mize hodnotit pomoci skal: McGill kvalita
zivota — McGill Quality of Life (MQoL) a dotaznik Svétové zdravotnické organizace kvality
zivota — World Health Organization Quality of Life (WHOQoL — BREF). MQoL néstroj
hodnoti pomoci 16 polozek a bodovanim na stupnici od 0 (velmi Spatna) do 10 (vybornd).
MQoL zahrnuje 2 polozky souvisejici s fyzickym zdravim, 3 polozky souvisejici s psychickym
zdravim, existencialni pohodu a polozku spokojenosti poskytované péce. Mimo jiné pacienti
posuzuji celkovou kvalitu zivota a nejvétsi negativni €1 pozitivni dopad na kvalitu zivota
v poslednich dvou dnech. Tento dotaznik dava do popfedi spiSe kvalitu zivota v oblastech
psychologickych, duchovnich a podpirnych. WHOQoL dotaznik se sklada z 26 polozek, kde
mimo jiz uvedenych najdeme i oblasti jako socialni vztahy, finan¢ni zdroje, zdravotni sluzby,
socialni sluzby a domaci prostredi. Dotaznik se hodnoti od 1 (velmi Spatné) do 5 (velmi dobré),
¢im vyssi skore, tim lepsi kvalita zivota (Londral et al., 2015, s. 934-935). U pacient
s progresivnim neurologickym onemocnénim lze také vyuzit dotaznik Kvality Zzivota
s neurologickym onemocnénim — Quality of Life in Neurological Disorders (Neuro-QoL)
obsahujici 89 polozek v 12 doménach. V roce 2020 byl také vyvinut Cesky dotaznik pro kvalitu
zivota u progresivnich neurologickych poruch. Kvalita zivota s progresivnim neurologickym
onemocnénim (PNDQoL) je verzi nejen pro pacienty, ale i pro rodinné ptislusniky. PNDQoL
obsahuje 4 skaly (symptomatickou- 11 polozek, funkéni — 32 polozek, celkové zdravi — 1

polozka, celkova kvalita zivota — 1 polozka) (Buzgova a Kozakova, 2020, s. 6-17).

Vyznam v podporte zlepSeni kvality zivota ma vhodna multidisciplinarni diagnostika,
péce a terapie (Rosa Silva et al., 2020, s. 1-2). Dfive zminéné projevy maji velky dopad na
kvalitu zivota, proto by se na zakladé vysledka S$kal méla indikovat vhodna péce na jeho

zlepSeni, zahrnujici vyuziti nejnovéjsi technologie v péci a 1écbé pro danou problematiku.
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(Londral et al., 2015, s. 938-939) Systematicky prehled z roku 2020 porovnavajici n€kolik
vyzkumu z Portugalska, Italie, Nizozemska a USA, posuzuje zvySeni kvality zivota pacientt
vyuzivajicich rizné pfistroje a technologie v nékolika odvétvi. Prehled se také zabyva ucinkem
intervenci na preziti pacientl. V oblasti respiracni péce posuzovali GCinek pfistroje Bipap
(pristroj ktery slouzi k 1écbé apnoickych pauz, nebo je soucasti umélé plicni ventilace),
inspiracniho dechového tréninku a neinvazivni ventilace. VSechny studie potvrzuji zlepSeni
dechovych funkci a prodlouzeni zivota, nezarucuji vSak zlepSeni kvality zivota. V ramci
dusevniho zdravi studie zkoumaly intervence aktivniho muzikoterapeutického programu
a kognitivné behavioralnich terapii. Vysledkem bylo vyrazné zlepSeni kvality zivota a snizeni
vnimani fyzickych symptomu. Studie doporucu;ji dalsi vyzkum. V oblasti komunikace se studie
zamétfovaly na moderni tabletova zafizeni a BCI pristroje. Obé studie se shodly, ze tyto
technologie zachovavaji pacientim autonomii v komunikaci a kvalitu Zivota (Rosa Silva et al.,
2020, s. 3-8). Dalsi moznosti podpory kvality zivota je udrzeni zaméstnani, dokud je to mozné,
nebo zapojeni pacienta do ruznych aktivit. Prace umoziuje pacientim zapojit se do néceho
smysluplného a dodava jim pocit sobéstacnosti a dulezitosti (Soofi et al., 2018, s. 850-851).
Péce na konci zivota se hlavné zaméfuje na kvalitu zivota zahrnujici ulevu od stresujiciho
fyzického, psychosocialniho a existen¢niho utrpeni (Mercadente a Al — Husinat, 2023, s. 493).
Vzhledem k tomu, ze neexistuje 1ék na ALS, potiebuji pacienti specifickou, individualni,
neustale se prizpusobujici péci odvijejici se na zakladé jejich klinického stavu, potieb a prani
(Rosa Silva et al., 2020, s. 1-2). Kvalitu zivota také zvysuje pocit, ze pacienti maji kontrolu nad
péci, ktera je jim poskytovana. Dodava jim pocit jistoty a psychické podpory. Pocit kontroly
podporuje mechanismus zvladnuti a pfijmuti této diagnozy (Soofi et al., 2018, s. 850). Vétsina
pacientt si zachovava schopnost rozhodovat o své péci az do smrti. Pacienti si mohou predem
naplanovat jakou formu terapie si vyberou. Pacienti maji nékolik moznosti: udrzeni zivota za
kazdou cenu, pouhé zmirnéni symptomua nemoci anebo také zkraceni zivota. Pii volbé moznosti
terapie se klade velky daraz na diskusi mezi odborniky, pacientem a jeho rodinou. Komunikace
o progresi onemocnéni, volbé terapie a otazkach tykajicich se konce zivota je pro vSechny
zucastnéné velmi narocna. Studie z roku 2022, ktera se zaméfovala na komunikaci o konci
Zivota u pacientd s ALS, poukazuje na Casté vyhybani se diskusi tykajici se konce Zivota.
Pacienti a jejich rodiny voli Casto strategii vyckavani, odmitaji mluvit o moznostech terapie,
odkladaji své rozhodnuti, az uz je priliS pozd€. Pacienti se snazi nemyslet na nasledky
progresivniho onemocnéni a soustiedi se pouze na pozitivni véci v zivoté. Néktefi nemocni voli
opacnou strategii. Mnoho z nich planuje nasledujici péci tykajici se: odmitnuti nebo vysazeni

umélé plicni ventilace, zastaveni pfijmu jidla a tekutin, paliativni sedaci nebo pfani nebyt
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resuscitovan (Erdmann et al., 2022, s. 1-10). V ¢eském pravnim systému je to umoznéno
v ramci dfive vysloveného prani. Forma dfive vysloveného pfani je pravné ukotvena v § 36
zakona o zdravotnich sluzbach. Diive vyslovené pfani musi mit pisemnou formu s ufedné
oveéfenym podpisem pacienta (§ 36, odst. 1-6, zakon o zdravotnich sluzbach). Pacientova prani
a volba formy péce se pii jakémkoliv zhorSeni stavu mizou zménit a Casto k t€émto zménam
také dochazi. Mnoho pacienti také uvazuje o asistované sebevrazd€ nebo eutanazii. Studie z
Némecka a Svycarska uvadi, ze az 42% nemocnych uvazuje o zkraceni Zivota pomoci eutanazie
nebo asistované sebevrazdy. Vazné prani o ukonceni zivota z toho vzejde jen ziidka (Erdmann

et al., 2022, s. 1-10).

2.6 Osetrovatelska péce o dychaci cesty u pacienta s ALS

Respiracni selhani v kombinaci s pneumonii a aspiraci patifi mezi nejCastéjsi pficinu
umrti pacientd s ALS (Dostalova et al., 2021, s. 233). Pacienti se nejprve potykaji se slabosti
dychaciho svalstva, ubytku ochrannych reflext jako je kasel a zmény prachodnosti dychacich
cest (DC). Ztrata respiracnich neuroni vede az k atrofii dychaciho svalstva a progresivni
hypoventilaci (Sales de Campos et al., 2023, s. 1-2). Spolu s hypoventilaci se také rozviji
hyperkapnie. Pojem hyperkapnie zahrnuje zvySeni parcialniho tlaku oxidu uhli¢itého v krvi.
Hyperkapnie je v pozd¢jsich fazi spojena s desaturaci (Dostalova et al., 2021, s. 233). Slabost
dychacich svalii se projevuje z poCatku pouze pii namaze, jedna se o mirnou dusnost. Pfi
zavazné duSnosti dochazi k obtiznému dychéni 1 v klidu. Prvni znamky respiracniho selhani,
zejména hypoventilaci, ¢asto pacienti pocituji v no¢nich hodinach, kdy branice neni schopna
dokonalého rozsahu pohybu, z divodu polohy pacienta vleze (Mercadante a Al-Husinat, 2023,
s. 491). Noc¢ni hypoventilaci z 45,6 % doprovazi obstrukéni spankovou apnoi nebo hypnoi
(zastavu dechu nebo snizeni pocti decht). Obstrukéni spankova apnoicka pauza nastava
z divodu snizeni svalového tonu v hornich cestach dychacich (Dostalova et al., 2021, s. 233).
Pacienti trpi S$patnym spankem, pravidelnym noCnim probouzenim kvili hypoventilaci
a rannimi bolesti hlavy. Casto tyto piiznaky rovnéz doprovazi zvysena dechova frekvence
(tachypnoe), slaby kasel, dechova tiseni vazana na polohu vleze (ortopnoe), slaby hlas, snizené
pohyby hrudniku a paradoxni pohyby biicha (Mercadante a Al-Husinat, 2023, s. 491). Ubytek
ochrannych schopnosti jako je kaSel nese pro pacienta velkou miru rizika. Kasel je velmi
dulezity ochranny mechanismus pro odstranéni drazdivych a cizich latek a také prebyte¢ného
sekretu z DC. Jedna se o slozity d€j, ktery vyZaduje: koordinaci inspirac¢nich svalt pro hluboky
nadech, zvyseni objemu plic, rychlé a kratké uzavieni hrtanové ptiklopky, velkou energickou

kontrakci exspiracnich svali pro zvySeni nitrohrudniho tlaku, otevieni hrtanové priklopky
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a vypuzeni sekretu ¢i ciziho télesa z DC. ZhorSeni koordinace téchto casti vede ke slabnoucimu
kasli, porucham kasle a rizika aspirace a nasledné aspirani pneumonie. Dal$i pficina poruchy
vykaslavani je slabnouci exspiracni svalstvo. Pacient neni schopen pirekazku c¢i sekret
dostate¢né vykaslat a tento stav nasledné vede k obstrukci DC, atelaktaze, akutnimu respiracni
selhani a infekcim (Sales de Campos et al., 2023, s. 2-3). Respiracni potize pacienti s ALS
jsou mnohdy ovlivnitelné. Klade se diraz na v€asnou detekci, diagnostiku problému a volbu
vhodné terapie na zakladé moznosti a prani pacienta. Respiracni terapie se sklada z rehabilitace

a ventila¢ni podpory. Je dilezité vénovat se dechovym funkcim.

Hned po diagnostice onemocnéni ALS by meélo nasledovat respiracni vySetfeni. Dle
Evropské federace neurologickych véd by mel byt pacient v této oblasti vySetten a prehodnocen
pii kazdé jeho navstéveé lékare (nejlépe kazdé 3 meésice), kvuli progresivit€é onemocnéni,
zhorSeni pfiznakli a vyskytu novych obtizi. Nejprve se hodnoti ptiznaky, které mizeme na
pacientovi postfehnout jako je dusnost, ortopnoe, tachypnoe, zapojovani pomocného dychaciho
svalstva v klidu (kréni, mezizeberni, hrudni a bfisni svaly) a paradoxni dychani. Odebira se také
anamnéza, ve které se zjistuje, zda pacient trpi preruSovanym spankem, denni Unavou,
nadmérnou denni spavosti, rannimi bolestmi hlavy, zda pacient zaujima abnormalni polohu ve
spanku a pfitomnost apnoickych pauz ¢i chrapani a jiné problémy se spankem, které souvisi
s dychanim a jsou pro pacienta nepiirozené (Dostalova et al., 2021, s. 233). Hodnoceni
respiracnich potizi je také zahrnuto ve diive zminéném nastroji ALSFRS — R. Sami pacienti
vypliiuji mozné dechové obtize v oveérené Skale dusnosti ALS — Dyspnea ALS Scale (DALS -
15). Jedna se o 15 polozkovou skalu, zahrnujici rizné situace (zda ma pacient strach z uduseni,
zda se zadychava v sedé, pocit dusnosti, potize s vykaslavanim atd.) a hodnocenim, jestli se tak
citil za posledni 2 tydny cCasto, pfilezitostné anebo nikdy (Vogt et al., 2018, s. 739-745). Dalsi
vyuzivané Skaly na hodnoceni dusnosti jsou: Modifikovana §kala dusnosti Medical Research
Council (MRC), Borgova stupnice dusnosti a Stupnice respiracnich symptoma ALS — ALS
Respiratory Symptom Scale (ARES). MRC je skala, ve které pacient hodnoti, jak vnima
dusnost na urovni 0-4 podle namahy. Borgova Skala hodnoti vnimani dusnosti od 0-10 bodu.
ARES se sklada z 12 otazek (9 otazek na vnimani dusnosti pii zvySujicich se aktivitach a 3
otazky na zhorSeni plicnich funkci). Pacient udéluje u kazdé z otazek body 0 — zadna dusnost
a 10 maximalni dusnost. Zminéné Skaly slouzi jako doplnék vysSetfovacim metodam (Heiman
— Patterson et al., 2021, s. 49). Pro sledovani respiracni funkce se pravidelné kontroluje vitalni
kapacita plic a maximalni objem vzduchu vydechnutym pfi usilovném vydechu. Tyto dvé

funkce silné souvisi s maximalnim nadechovym tlakem a maximalnim vydechovym tlakem.
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Jakmile se zhors$i jedna funkce ma to vliv na kazdou z dalSich. Veskeré tyto hodnoty namérené
pomoci spirometru hodnoti silu inspiracniho a exspira¢niho svalstva. Také se hodnoti nosni
nadechovy tlak (Dostalova et al., 2021, s. 233). Sila kasle se posuzuje vydechomérem/
prutokomérem (Mercadante a Al-Husinat, 2023, s. 491). Téméf kazdy druhy pacient
s postizenim dychacich cest trpi no¢ni hypoventilaci. Klade se tedy diraz na vysetfeni dychani
ve spanku, pomoci polysomnografického vysetieni nebo dostupné§i polygrafickym
vySetfenim. Polysomnografické vySetreni registruje proud vzduchu nosem, dychaci pohyby,
dychaci zvuky, saturace kyslikem, poloha téla, pohyby dolnich koncetin a zaroven
i zaznamenava, v jaké fazi spanku se pacient nachazi. Polysomnografie se dopliuje zaroven
i videozaznamem. Dostupnéjsi polygrafické vySetfeni hodnoti kardiorespirani parametry.
Polysomnografie a polygrafie slouzi nejen k rozpoznani no¢ni hypoventilace, ale také
k diagnostice spankovych apnoi a hypnoi. Je také nutné vySetfit diive zminény parcialni tlak
oxidu uhlicitého pomoci kapnometru nebo odbéru kapilarni ¢i arterialni krve. Odbér krve by se
meél provadét v rannich hodindch hned po probuzeni pacienta, aby vysledky byly co

nejpresnéjsi, dopliiuje se i odbér pres den k porovnani vysledki.

Na zakladé vysledku zminénych metod se nej¢asteji indikuji pomocné piistroje ¢i dalsi
respiracni terapie (Dostalova et al., 2021, s. 233-234). Mezi nejCastéji vyuzivané pomocné
pfistroje patii: mechanicka insuflace — exsuflace, nadbor plicniho objemu, neinvazivni ventilace
(NIV) aumeéla plicni ventilace. Mechanicka insuflace — exsuflace slouzi k podpore vykaslavani
a zlepSuje ventilaci. Provadi se pomoci specialniho pfistroje, ktery vyuzije pretlak k nafouknuti
plic, kdy po kratké pauze nafouknuti prechéazi v podtlak. Cilem je vytvoftit vydechovy proud
a mobilizovat sekrety z dychacich cest. Jedna se o metodu, ktera je ucinné&jsi pfi odstrafiovani
sekretd z DC nez b&zn& vyuzivané odsavani DC (Sales de Campos et al., 2023, s. 3-4). V Ceské
republice je od roku 2009 k podpoie vykaslavani vyuzivan pristroj CoughAssist, ktery je
vhodny k vyuziti jak v nemocni¢nim, tak i v domacim prostfedi. Pokud pacient spliiuje
indikacni kritéria 1ze 75% ceny pfistroje uhradit ze zdravotniho pojisténi. ipfistroje Ize kasel
podporit, ale pokud selhala ochranna funkce, ptistroj CoughAsisst ji umi 1 zcela nahradit.
Pristroj CoughAsisst 1ze aplikovat pres priléhavajici oblicejovou masku nebo naustek. U
pacienti v pozdéjsich stadii onemocnéni, ktefi maji zavedenou tracheostomii se pfistroj
nasazuje na tracheostomickou spojku. Nataveni pfistroje provadi fyzioterapeut, po zaskoleni ho
muze aplikovat sam pacient (pokud mu to jeho fyzicky stav umoziuje), rodinni prislusnici nebo
oSetfujici personal (Neumannova et al., 2017, s. 481-483). Nabor objemu plic je metoda

skladajici se z ne€kolika po sob€ jdoucich nadecht, zadrzeni dechu a spontannimu vydechnuti.
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Vzduch je do plic vdechovan bud’ spontanné (v ramci respiracni rehabilitace) nebo pomoci
pristroje pretlakové ventilace. Tato metoda je oznacovana jako skladani dechu a jejim cilem je
dosahnout nafouknutim plic nad ramec jediného nadechnuti pacienta. Pfistroj napomaha
k zvySeni nebo zachovani maximalni nadechové kapacity, vede k okamzitému kratkodobému
zlepSeni funkce plic a snizuje riziko aspirace béhem jidla (Sales de Campos et al., 2023, s. 6-
7). NIV je soucasti standardizované péCe o pacienty s ALS. Pacienti 1é¢bu dobfe toleruji a je
vhodna 1 pro domaci vyuziti. Ventilaéni podpora pacienta je vedena pres nosni nebo
celooblicejovou masku. Nosni masky jsou v praxi pacienty 1épe tolerovany nez ty oblicejoveé.
Vyhodou nosnich masek je, ze maji mensi mrtvy prostor a mensi tnik vzduchu kolem masky,
oproti celooblicejovym maskam. Nevyhodou nosnich masek mizou byt nekryta usta, které pfi
spanku pacienti myvaji Casto oteviena, a unik vdechovaného vzduchu touto cestou. U pacientd,
ktefi trpi hypersalivaci a vyuzivaji celoobli¢ejovou masku hrozi vyssi riziko aspirace slin. NIV
prodluzuje pacientim s ALS dobu zivota, zlepSuje jeho kvalitu a zmirfiuje pfiznaky
respiraéniho selhani. NIV by se méla podle studii zacit pouzivat jiz pfi objeveni jakékoliv
abnormality dychéani. NIV se také vyuziva pii obstrukénim spankovém apnoe. Pfiznaky jako
spankové apnoe, hypoventilace, snizené saturace a zhorSeni parcialniho tlaku oxidu uhlicitého,
by méli vymizet béhem pocatecniho vyuzivani NIV za predpokladu dobfe nastavenych
parametrd. Pokud se tyto pfiznaky znovu objevi je nutné upravit terapii (Dostalova et al., 2021,
s. 234-235). NIV ma také fadu nevyhod, nékterym pacientim zpusobuje pocit uzkosti, poruchy
spanku, pocit tlaku a pulsovani, sucho v ustech a kozni léze. Pacienti, ktefi vyuzivaji NIV
Cast€ji, maji vetsi nachylnost k tvorbé otlakti v kontaktnich bodech masky. Doporucuje se proto
aplikace gelovych polstarkii na hibet nosu nebo zména polohy masky ¢i tlakovych bodi
(Mercadante a Al-Husinat, 2023, s. 491-492). Pacienti se stavaji zavisli na ventila¢ni podpofe.
Pti jesté vetsim prohloubeni respiracnich obtizi a nedostate¢nosti NIV se zavadi tracheostomie
a prechazi se na umélou plicni ventilaci. Uméla plicni ventilace (UPV) patii do invazivni formy
terapie. Prodluzuje pacientim dobu zivota, ale nezlepSuje jeho kvalitu. Vyhoda je predejiti
aspiraci, u¢innéjsi ventilani opora a lepsi vyména plynt. UPV nese s sebou taky fadu nevyhod
a rizik jako jsou riziko infekce, vzniku tracheoezofagealni pistéle (spojeni mezi pradusnici a
jicnem), trachealni stendza (zazZeni prudusnice), zvySena bronchialni sekrece, vyssi naklady a
narok na oSetfovatelskou péci. O zahajeni UPV se pacienti s odborniky bavi jiz na zacatku
diagnostiky onemocnéni. Zahajuje se na zakladé indikace, a predev§im rozhodnuti pacienta po
radném pouceni a jeho diive vysloveném prani (Dostalova et al., 2021, s. 234-235). Respiracni
rehabilitace je dalsi dulezitou soucasti terapie. Spravna respiracni pée ma vétsi dopad na délku

zZiti pacienta nez lécebné piipravky (Brothankova, VI¢kova a Vohanka, 2020, s. 492-493).
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Dobfe sestaveny cvicebné — tréninkovy program ma pozitivni vliv nejen na funkci pohybového
aparatu a na duSevni zdravi, ale také soucasti tohoto tréninku jsou 1 dechova cviceni, které
podporuji kardiopulmonalni funkci. Cviceni udrzuje adekvatni ventilacni funkci a slouzi jako
prevence plicnich komplikaci (Ferreira et al., 2016, s. 2). Metaanalyza z roku 2020 poukazuje
na zlepSeni plicni funkce u pacientl, ktefi pravidelné cviCili dfive zminéné aerobni cviky,
cvicebni programy a odporové cviceni, oproti necvicicim pacientim (Meng et al., 2020, s. 803).
Soucasti respiracniho svalového tréninku v pocatecnich fazi dychacich obtizi jsou nadechové
respiraéni tréninky a vydechové respiraéni tréninky. V Ceské republice se tento trénink provadi
pomoci pristroje nadechového a vydechového ventilu (threshold inspiratory muscle trainer
a threshold positive expiratory pressure). Trénink spociva v nadechu a vydechu do pfistroje.
Tento trenazer obsahuje také moznost volby intenzity zatéze (Brothankova, Vickova a
Voharika, 2020, s. 492-493). Intenzitu tréninku a zatéze urcuje fyzioterapeut nebo patolog teci
(Sales de Campos et. al., 2023, s. 9). Zatéz se voli podle predchozich vySetfeni maximalniho
inspiracniho tlaku a maximalniho exspira¢niho tlaku, také podle stavu pacienta a subjektivnich
pocitd. Pii vytrvalostnim tréninku se na pfistroji voli niz$i odpor po delsi dobu. Pro silovy
trénink dechovych svali se vyuziva cviCeni po krat§i dobu, ale s vét§i intenzitou odporu
(Brothankova, VIckova a Voharika, 2020, s. 492-493). Ve vétsing studii pacienti cvici 2 - 3x za
den po 10 minutach s 10-60% intenzitou (Sales de Campos et al., 2023, s. 9). Soucasti téchto
pfistroju byva i nosni klip a naustek, pfi zhorSeni stavu pacienta lze vyuzit také oblicejovou
masku (Brothankova, VI¢kova a Voharka, 2020, s. 492-493). Pristroj POWERbreathe, ktery
slouzi jako trenazer inspiracnich dechovych svali, ma moznost naustku ve tvaru $norchlu.
Tento tvar naustku je pro pacienty lépe ovladatelny (Sales de Campos et al., 2023, s. 9).
Systematicky piehled z roku 2020 porovnaval nékolik studii z nichz dvé studie z Portugalska
se zabyvaly aktivnim inspiraénim tréninkem. Studie porovnavaly pacienty absolvujici cvicebni
program s pacienty, ktefi tato cvi¢eni absolvovali az v pozdéjSich fazich, nebo se cvicebniho
programu neucastnili. V prvni studii autofi neuvadéli zadné vyznamné rozdily mezi pacienty
s Casnou Ci pozdni intervenci aktivniho inspiracniho tréninku. V druhé studii se inspiracni
trénink ukazal jako vyznamna a vhodna intervence. Ob¢ studie ale kladou duraz na potiebu
dalSich porovnavajicich studii (Rosa Silva et al., 2020, s. 4). Studie doporucuje touto
rehabilitaci zacit co nejdiive. Cviceni by méla byt doporucovana v mezich lehké nebo stfedni
intenzity a méla by byt navySovana plynule a pozvolna. Pfi projevech pretizeni, dusnosti nebo
pfi pocitu omezeného nadechu by méla byt intenzita cvi€eni okamzité snizena, aby nedoslo
k prohloubeni pfiznaka a inavé. Pokud pacienti trpi dusnosti, doporucuji se ulevové techniky,

polohy a pravidelné polohovani pacienta. Mezi tlevové techniky, které pacient mize provadét
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kdekoliv, kdykoliv, bez pfistroje a dopomoci oSetrujici osoby, je dychani pres seSpulené rty.
Pacient provede hluboky nadech a pak pres seSpulené rty pomalu vydechuje. K tomuto cviceni
lze vyuzit 1 $térbinu vytvorenou pfilozenou pésti ruky. Tuto techniku Ize také nazyvat technika
ustni brzdy. Dalsi tlevova technika je kontrolované brani¢ni dychani. Principem této techniky
je vyuziti uvolnéného nadechu a pasivniho prodlouzeného vydechu. Pacient se soustfedi na
rozvijeni hrudniku a proudéni vzduchu pti nadechu a vydechu. Kontrolované brani¢ni dychani
odbourava mélké dychani a tachypnoe. Ulevové polohy vyuzivaji oporu hornich kondetin pro
pomocné dechové svaly upinajici se na horni koncetiny a hrudnik. Kontrakci téchto svall se
zveda hrudnik, a tim ulehduje praci branici a mezizebernim svalim. Ulevové polohy také
prispivaji ke zklidnéni dechu. ZhorSeni dechu a dusnost nastava zejména pii poloze pacienta
vleze, proto by se mélo volit spiSe polohovani, kdy mé pacient horni polovinu téla ve zvySené
poloze, pokréené a podlozené dolni konCetiny umoziujici zapojeni bfisniho svalstva, horni
koncetiny podepiené do uhlu mirného upazeni (piiblizn€ 45°) se zevni rotaci ramenniho kloubu
k vyuziti pomocnych dychacich svalli. Pacient by mél mit hlavu a krk ve vzptfimené poloze,
aby se zajistila dostate¢na prichodnost hornich dychacich cest. Nez dojde ke zhorseni ¢i selhani
ochrannych funkci jako je kaSel a nahrazeni kaSle pfistroji, je vhodné s pacientem trénovat
kontrolovatelny a koordinovany kasel. Kasel 1ze procvi¢ovat pomoci Sirsi trubi¢ky vlozené do
dutiny ustni, pfes kterou ma za kol pacient vydechovat. Tato metoda umoziluje pacientovi
vydechnuti vét§iho mnozstvi vzduchu bez zvySeného svalového usili. Dal§im tréninkem kasle
je tzv. huffing. Jedna se o nahly, kratky a prudky vydech po vydechové pauze. Tento manévr
se prirovnava k pokusu o zamlzeni zrcatka prudkym vydechem. Manévr se doporucuje provadét
nanejvys 2x za sebou. Pied zacatkem vyuzivani pfistrojové techniky CoughAsisst k podpore
vykaslavani, 1ze vyuzit techniku manualné asistovaného kasle. Jde o manévr, ktery nevyzaduje
zadnou pristrojovou techniku, staci k ni pouze piibuzny pacienta ¢i oSetfovatelsky personal,
urcitd motorickd zrucnost s koordinaci pacientovym dechovym cyklem. Tuto techniku si lze
predstavit pod pojmem Heimlichiv manévr. Pii vydechu nebo pokusu o kasel, se pacientovi
zvyS$i tlak na hrudnik sevienim oblasti dolnich Zeber a nadbfisku, zvysi se tak tlak pratoku
vzduchu pfi kasli. Tento manévr lze provadét v poloze vsed€, vleze nebo naboku. Pomoci
vhodné respiracni rehabilitace se pacienti citi Iépe a diky ni 1ze oddalit vyuzivani pomocnych
pistroja (Brothankova, Vi¢kova a Vohanka, 2020, s. 493-497). Na respiracni péci se podili
fada specialistt jako neurologové, pneumologové, otolaryngologové, specialisté na spankovou
medicinu, respiracni terapeuti, fyzioterapeuti, patologové feci, specialisté na zdravotnické

vybaveni, dietologové a oSetifovatelsky personal (Sales de Campos et al., 2023, s. 11-12).
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2.7 Vyznam a limitace

Tématem této prehledové bakalarské prace je specifika oSetfovatelské péce o pacienta
s amyotrofickou lateralni sklerézou. PéCi o pacienta stimto progredujicim onemocnénim
zaStituje multidisciplinarni tym vcetné vSeobecnych sester, které jsou nesdilnou soucasti
a mnohdy oporou v tézkych situacich. Zastava na nich feseni riiznych obtiznych situaci a volba
vhodnych intervenci pro dany problém. Tato prehledova prace pro né tak mize byt inspiraci ke
vhodné volbé danych intervenci. Prace mize byt také piinosna pro studenty nebo absolventy
vSeobecného oSetfovatelstvi zajimajici se o problematiku neurologickych onemocnéni, dale pro
vSeobecné sestry pracujici v ruznych odvétvich zejména na neurologickych klinikach nebo
v agenturach domaci péce. Dohledané informace by mohly vSeobecné sestry vyuzit k péci
o pacienty s timto onemocnénim, k edukaci pecujicich osob a rodinnych piislusnika. Péce

o0 pacienty s progredujicim onemocnénim je velmi naro¢na a vysilujici.

Jednim z nejvétSich limith této prace je, ze vétSina dohledanych poznatkt jsou pivodem
ze zahrani¢nich zdroju, vyzkum byl tedy realizovan v zahrani¢i. Dal§im souvisejicim limitem
je nedostatek kvalitnich Ceskych zdroju. Aplikace doporuceni zahrani¢nich studii na Ceské
prostiedi, tak maze nést urCité problémy, napiiklad v dostupnosti nékterych pristroji. Limitem
jsou také naklady a ptistupnost nékterych piistroju, které usnadnuji nejen péci o pacienty s ALS,
ale také jim usnadnuji zivot v mnoha smeérech a snizuji miru zavislosti na peCujicich osobach.
ALS je stale vzacné, zavazné a rychle progredujici onemocnéni, ucast pacientti ve vyzkumech
je tedy mensi nez u jinych onemocnéni, a to je dal§im vyznamnym limitem. Ve vétSiné studii
také néktefi ucastnici nedokonCili vyzkum, z divodu velké progresivité onemocnéni.

Doporucuje se tvorba dal§ich novych prehlednych studii zabyvajicich se touto problematikou.
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Zavér

Amyotroficka lateralni skleroza je vzacné neurodegenerativni onemocnéni motorickych
neurony, pifi kterém pacienti umiraji do 3-5 let od diagnostikovani tohoto onemocnéni.
Nejcastéji pacienti umiraji na respiracni selhani, aspiraci nebo pneumonii. Hlavnim cilem této
prehledové bakalatské prace bylo sumarizovat a piedlozit aktuadlni dohledané informace

o specificich oSetfovatelské péCe u pacienta s amyotrofickou lateralni skler6zou.

Prvnim cilem bylo sumarizovat aktualni dohledané publikované poznatky
o oSetfovatelské péCi u pacienta s amyotrofickou laterdlni sklerézou. ALS se ve vétSing
dohledanych studii hodnotila podle standardizované §kaly ALSFRS-R. Na zacatku onemocnéni
pacienty nejcastéji postihne slabost horni nebo dolni koncetiny. Pacienti trpi slabosti svalg,
atrofii, spasticitou, svalovymi kieCemi a fascikulacemi. Dfive se doporuCovalo pacientim
vyhybat se cviceni, v dnesni dobé& se na zaCatku onemocnéni doporucuji vytrvalostni tréninky,
aerobni cviCeni, silovy trénink, plavani, protahovani a dalsi. Pacient by vSak nem¢l své sily
preceniovat. Pacientim v pokroc¢ilém stadiu onemocnéni se doporucuje procvi¢ovani svala
pomoci pristroju jako NuStep nebo Motomed. Cvic¢eni ma dobry vliv i na pohodu pacienta.
Dal§im projevem nemoci jsou poruchy spanku, které vznikaji kvili svalovycm kiecim,
bolestem, hypoventilaci nebo obstrukéni spankové apnoi. Autofi studii doporucuji pravidelné
protahovani, polohovani nebo vyuziti pfistroji k podpofe dychani. Dysartrie je dal§im
zavaznym problémem tohoto onemocnéni. Neschopnost komunikace ma negativni vliv na
psychickou pohodu a kvalitu zivota. V tomto sméru se vyuzivaji pristroje AAC. Pokud pacienti
maji jesté n€jakou svalovou silu v hornich konéetinach, vyuziva se komunikace psana pomoci
tuzky a papiru, nejCastéji vSak pfes mobilni telefony a tablety. Pfi progresi onemocnéni pak
ptichazi na fadu nové technologie jako ET a BCI Tyto technologie jsou ale velmi drahé
a nebyvaji Casto dobfe dostupné pro kazdého pacienta. Dal§im zminénym velmi omezujicim
problémem je dysfagie. Dysfagii casto doprovazi hubnuti, podvyziva, dehydratace, zvySené
mnozstvi slin v dutin€ ustni a riziko aspirace. Pfi této problematice by se méla volit vhodna
konzistence stravy a zahusténi tekutin, ke snadnéjsimu polykani, dale by se mélo dbat na
podporu chuti k jidlu a pridani kalorickych dopliikt stravy. Dal§im zminénym problémem je
oblast kvality zivota téchto pacientd. Toto progresivni invalidizujici onemocnéni ma velky
dopad na ekonomicky, socialni, emocionalni a rodinny zivot. Studie doporucuji vyuziti riznych
pomtcek a pfistroji, které pacientim muzou usnadnit kazdodenni zivot. Je také dilezité
planovani terapie a mluveni o péci na konci zivota. Pfani pacienta by se méla splnit a

respektovat. Prvni cil byl splnén.

33



Druhym cilem bylo sumarizovat a predlozit aktualni dohledané poznatky o péci o dychaci
cesty u pacienta s amyotrofickou lateralni sklerézou. Potize s dychanim byvaji nejcastejsi
pti¢inou umrti. Potize s dychanim zahrnuji dusnost, tachypnoe, hypoventilace, slabnouci kasel,
obstruk¢ni spankové apnoe a dalsi. Dulezita je v€asna diagnostika téchto obtizi. Pfiznaky by se
meély Casto pfehodnocovat a neustale posuzovat. Pti tomto problému pacienti Casto vyuzivaji
ptistroje jako CoughAssist, NIV nebo uméla plicni ventilace. O postupu terapie a moznému
zahajeni UPV se pacienti bavi s odborniky hned od diagnostiky onemocnéni ALS. Zahajuje se
na zéklad¢ indikace, a predevSim rozhodnuti pacienta po fadném pouceni a jeho dfive
vysloveném prani. Respiracni trénink muze oddalit vyuzivani pfistroji napomahajicich
k dychani. Na dychani maji vliv také svalové tréninky. Pacienti mizou své dechové svalstvo
a DC procvicovat pomoci nadechovych a vydechovych respiracnich tréninkt, dychani pres
seSpulené rty (nebo pres Stérbinu vytvorenou piilozenou pésti ruky) anebo pacienti vyuzivaji
ulevové polohy. Dalsi problematikou DC je kasel, kdy pfi poruse toho ochranného reflexu hrozi
u pacienta aspirace. Doporucuje se nacvicovani kasle pomoci pfistroje CoughAssist anebo
technikami nahlého prudkého vydechu. Neustale se vyviji nové technologie, které usnadiu;i
Zivot t€émto pacientim a jejich pecCujicim osobam. Velky vliv na to ma telemedicina, virtualni
realita 1 uméla inteligence. Nové technologie mohou taky zlepSovat kvalitu jejich zivota. Druhy

cil byl splnén.

Dohledané poznatky v této bakalarské praci mohou zdravotnickym pracovnikiim pomoci
1épe porozumét pacientim s amyotrofickou lateralni skler6zou a jejich pecujicim osobam.
Prace se muze stat také oporou pro peCujici osoby, zjistit mozné varianty péce a terapie. Nejen
vSeobecnym sestram, ale 1 rodinnym pfislu§nikiim pecujici o pacienta s amyotrofickou lateralni

skler6zou, muze tato prace poskytnout cenné informace.
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