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Seznam zkratek

ABD — abdukce

ACBT — aktivni cyklus dechovych technik
AD - autogenni drenaz

ADD - addukce

ADL — bézné denni Cinnosti (activities of daily living)
AFO — kotnikova ortéza

aj. —ajiné

ALS — amyotroficka lateralni skler6za
ALSA — spolek pro amyotrofickou lateralni sklerézu
ALSms — syndromy imitujici ALS

atd. — a tak dale

Bil. — bilateralné

CM — carpometakarpalni

CNS - centralni nervovy systém

Cp — kréni patef

DC — dychaci cesty

DF — dorsalni flexe

Dg. — diagnoza

DIP — distalni interphalangealni klouby
DKK - dolni koncetiny

DM II. — diabetes mellitus II. typu

DMN — dolni motoneuronu

EMG - elektromyografie

EXT — extenze

FEV, — usilovny vydechovy objem za 1s
FL — flexe

GUSS - screeningovy test dysfagie (Gugging swallowing screen)
HKK — horni konCetiny

HMN — horni motoneuron

IP — interphalangealni klouby

KAFO - kolenni a kotnikova ortéza

kl. — kloub



KT — krevni tlak

L —leva

LDK — leva dolni koncCetina

LHK — leva horni koncetina

m. — musculus

MCP — metakarpophalangealni klouby
MEP — maximalni vydechovy ustni tlak
MIP — maximalni nadechovy ustni tlak
MND — motor neuron disease (onemocnéni motoneuronu)
MTP — metatarsophalangealni klouby
n. — nervus

napf. — napfiklad

neg. — negativni

P — prava

PDK — prava dolni koncetina

PEP — positive expiratory pressure
PHK — prava horni koncetina

PIP — proximalni interphalangealni klouby
popf. — popfipadé

pf. — pfiznak

RAK — ramenni kloub

RD - radialni dukce

RF — respiraéni fyzioterapie

ROM - rozsah pohybu

SCM - sternocleidomastoideus

SMS - senzomotoricka stimulace

TF — tepova frekvence

TMS - transkranialni magneticka stimulace
UD — ulnarni dukce

VAS - vizualni analogova skala

VFS - videoflouroskopie

VR — vnitfni rotace

zk. — zkousSka

ZR — zevni rotace



1. Uvod

Amyotroficka lateralni skler6za (ALS) je zakefné onemocnéni, které se v nasi
populaci vyskytuje spiSe vzacnéji, vede vSak k uplné neschopnosti volniho pohybu
a péce o sebe samého. V literatufe se lze setkat i s oznaCenim Charcotova nemoc,
podle J. M. Charcota, ktery nemoc pfed skoro 150 lety popsal.

Tato nevylécitelna nemoc postihuje v téle Clovéka nervové drahy fidici volni
motoriku. Podle prvotnich pfiznakl se déli do dvou zakladnich forem. Prvopocatecni
zasazeni bulbarni oblasti se manifestuje zménou feci a polykacimi obtizemi. V druhé
formé se ALS projevuje pfedevSim svalovou slabosti koncetin a mimovolnimi
zaSkuby svalovych vidken. Postupné zhorSujici se stav vede ke ztraté sobéstacnosti
a uplné zavislosti na pecujici osobé, coz ma negativni vliv na kvalitu zivota vCetné
psychické stranky jedince i jeho rodiny. V zavéru nemoci pacient nejCastéji umira na
selhani dychacich svald.

Péle o pacienty s ALS je proces vyzadujici vzhledem k Sirokému spektru
pfiznaku spolupraci mnoha odbornikl. Fyzioterapie je jeden z prvkl symptomatické
|&éCby, ktera se velkou mirou ucastni na co nejdelSim zachovani funkci pohybového
systému. Fyzioterapeut jako jeden z odbornych pracovnikl ma v lé¢ebném procesu
vyznamnou roli a muze byt napomocny v mnoha dalSich oblastech, souvisejicich

s touto zivotni zménou.
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2. Cil prace

Cilem prace je ziskat komplexni informace a nové vyzkumné poznatky
o problematice ALS a zakomponovat je do moznosti terapeutického ovlivnéni
z pohledu fyzioterapie. V druhé Casti prace mam za cil shromazdéné poznatky vyuZzit

pfi sestavovani rehabilitaéniho planu u vySetfovaného pacienta.
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3. Charakteristika nemoci

Amyotroficka lateralni skleréza je progresivni neurodegenerativni onemocnéni,
které postihuje horni a dolni motoneuron. Jiz samotny nazev onemocnéni vystihuje
jeho patogenezi. Amyotrofie znamena, ze dochazi k atrofii (zmenseni vlivem ubytku)
svalovych vlaken, jejichz motorické nervy jsou denervované v duasledku postizeni
motoneuront pfednich rohd miSnich a odpovidajici oblasti mozkového kmene. To
vede ke sklerotizaci nervové tkané. Poskozeni periferniho motoneuronu zpocatku
vede ke zvySené nervové drazdivosti, coz ma za nasledek vznik mimovolnich
svalovych zaskubu (fascikulaci). PFi postupné degeneraci se ztraci synaptické
spojeni s inervovanymi svaly, které nasledné atrofuji. Léze centralniho motoneuronu
je spojena se zvySenim svalového tonu, poruchou hybnosti a dalSimi klinickymi
pfriznaky (Ambler, Bednafik & Ruzi¢ka, 2010).

ALS je nejCastéjSi ze skupiny onemocnéni motoneuronu (MND), coz je
seskupeni chorob charakteristickych pravé degeneraci neurond motorické klry
a motoneuronu misSnich. Ambler, Bednafik a Razi¢ka (2010) pisi, ze ,podle Svétové
neurologické federace se ALS/MND Kklasifikuje do nékolika podskupin®. Nejvice se
vyskytuje klasicka forma ALS s pfiznaky centralniho i periferniho postizeni. Dale se
sem fadi progresivni bulbarni paralyza. PfedevSim periferni postizeni zahrnuje
progresivni svalova atrofie, a naopak centralni postiZzeni je typické pro primarni

lateralni sklerozu.

3.1 Historie

ALS byla poprvé objasnéna francouzskym neurologem Jean Martin
Charcotem v druhé poloviné 19. stoleti. Nicméné jiz o par let dfiv nékolik dalSich
neurologu pfispélo svym pozorovanim k popsani klinicko-patologickému obrazu. Do
povédomi vefejnosti se v8ak dostala az v 1. poloviné 20. stoleti diky slavnému
basebalovému hraci Lou Gehrigovi, ktery touto chorobou v roce 1939 onemocnél

a za dva roky poté na ni zemfel (Zarei et al. 2015).

3.2 Epidemiologie

Podle vyzkum je postizeni ALS v muzské a zenské populaci v poméru 1,5:1,
s mirnou pfevahou muzu. Incidence je 2/100 000 obyvatel za rok a prevalence je

6/100 000 obyvatel za rok. ALS nejvice postihuje jedince ve véku od 40 do 70 let.
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PFiblizné 95 % pacientl tvofi sporadické formy s neznamou etiologii, okolo 5 %
je familiarnich, u nichz je vyskyt onemocnéni do urcité miry vazan geneticky. Tato
dédi¢na forma se vyskytuje ve velké mife u domorodych obyvatel z ostrova Guam

v severozapadni €asti Tichého oceanu (Ambler, Bednarik, & Ruzi¢ka, 2010).

3.3 Etiologie

| pfes rozsahlé védecké badani doposud nebylo objasnéno, co je hlavni
pfiCinou zaniku neuront v mozku a miSe pfi této nemoci. ,Na zakladé zakladniho
i klinického vyzkumu je podporovana teorie, Ze patogeneze ALS se selektivni lézi
motoneuron( je zpusobena Fetézcem rliznych mechanismda, které zahrnuji excitaéni
toxiny, oxidativni stres, dysfunkci neurofilament, poruchu kalciové homeostazy,
mitochondrialni dysfunkci, zvySenou apoptézu motoneuronu a protizanétlivé cytokiny®
(Ambler, Bednafrik, & Rdzi¢ka, 2010).

Jako mozny rizikovy faktor podilejici se na vzniku ALS bylo oznaceno pouze
koufeni. Rovnéz bylo zjisténo, Zze nemoc se Castéji vyskytuje u profesionalnich hracu
fotbalu. Ostatni faktory (etnikum, strava, expozice toxickym vlivim aj.) nebyly podle
nedavnych kontrolnich pfipadovych studii potvrzeny (Wijesekera & Nigel Leigh,
2009).

3.4 Prognodza

Nemoc ma velmi nepfiznivou progndézu. Rychla progrese zpusobuje, ze
pacienti umiraji pfiblizné za 3 az 5 let od prvnich pfiznakl. Byly zaznamenany
pfipady s umrtim do 1 roku, nebo naopak s pomalym pribéhem a dobou preziti pres
20 let od prvnich pfiznaku (Jedlicka & Keller, 2005).

vr wvaiwvos

vySSi vék pacienta v zaCatcich nemoci nebo ¢asna dysfunkce respiraénich svald.
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4. Diagnostika

Neexistuje diagnosticka metoda ani test, ktery by byl schopen potvrdit dg. ALS.
Pfes rozsahly pokrok diagnostiky v mediciné je rozpoznani nemoci zaloZzeno na
klinickych pfiznacich a vySetfeni k vylou€eni syndromd imitujicich ALS (ALSms).
,K diagnostice se pouZivaji revidovana El Escorial kritéria, podle kterych se uréuje
diagnéza ALS jako Kklinicky definitivni, klinicky —pravdépodobna, klinicky
pravdépodobna a laboratorné podporované (na EMG) & mozn&*“ (Stétkafova, Ehler
a Matgj, 2018, 548).

Pomoci elektromyografie Ize prokazat pfitomnost fascikulaci a snizeni poctu
motorickych jednotek. Konduk¢ni studie demonstruji postupné se snizujici rychlost
vedeni motorickymi nervovymi vlakny, zatimco senzitivni vlakna zlstavaji intaktni.
V séru je mozno prokazat zvySené hodnoty kreatinfosfokinazy, jakozto ukazatele
rozpadu svalové tkané. ,Motorické evokované potencialy po transkranialni
magnetické stimulaci (TMS) potvrdi Iézi centralniho motoneuronu* (Stétkarova et. al.,
2018, 548). Ze zobrazovacich metod se vyuziva také magneticka rezonance, za
ucelem vylou€eni strukturalnich poskozeni, jako napf. nadord nebo roztrousSené
sklerézy. Pro vylouceni jinych pfi€in je nutné také vySetfeni mozkomisniho moku,
které byva u ALS bez patologického nalezu (Ambler, Bednafik, & Ruzi¢ka, 2010).

Pro diagnostiku funkénich schopnosti pacienta v domacim prostfedi slouzi
stupnice ALSFRS-R (viz pfiloha 1). Obsahuje sérii 12 otazek tykajicich se aspektl
kaZzdodenniho Zivota, z nichZz kazda je hodnocena 4 az 0 body, ztoho 4 body
znamenaji ,normalni funkce“ (www.encals.eu/outcome-measures/ citovano: 9. 4.
2019).
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5. Kilinicky obraz

Pocatek ALS se klinicky manifestuje budto postizenim konc&etinovych svall
(okolo 70 % pfipadd) nebo zacina bulbarnimi pfiznaky, které se projevuji potizemi
s feCi a polykanim (okolo 25 % pfipadu). V 5 % pfipadl se nejprve projevuje svalova
slabost na trupu nebo dychacich svalech a nasledné se rozsifuje do dalSich ¢asti téla
(Wijesekera & Nigel Leigh, 2009).

Pfiznaky postizeni HMN v klinickém obrazu zahrnuji spasticitu, centralni
parézy, zvySené myotatické reflexy na koncetinach a pozitivni pyramidové jevy. Do
priznakl postizeni DMN patfi snizeny svalovy tonus, atrofie, fascikulace a periferni
parézy.

Funkce okohybnych svalll a svéracu je spole¢né se senzitivitou zcela intaktni
(Mumenthaler & Mattle, 2001). Tento stav je dan pfedpokladem, Ze jadra nékterych
hlavovych nervli a mikéni centrum v sakralni miSe jsou k neurodegenerativnimu
procesu rezistentni (Ambler et. al., 2010).

Nemoc se v klinickém obrazu projevuje nejCastéji mezi 45. a 55. rokem zivota.
Jako prvni se obvykle manifestuji akralni atrofie, kfeCe ve svalech hornich koncetin
(HKK) a fascikulace (Jedlicka & Keller, 2005). Svalovou atrofii byva typicky jako prvni
postizen m. adduktor pollicis, nasleduji svaly interossealni a svaly pfedlokti, na DKK
jsou to hlavné svaly provadéjici dorsalni flexi. Pozdéji nachazime obraz smisSené
paraparézy na HKK, paraparéza spasticka je typicka pro DKK.

Pfi postiZzeni bulbarni oblasti v poCatcich nemoci nachazime nejprve atrofie
a fascikulace jazyka. Ke klinickému obrazu se pfidava zvySeny maseterovy reflex,
atrofie mimického svalstva, potize pfi polykdni a zhorSena artikulace. Centralni
postizeni n. facialis se projevuje pouze na dolni poloviné obliCeje oslabenim, az
vymizenim mimiky pfedevSim v oralni oblasti (udrzeni retniho uzavéru, vyrazné
pohyby ust).

Ovlivnéni autonomniho nervstva neni vyrazné, ale byly popsany pfipady u
kterych dochazelo k porucham regulace slinnych ¢i potnich Zlaz nebo

gastrointestinalnim dysfunkcim.

5.1 Dysartrie

Mluvena Fe€ patfi k zakladnim funkcim lidské existence. Je umoznéna

schopnosti pfislusnych organu produkovat odliSné zvuky. Vydechovany proud
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vzduchu z plic prochazi hlasivkovou $térbinou, kde vznika primarni zvuk, ktery je
modulovan artikulacnimi organy hlasového ustroji (rty, Celist, jazyk, mékké patro,
hitan) a rezonan¢nimi dutinami (Schroter-Morasch & Ziegler, 2005).

Dysartrie je podle Neubauera (2014) motoricka feCova porucha, pfi niz jsou
jazykové a kognitivni slozky feCové komunikace v zasadé intaktni. RGznymi zpusoby
je vieCi poruSeno & deformovano dychani, fonace, rezonance nebo artikulace.
Typicka pro amyotrofickou lateralni skler6zu je dysartrie spasticko-flakcidni, coz je
typ smiSené dysartrie projevujici se znamkami postizeni centralniho i periferniho
nervového systému. Je charakterizovana pomalou, nenapadnou a nesrozumitelnou
vyslovnosti. Insuficience patrohltanového uzavéru pfispiva k tzv. hypernazalité,
neboli nosovosti. Fyziologicky je vydechovany proud vzduchu pfi mluveni veden diky
uzavieni nosohltanu pfes dutinu ustni, zatimco u ALS oslabeni tohoto uzavéru
zpusobi pratok vzduchu skrze nosni dutinu a vyvolava huhnavost €i ,mluveni pfes
nos“(Neubauer, 2014).

Dale pfi zaniku pfednich misnich roht postupné dochazi k atrofii nervovych
vlaken inervujicich hlasové ustroji, zejména hlasivkové vazy, coz zpusobuje poruchu
hlasu (dysfonii). Znakem dysfonie je chrapot (Mitrengova, 2009).

U bulbarni formy se objevuje dysartrie jako jeden z hlavnich pfiznakd. U
pacientd s koncetinovou formou nastupuji poruchy feci az pozdéji (Ridzon &
Mazanec, 2010).

Porucha fecCi postupné progreduje az k anartrii (neschopnost artikulované feci)
a afonii, coz vede vyznamnému zhorSeni komunikace. Ta se pozdé&ji uskutecruje
prevazné pohyby nezasazenych ocnich bulbl a vicek.

Pro srovnani zde uvadim tabulku s typy neurogenné podminénych dysartrii

a umisténim léze nervového systému.

TYP DYSARTRIE MiSTO LEZE

Flakcidni Periferni motoneuron

Spasticka Centralni motoneuron

Hyperkineticka Bazalni ganglia a jadra asociovanych nervovych
drah

Hypokineticka Bazalni ganglia a jadra asociovanych nerv. drah
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atakticka Cerebellum a/nebo jeho propojeni nerv. drahami

Smisena - priklady Periferni i centralni motoneuron napf. ALS
Flakcidni a

spasticka

Atakticko Cerebellum ¢i cerebelarni nervové drahy - perif.
spasticka a flakcidni a centr. motoneuron napf. u Wilsonovy nemoci

Tabulka 1 (Neubauer & Dobias, 2014)

5.2 Dysfagie

Polykaci akt se sklada ze tfi fazi. Oralni faze je vali ovladatelna a dale je
rozdélena na dvé casti. Dochazi pfi ni nejdfive ke zpracovani sousta (bolusu)
v dutiné ustni (faze pfFipravnd) a poté k posunu sousta pomoci kofene jazyka smérem
k mékkému patru, patrovym obloukim a hltanu (faze transportni). Jakmile dojde ke
kontaktu bolusu s témito strukturami, spusti se reflexni faryngealni faze, ktera
aktivaci velofaryngealniho uzavéru, kranialnim posunem a sklopenim laryngu zajisti
spole€¢né s mohutnou kontrakci okolnich svali pohyb bolusu hltanem az do jicnu. Pro
vstup do jicnu musi byt uvolnény horni jicnovy svéra€. V esofagealni fazi se za
postupujicim soustem vytvafi peristalticka vina stahem jicnové svaloviny, ktera ho
posunuje az k dolnimu jicnovému svéraci a vstupu do zaludku (Vali$ a kol., 2014).

Stejné jako poruchy feci, tak i poruchy polykani jsou jednim z prvnich pfiznaku
u bulbarni formy. Hlavni pfi€inou podilejici se na vaznuti polykani pfedevsim tekutin
jsou motorické vypadky hlavovych nervl, kdy dochazi k oslabeni svall jazyka,
mékkého patra, hrtanu a hltanu, snizeni az vyhasnuti davivého reflexu, postizeni
zvykacich a mimickych svall. Spole¢né s dysfunkci obranného addukéniho
laryngealniho reflexu, ktery je zodpovédny za pfitaZzeni vestibularnich fas a hlasivek
k sob&, mlze dojit k vdechnuti télesa. Jazyk se degeneraci jadra Xll. hlavového
nervu stdva meéné pohyblivy, atroficky a spasticky nasledkem kombinace centralni
i periferni parézy. Dysfagie nasledné vede ke snizeni nutrice a dalSim rizikim jako
napfiklad k dehydrataci, chronické unavé ci tiché aspiraci.

Ticha aspirace je velmi nebezpecnou komplikaci, pfi které dochazi k proniknuti
potravy do dychacich cest bez obraného kaSle, coz muze vyustit v zapal plic

(aspiraCni  pneumonii) a nasledné az ve smrt (Vali§ a kol., 2014;
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https://nemocnicevitkovice.agel.cz/pracoviste/ambulance/logopedickeambulance/logo

pedicka-ambulance-1/ke-stazeni/dysfagie.pdf, cit. 16. 3. 2019).

5.2.1 Diagnostika

VySetfeni poruch polykani probiha na nékolika urovnich. V nemocnici se
obvykle provadi k prvotnimu zjisténi poruch screeningovy test (napf. GUSS test).
Dale se zhodnoceni pacientovych obtizi vénuje klinicky logoped. Posuzuje se

orofacialni hybnost, dychani, samotné polykani atd.

Obrazek 1 Nalez na VFS: sousto utkviva nad

pfiklopkou, ale zaroven se stale zpracovava

Obrazek 2 Nalez na VFS: sousto vnika

v ustech (Solna, 2017, http://dysfagie.eu

/domains/dysfagie.eu/pro-odborniky/jak-to- do DC (Solna, 2017, hitp/dystagie.
Zjistim/, citovano: 16. 3. 2019). eu/domains/dysfagie.eu/proodborniky/ja

k-to-zjistim/, citovano 16. 3. 2019).

PFi podezfeni na (tichou) aspiraci & u nejasnych vysledk( objektivniho
zhodnoceni je vhodné provést zobrazovaci vySetfeni, které obvykle uskuteCruje
otorinolaryngolog ¢i radiolog s klinickym logopedem. Jedna z metod se nazyva
videofluoroskopie (VFS). Jedna se o rentgenové vySetfeni, pfi kterém se
zaznamenava prabéh polykaciho aktu. VySetfovany dostava tfi odliSné konzistence
potravy s kontrastni latkou (obvykle tekutiny, pyré a piSkoty). Druhou volbou pro
zaznamenani polykani rlznych konzistenci stravy je pouziti pFenosného

videoendoskopu, ktery se zavede pfes nosni dirku do hltanu nad hlasivky a diky
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kamefe snima tuto oblast (Lippertova-Grunerova, 2005; http://dysfagie.eu/domains/

dysfagie.eu/pro-odborniky/jak-to-zjistim/, citovano: 16. 3. 2019).

Obrazek 3 Videoendoskopie (https:/dnbhelp.wordpress.com/pharynx-larynx-2/,
citovano: 16. 3. 2019)

5.2.2 Projevy dysfagie

Sialorea (nadmérné slinéni) je nepfijemny symptom postihujici az 25%
pacientl s onemocnénim motoneurond. VétSinou vSak nesouvisi se zvySenou
produkci slin, ale spiSe s narusenou schopnosti sliny polknout. Vytékani slin z dutiny
ustni se oznacuje terminem ,drooling®. V sou€asné dobé terapie zahrnuje odsavani,
medikamentozni 1éEbu, popf. jiné invazivni pFistupy, napf. injekce botulotoxinu do
slinnych Zlaz (Ng & Khan, 2012; Young, Ellis, Johnson, Sathasivam & Pih, 2011).

Leaking — pfi zhorSené kontrole bolusu v ustech muze dojit k pfed€asnému
zateCeni potravy (nejCastéji tekutin) po kofeni jazyka do hrtanu jesté pfed vlastnim
polykacim aktem (Cerny, 2014).

Pooling, stagnace — je pfitomnost zbytku slin &i potravy v zahybech a ryhach
hltanu. Pfitomnost rezidua je rizikovym faktorem vzniku aspirace (Cerny, 2014).

Laryngealni penetrace je stav, kdy dochazi k vniknuti sousta do DC, nikoliv
vSak az pod hlasivky (Rosenbek, Robbins, Roecker, Coyle & Wood, 1996 in: Cerny,
2014).

Aspirace je vdechnuti sousta nebo nasati tekutiny do dolnich dychacich cest.
K aspiraci miaze dojit pred zapocetim polknuti, kdy nej¢astéji tekuta strava stece pod
uroven hlasivek u pacientd slézi IX. hlavového nervu a postizenou orofacialni
motorikou. Totéz se déje v reflexni fazi dysfunkci struktur ucastnicich se polykani
nebo parézou hlasivek, popf. po stagnaci rezidua mize pfi nadechu potrava zatéct

do pradusnice (Cerny, 2014).
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Klinicky nas mulze upozornit na rozvijejici se dysfagii kaSel pfi jidle,
prodlouzené nebo bolestivé polykani, zména hlasu po polknuti, zahlenéni, opakujici
se zanéty hornich cest dychacich nebo obtizné Zvykani (Baborova & Fialova.

http://www.zsalsa.cz/data/als-online-24-4-2017. pdf, citovano: 11. 1. 2019).

5.3 Respiraéni poruchy

Poruchy dychani jsou znamkou kombinované degenerace respiracniho centra
v prodlouzené miSe a zaniku motoneuront podilejicich se na inervaci inspiracnich
a expiraCnich sval(. Diagnostika dechovych potizi se provadi na spirometrickém
vySetfeni, kde se opakovanym méfenim potvrzuji zhorSujici se ventilacni parametry
(vitalni kapacita plic, sila nadechovych a vydechovych svall atd.). Pro zaznamenani
nocnich hypoxii slouzi pulzni oxymetr (Kiernan, Vucic, Cheah, Turner, Eisen,
Hardiman, Burrell & Zoing, 2011).

Slabost prevazné expiranich svalid se u jedinci v pokroc€ilejSim stadiu
onemocnéni projevuje vaznutim expektorace, poruchami kasle, az jeho absenci
a nasledné rizikem aspirace a vzniku pneumonie. Oslabenim inspira¢nich svall je
zménéna mechanika dychani, ktera vyzaduje zvySenou dechovou praci. V dusledku
zhorSeni vymény dychacich plynd se u pacientd s ALS objevuje dechova tisen.
Vlivem snizeni ventilanich funkci dochazi v pozdéjSich fazich onemocnéni k
restrikci plic. Noéni hypoxie se projevuje neplnohodnotnym spankem, rannimi
bolestmi hlavy a ztratou koncentrace.

S pacientem je dulezité pfedem projednat moznosti dechové podpory
zahrnujici podpurnou plicni ventilaci ¢i tracheostomii v pfipadé dechové insuficience
(Ng & Khan, 2012; Kolar a kol. 2012). Neinvazivni ventilace byva indikovana zvlasté
u pacientl s no¢nimi hypoxiemi. Invazivni ventilacni podpora se zavadi tam, kde je
cilem zvySeni délky preziti. Je vSak otazkou, zda pfinosy pfrevazuji nad naklady
kladenymi na pecujici osobu. Vysoké vydaje a intenzivni celodenni oSetfovatelska
péCe jsou zatézi, kterou pecujici rodina pacienta nemusi zvladnout (Ng & Khan,
2012).
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6. Terapie

| pfesto, Ze neexistuje kauzalni 1é€ba ALS, spravné vedena symptomaticka
terapie mize zpomalit progresi a udrzet co nejdelSi nezavislost a sobéstacnost
pacienta.

Dulezitou roli v multidisciplinarni péci o tyto pacienty zastava i fyzioterapeut.
Komplexni rehabilitace zahrnuje Ié¢bu télesnych potizi (fyzioterapie, ergoterapie),
psychickych potizi (psychoterapie, kognitivni rehabilitace) a socialni podporu. Pfi
postupném progresivnim zhorSovani stavu bez moznosti obnovy se rehabilitacni
postupy prekryvaji s pfistupem paliativni péCe, a proto se uplatiiuje tzv.
neuropaliativni rehabilitace, ktera ma za cil udrzet individualni kondici a oddalit nebo
zpomalit zhorSovani stavu. Klic¢ovymi body jsou téz kontrola symptomu, porozumeéni
progresi onemocnéni, intervence specialistl, poradenstvi v oblasti socialniho
zabezpeceni, zajisténi potfebného vybaveni aj. (BurZova et. al., 2018; Royal College
of Physicians National Council for Palliative Care and British Society of Rehabilitation
Medicine, 2008. In: Ng & Khan, 2012).

6.1 Farmakologicka lé€ba

Specifickym a zaroven jedineCnym lékem u ALS je Riluzol (napf. preparat
Rilutek), ktery zpomaluje degeneraci motoneuronu a ma vliv na zvyseni délky preziti
o nékolik mésicl. Pfi uzivani tohoto Iéku je nutné sledovat hodnoty jaternich enzym
a mozné nezadouci ucinky (https://mediately.co/cz/drugs/2DWNADiaNcna
Ft23HH6 NFY5s7gz/riluzole-zentiva-50mg-potahovana-tableta#packagings, citovano:
13. 3. 2019).

V oblasti vyzkumu zatim zustava lé¢ba kmenovymi bufkami. Ta se opira
o hypotézu, Zze kmenové burky produkuji ristové faktory podporujici obnovu funkce
nervovych bunék a pfispivaji tak jejich k delSimu preziti (Baumgartner, Marusi¢ &
Mazanec, 2017).

Ostatni prostfedky medikamentézni 1éCby slouzi pfedevdim k ovlivnéni
symptomu. Medikamenty se podavaji podle konkrétnich pfiznakl pacienta.
Fascikulace snizuje napf. karbamazepin, pregabalin nebo diazepam. Na tlumeni
spasticity a crampl se podava baklofen, sirdalud &i diazepam. Pfi husté slizni¢ni
sekreci se pouzivaji mukolytika. Doprovodnym stavem u ALS muze byt uzkost

a deprese, pro které se predepisuji anxiolytika a antidepresiva (Ambler a kol. 2012).
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6.2 Polohovani

Pro pacienty, ktefi uz nejsou schopni samostatného pohybu a jsou upoutani na
lGzko, je spravné polohovani jednim ze zakladnich terapeutickych kroku (Lippertova-
Grlnerova, 2005).

Polohovanim ovliviiujeme svalovy tonus, redukujeme spasticitu a predchazime
tak vzniku kontraktur. Pravidelna zména polohy je také dulezita pro zlepSeni obéhové
cirkulace a prevenci dekubitl. Neménna pozice pacienta na lizku s sebou nese
i snizeni ventilaCnich funkci a riziko respiraCnich komplikaci, proto spravnym
polohovanim umoznime tyto funkce v co nejvétsi mife zachovat (Lippertova-
Grunerova, 2005).

RozliSujeme tfi zakladni polohy pacienta. Vleze na zadech, na strané a na
bfiSe. V poloze na zadech je nutné zabranit hyperextenzi kréni patefe umisténim
dostatec¢né vysokého polstafe pod hlavu, aby se hlava dostala do mirné flexe.
Zamezime tim zvySenému tonu extenzora celého téla (Lippertova-Griinerova, 2005).

Polohovani na strané (na boku) je vyhodné pro odlehceni predispozi¢nich mist
pro vznik dekubitd (sacrum, oblast trnového vybézku obratle C7, paty, lokty, tyl)
a pozitivni ovlivnéni spasticity. Antispasticka poloha vychazi z nastaveni segmentu
do opacCné pozice nez je spasticky tonicky vzor — napf. pfi spastické flexi v lokti
nastavime loketni kloub do extenze. Poloha na boku dale pomaha udrzeni
pohyblivosti patefe, rozvijeni Zeber a tim zlepSeni dychani (Lippertova-Grinerova,
2005).

Leh na DbfiSe je pfinosny zvlasté pro zlepSeni ventilace dorsalnich Casti plic

a prevenci pneumonie.

6.3 Fyzioterapeutické metody

O ucinnych rehabilitacnich intervencich u ALS stale neni dostatek informaci. Je
obecné minéno, ze slabost a degenerace svalovych vliaken muze byt zhorSena
pfepracovanim a tézkym cviCenim, které je blizko maximalni kapacité svall
(Johnson, Braddom & Watson, 1971). Naproti tomu inaktivita vede k dekondici
funkce (Ng & Khan, 2012). Efekt cviCeni a jeho bezpecnost podle nékterych studii
neni jednoznacny, presto nékolik studii uvadi bezpecnost a benefit cvi€eni stfedni

intenzity (Carreras et al., 2010; Kirkinezos, Hernandez, Bradley, & Moraes, 2003;
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Veldink et al., 2003). Vysoce intenzivni vytrvalostni trénink naopak Skodi (Carreras,
et al., 2010; Mahoney, Rodriguez, Devries, Yasuda, & Tarnopolsky, 2004).

Podle Ng & Khan (2012) jsou sou¢asna obecna doporuceni tato:

e Protahovaci cviCeni ke zlepSeni flexibility, udrzeni délky svalu, kloubni
mobility a prevenci kontraktur.

¢ Posilovaci cvi€eni nizké a stfedni intenzity, pfizpisobené svalové sile.

e Vytrvalostni cviCeni ke zlepSeni kardiovaskularnich funkci. Vyhodny je
i chuzovy trenazér se zavésnym systémem.

Kolaf a kol. (2012) radi cviCit max. 1 hodinu denng&, rozdélit cvieni do kratSich
useku, vyvarovat se svalové Unavy a zatizeni. U ALS pacientl se vyuzivaji metody
zaloZené na neurofyziologickém podkladé, pasivni protahovani, mékké a mobilizaCni
techniky a také respiracni fyzioterapie, ktera plni ddlezitou ulohu jiz v poc€atcich

onemocnéni.

6.3.1 Vojtova reflexni lokomoce (RL)

Diagnosticky a terapeuticky koncept reflexni lokomoce sestavil prof. Vaclav
Vojta. Podkladem metody je predpoklad, Ze zakladni hybné vzory jsou geneticky
naprogramované a zakdédované v centralnim nervovém systému kazdého jedince,
nezavisle na véku. Vojtovou technikou je mozZno vstoupit do fizeni téchto
pohybovych programu v centralni nervové soustavé (CNS) a vyvolat automatickou
mimovolni motorickou odpovéd. Prabéhy jednotlivych reakénich pohybl nejsou
nahodilé, ale pfipominaji pohyby vykonané za ucelem vzpfimeni a chlze. Zapojeni
pohybovych vzoru Ize dosahnout pouze z pfesné dané polohy stimulaci spoustovych
z6n na koncetinach a trupu. K provokaci pohybu se v RL vyuZiva i tah a tlak v kloubu
a odpor kladeny proti vznikajicimu pohybu (Kolaf, 2012).

V orofacialni oblasti |ze opakovanou terapii dosahnout u pacientd s ALS
zlepSeni polykani, vyslovnosti a zesileni hlasového projevu. Koncetiny se diky terapii
daji Iépe vyuzit jak pro oporu, tak pro uchop a jsou aktivovany svaly, které jiz pacient
nedokaze sam zapojit. Reflexni plsobeni dokaze vyvolat i motorickou odpovéd

dychacich svalu v jejich posturalni i respiracni funkci (Smolikova & Macek, 2010).

6.3.2 Bobath koncept
Metoda manzeld Bobathovych je jedna ze zakladnich fyzioterapeutickych
metod na neurofyziologickém podkladé, ktera se vyuziva u centralné podminénych
poruch hybnosti. Na zakladé pozorovani Bobathovi zjistili, ze tyto poruchy se
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projevuji abnormalnim svalovym tonusem, primitivnimi tonickymi reflexy, pfitomnosti
tzv. kokontrakci na zakladé poruchy reciproCni inhibice a vyskytem asociovanych
pohybu na vzdalenéjSich Castech téla. Podstatou metody je inhibice patologickych
pohybovych vzorl a spastického hypertonu a tim umoznéni fyziologického funkéniho
pohybu.

Terapie dle Bobathovych se primarné wuplatiiuje u Iézi centralniho
motoneuronu. Predstavuje komplexni pfistup uplatiovany pfedevSim v pfirozeném
prostiedi jedince v prubéhu celého dne. Uskutecnuje se formou tzv. handlingu, tedy
zpusobu manipulace s jedincem. K facilitaci automatickych vzpfimovacich reakci
koncept vyuziva taktilni a proprioceptivni stimulaci ve formé (poklepl, dotyku,
postrkovani nebo uziti mi€¢h a valcu). Jednou z moznych oblasti vyuziti konceptu u
ALS je tlumeni spasticity a prevence kontraktur, ¢ehoz muze terapeut docilit jednak
vhodnym polohovanim, provadénim aktivnich i pasivnich pohybu v kombinacich,
vyhodnych pro potlageni spasticity (Pavl(, 2002; Kolaf a kol. 2012; Lippertova-
Grlinerova, 2005). ,Citliva volba a ucelna kombinace vhodnych technik je véci
kazdého jednotlivého terapeuta, ktery na zakladé specialniho vzdélani v pomérné
dlouhych Bobath-kurzech a pozdéji uz také vlastnich zkuSenosti ma v ramci tohoto

konceptu otevienou moznost uplatfiovat svuj vlastni postup.“ (Pavll, 2003, 55-56)

6.3.3 Proprioceptivni neuromuskularni facilitace (PNF)

Tuto metodu vypracoval Dr. Herman Kabat spolec¢né s fyzioterapeutkami
M. Knott a D. Voss. Jeji vyuZiti bylo zpocCatku predevSim u poliomyelitidy
a roztrousené sklerozy (RS), postupné se zacala rozSifovat a stala se u€innou také
u jinych diagnéz. Koncept se zaklada na manualni stimulaci proprioreceptorq, s cilem
zlepSeni reakce neuromuskularniho systému. Pro facilitaci pohybu se vyuZzivaji
nékteré neurofyziologické mechanismy jako iradiace, ¢asova a prostorova sumace,
stretch reflex, sukcesivni indukce aj. (Bastlova, 2013).

Pro planovani terapie je nutno zhodnotit uroven télesnych funkci a struktur
(napf. ROM v kloubech, svalovou silu; kardiovaskularni systém — KT, TF; respiracni
systém — typ dychani, dechova frekvence, hloubka dechu), uroven aktivit (schopnost
sebeobsluhy v ADL, schopnost plnit zadané ukoly) a uroven participace. Efektivni
terapie je zalozena na identifikaci a zhodnoceni pacientovych funkci a dysfunkci,

stanoveni cild terapie vCetné osobnich cild pacienta a neustalém objektivnim
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i subjektivnim hodnoceni a uUpravach terapie dle klinickych testd a Skal (Bastlova,
2013).

6.3.4 Senzomotoricka stimulace (SMS)

Autory této metodiky jsou prof. Janda s fyzioterapeutkou Vavrovou, ktefi
informaci na pohybovy systém. Metoda je zaloZzena na koncepci o dvou stupnich
motorického uceni. Prvni stupen je snahou o zvladnuti nového pohybu, ktery
vyzaduje volni kontrolu mozkové kury. Proces u€eni vyZzaduje znacné soustfedéni a
je unavny. Proto se po vytvoreni zakladniho pohybového vzoru snazi CNS presunout
fizeni na subkortikalni uroven. Pod timto vedenim je motorické uceni jiz automaticke,
rychlejSi a méné unavné. Na druhou stranu jednou zafixované pohybové vzory lze
velmi tézko preucit (Janda & Vavrova, 1992; Ko€ova a kol. 2017).

Zakladem metody je facilitace proprioreceptori a exteroreceptort k ovlivnéni
pohybového systému a vyvolani reflexni svalové aktivity.

Pro pacienty s ALS je tato technika vhodna pfedevSim v pocCatecnich stadiich
nemoci, vzhledem k nutnosti koordinace svalové aktivity a korigovaného drzeni téla
ve stoji, popf. v sedé. Mezi hlavni terapeutické cile patfi zrychleni nastupu svalové
kontrakce a zlepSeni stability pfi stoji a chuzi. Cvi¢eni mUze pfispét ke zvySeni pocitu
jistoty a prevenci padl (Janda & Vavrova, 1992; Bitnar & LepSikova, 2009 in: KoCova
a kol. 2017).

6.4 Respiraéni fyzioterapie (RF)

Techniky respiraCni fyzioterapie se snazi udrZzet adekvatni funkci plic a zabranit
plicnim komplikacim. Pravé kvuli pfedchazeni dechovym obtizim je nutné jeji v€asné
zahajeni. Kromé& pomocnych pfistrojovych vySetfeni by meélo terapii pfedchazet
vlastni kineziologické vySetfeni, na jehoz zakladé se bude odvijet postup RF
udaného pacienta. Pro podporu spravného dechového vzoru vyuzivame
neurofyziologické facilitace dychani, pfi které terapeut reflexné facilituje dechové
pohyby taktilnimi a proprioceptivnimi stimuly (napf. kontaktnim dychanim). Princip
neurofyziologické facilitace vyuziva i metoda Vojtovy reflexni lokomoce. Manuaini
stimulace spoustovych zéon v pfesné danych polohach vede k reflexni aktivaci
branice v jeji posturalni i respiracni funkci a celého hlubokého stabilizaéniho systému
(KolarF, 2012; Smolikova, Macek, 2006).
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Dulezitou soucasti RF je trénink svalové sily dychacich svall. Bylo prokazano,
Zze svalovy respira€ni trénink u pacientd s ALS zvySuje silu dychacich svali a
pozitivné ovliviiuje nékteré ventilaéni parametry (FEV4,, MEP a MIP). ZvySuje
odolnost vUcCi respiracnim infekcim a muze zpozdit nastup dechového selhani. U
pacientu s pocitem dechové tisné a slabosti dychacich svalu je u€innou intervenci,
ktera zvySuje délku preziti a ma vliv na kvalitu zZivota (Ferreira et. al., 2016; Pinto,
Swash & de Carvalho, 2012; Schiffman, 1996 in: Ng & Khan, 2012). Pro zvySeni sily
dychacich svall se v terapii vyuzivaji nadechové a vydechové trenazéry (napf.
Treshold IMT, Treshold PEP).

Tam, kde se objevuji potize s odstranénim sputa, jsou pfinosné drenazni
a instrumentalni techniky. Principem drenaznich technik (jinymi slovy technik hygieny
dychacich cest) je odlepeni a posun bronchialniho sekretu z perifernich do
centralnich dychacich cest, odkud je pacient schopen snadné&jsi expektorace.

Autogenni drenaz (AD) je jedna z aktivnich technik vyuzivajici svalové
podpofeného vydechu. Pacient sedi ve vzpfimené pozici nebo lezi na zadech.
Nejprve provede pomaly nadech nosem, nasleduje ponadechova pauza 3-4s
a pomaly aktivni vydech pfes oteviena usta a horni cesty dychaci. Vydechova ¢ast
muze byt doprovazena manualnimi vibracemi nebo jemnymi kompresemi
(,shakingem®) hrudniku. AD provadi pacient samostatné nebo s asistenci dalSi
osoby. Pocet opakovani se Fidi podle aktualni nutnosti expektorace. Mlze trvat
i nékolik desitek minut a nemélo by pfi ni dochazet k unavé pacienta. Také by se
nemeéla provadét pred spanim, jelikoz po ukonéeni drenaze se muze sputum dale
uvolhovat (Kolarf a kol. 2012).

Aktivni cyklus dechovych technik (ACBT) — se sklada ze tfi technik. Prvni
z nich je kontrolni dychani, kterym se proklada kazda ¢ast ACBT. Je to odpocinkove,
klidné dychani do oblasti bficha bez cilené aktivace bfiSnich svall. Druhou technikou
je cvi€eni na zvyseni pruznosti hrudniku, kde se klade duraz na hluboky pomaly
nadech s ponadechouvou pauzou 5-7s a kratky pasivni vydech. Toto cviCeni se
zpravidla opakuje 3-5x a proklada se kontrolnim dychanim. Treti ¢ast cyklu tvofi
technika silového vydechu. Sklada se z huffingu a kontrolniho dychani a jejim cilem
je odstranéni nahromadéné bronchialni sekrece z DC. P¥i huffingu se pomoci silného
energického vydechu komprimuji dychaci cesty a sekret se vytlaCuje smérem

k dutiné ustni. Timto zplsobem Ize nahradit kaSel (Kolaf a kol. 2012).
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Do instrumentalnich technik na podporu expektorace radime napf. Pari O-Pep,
Acapellu, RC Cornet nebo u nas malo rozSifeny Vest Airway Clearence systém.
Aplikace pomUcky Acapella a RC Cornet je nezavislé na poloze pacienta. Acapellu je
mozZno navic pfipojit na tracheostomickou kanylu.

Pokud jiz pacient neni schopen v dasledku slabosti dychacich svall
samostatné a efektivné vykasSlavat sekreci zDC, je mozné vyuzit pfistroj
CoughAssist, ktery poskytuje neinvazivni mechanickou podporu kasle. PfFistroj
nejdrive vytvari pretlak v plicich, ¢imz protahne vydechové svaly, které jsou schopny
se v nasledné vydechove fazi lépe zapojit. V druhé fazi dojde rychlou zménou ke
vzniku podtlaku, coZz umoznuje pohodiné odstranit hlen z dychacich cest. Pro
snadnéjSi odlepeni a posun bronchialni sekrece je mozno pfidat oscilace. Pfistroj
nahrazuje kaSel, ale zaroven umoznuje pacientovi vlastni odkaslani. Je vhodny
k pouziti i vdomacim prostfedi a nabizi moznost aplikace pfes obliCejovou masku,

naustek nebo tracheostomickou spojku (Ko¢ova a kol., 2017).

6.5 Terapie dysfagie

Dysfagie, jak uz bylo zminéno, muze byt rizikova pro vznik dalSich komplikaci.
Mirné obtize Ize FeSit specifickymi intervencemi, jako je zména konzistence potravy,
posturalni techniky a polykaci manévry. Vzhledem k paréze svall jsou pfinosna
cviCeni orofacialni oblasti, kam patfi aktivace svall jazyka, trénink hlasivkového
uzavéru nebo cviCeni bilabialniho uzavéru. Pfi cvi€eni je nutné nepfekraCovat
svalovou unavu pacienta. V pozdéjSich stadiich nemoci je ¢asto nutna aplikace
nasogastrické sondy C&i perkutanni endoskopické gastrostomie (PEG), ktera zajisti

dostate€ny pfisun zivin pfimo do Zaludku.

6.5.1 Rezimova opatieni

Pro eliminaci polykacich obtizi je vhodné pacienty instruovat o dodrZovani
zakladnich pravidel pfi pfijmu potravy. Tato opatfeni pacienti dodrzuji s pfihlédnutim
ke stadiu nemoci, konkrétnim projevim a jejich schopnostem. Nékteré ze zakladnich
pravidel uvadim zde.

Priprava pred jidlem:

e Jist v klidném prostfedi bez rusivych elementd.
e Udrzovat vzpfimenou polohu vsedé s pfedklonem hlavy cca 45°.

Samotny pfijem jidla:
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e Pokud je to mozné nechat pacienta pfijimat stravu samostatné nebo
alespon zajistit jeho aktivni spolupraci.

e Pfijimat mala sousta a tekutiny v malém mnozstvi, disledné a pomalu
potravu rozmélnit a polykat.

e Po polknuti aktivné odkaslat.

¢ Nerozptylovat se mluvenim nebo jinymi okolnostmi v pribéhu stravovani.

e Podle konkrétnich obtizi zvazit upravu stravy (vyvarovat se lepivych
a drobivych potravin, mixovat, zahustovat stravu...).

Po jidle:

e Zustat alespon 15 min vsedé (prevence aspirace zbytkl potravy v dutiné
astni).

e Provést ustni hygienu (vycCisténi zubu nebo zubni protézy).

(Neubauer & Dobias, 2014)

6.5.2 Modifikace stravy

Uprava stravy zahrnuje nékolik kritérii. Pfedevdim je to volba konzistence
a viskozity ovlivhujici narocnost na zpracovani a transport jidla do hitanu. Dale ma na
upravu stravy vliv pasobeni jidla na tvorbu slin a jeho toxicita pfi vstupu do dychacich
cest. Konzistence znamena dle Velkého Iékafského slovniku (2015) soudrznost Ci
tuhost, viskozita ma vyznam vazkost nebo pfilnavost.

Dysfunkce oralni faze vyzaduje mixovani nebo fedéni. Pfi porusené
faryngealni fazi a pfi zvySeném riziku aspirace se tekutiny naopak zahustuji a strava
upravuje do konzistence napf. sirupu nebo medu. PouZivana zahustovadla jsou
napf. Nutilis (Nutrica) nebo Resource®ThickenUpClear (Nestlé). Bllow, Olsson,
a Ekberg (2003) ve své studii analyzovali vliv sycenych a zahu$ténych tekutin na
polykaci akt u pacientl s aspiracemi a zjistili, Ze tyto tekutiny znaéné snizuji penetraci

a aspiraci, a jsou proto vhodnou metodou jak toto riziko eliminovat.

6.5.3 Kompenzaéni techniky
Kompenzacni strategie se liSi na zakladé prfesné diagnostikovanych obtizi.
Podle Neubauera a Dobiase (2014) posturalni techniky méni anatomicko-
prostorovy pomér anebo vyuzivaji vliv gravitace pfi posunu sousta. Pfedklon hlavy
(chin-tuck manévr) usnadfiuje pruchod hltanem a zuzuje vstup do hrtanu, ¢imz

snizuje pravdépodobnost aspirace.
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Soucasti kompenzacnich technik jsou i polykaci manévry, které vSak vyzaduji

vy$Si schopnost porozuméni a zapamatovani pro spravné provadéni manévru.

Patfi sem:

e Usilovné/energické polykani — pacient je vyzvan, aby tlacil jazykem proti
tvrdému patru a pfitom silné polkl (vyuziva se pfi omezené cinnosti kofene
jazyka).

e Technika supraglotického polykani — pacient si pfipravi sousto v ustech
k polknuti, nadechne se, zadrzi dech, zatlaCi dlanémi proti sobé nebo do
zidle a polkne. Vydechne, odkasle a fekne ,A“(u omezeného/opozdéného
uzavéru hlasoveé stérbiny).

e Super-supraglotické polykani

e Mendelsoniv manévr (pfi nedostatecné elevaci hrtanu) — pacient pfi
polykani manualné drzi hrtan ve zvySené pozici.

(Kim et. al.,2017; Vali$ a kol., 2014)

6.6 Terapie dysartrie

Zvlasté u jiz nesobéstatnych pacientd ztézuje dysartrie komunikaci
a porozumeéni jejich potfebam a pranim. V pocCatku Ize s pomoci logopedické péce
zlepSit vyslovnost pacienta, pozdéji pfi rozvoji téZké dysartrie az anartrie je nutné
vyuzit alternativni zpusoby komunikace. PFi zachované funkci svall pro jemnou
motoriku Ize vyuzit papir a tuzku pro psani nebo tabulky s pismeny abecedy. DalSimi
moznostmi jsou specialni zafizeni nebo pocitaCové programy, které umozriuji
ovladani pomoci detekce oc¢nich bulbl, dotekem nebo jsou vybaveny schopnosti
hlasového predcitani textu ¢i ovladanim na dalku. Vhodné kompenzacni pomucky
poskytuje napf. firma SPEKTRA VDN (www.spektra.eu) nebo ¢esky systém l4control
(Ridzon & Mazanec, 2010).

Podle charakteru porusenych feCovych funkci Ize u téchto pacientd z pohledu
fyzioterapeuta vyuzit metody pro stabilizaci svalového tonu. Pfiméfeny svalovy tonus
nejen svall ucastnicich se feci, ale také dychacich a ostatnich kosternich svall je
zakladem optimalni feCové komunikace. Nedilnou soucCasti terapie je podpora
spravného dychani, jakozto zakladu optimalni feCové komunikace. DalSim
prostfedkem terapie je cviCeni jazyka a orofacialni oblasti (Lippertova-Grinerova,
2005).
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6.7 Ergoterapie

,Ergoterapie je profese, ktera prostfednictvim smysluplného zaméstnavani
usiluje o zachovani a vyuzivani schopnosti jedince potfebnych pro zvladani béznych
dennich, pracovnich, zajmovych a rekreacnich €innosti u osob ... s riznym typem
postizeni  fyzickym, smyslovym, psychickym, mentalnim nebo socialnim
znevyhodnénim“(http://ergoterapie.cz/co-je-to-ergoterapie/, citovano: 24. 2. 2019).

Cilem ergoterapie u pacientd s ALS je udrzeni maximalni sobéstacnosti
a nezavislosti pfi vykonavani béznych dennich aktivit (z anglictiny: aktivities of daily
living, ADL) jak personalnich (oblékani, osobni hygiena, pfijimani jidla, mobilita,
koupani aj.), tak instrumentalnich (nakupovani, domaci prace, telefonovani aj.)

Postupné snizeni az ztrata funkce HKK i DKK muze byt ¢aste¢né obnovena
vyuzitim kompenzaénich pomucek pro udrzeni sebeobsluhy. Na HKK jsou nejcastéji
postiZzeny jemné motorické dovednosti a pacienti si stézuji na potiZze s uchopovanim
klik, knoflika, zipu ¢&i sklenic (lvy, Smith & Materi, 2014). Samostatné pfijimani
potravy je vlivem ubytku svalové sily a koordinace stale vice obtizné. Tato oblast
nabizi Siroky sortiment pomulcek pocinaje zesilenim rukojeti pfiborli, az po lehké
ergonomické hrni¢ky nebo individualné vyvinuté tvary talifu. Z oble€eni je vhodné
vybirat jednoduché a pohodiné odévy s upfednostnénim suchych zipd a gum
(Lippertova-Grunerova, 2005).

Castym ptiznakem svalové slabosti na DKK je zakopavani a pady. Proto se
k prevenci téchto komplikaci a zlepSeni posturalni kontroly doporucuji lehké ortézy
(AFO - ankle foot orthosis, KAFO — knee ankle foot orthosis). Na HKK se taktéz
ortézy pouzivaji, napf. pro zpevnéni zapésti a zlepSeni uchopu. Zvlastni funkci maji
polohovaci ortézy, slouzici k protazeni mékkych tkani pfi spasticité a prevenci
kontraktur. Pacienti s nestabilni chuzi s rizikem padu vyuzivaji hole, berle, popf.
invalidni voziky.

Uprava bydleni se stava aktualn&jsi s progresi a omezenou mobilitou pacienta.
Napfiklad do koupelny se instaluji madla, protiskluzové podloZzky a sedatka do vany.
Pozdéji jsou nepostradatelnou pomoci polohovatelna lizka s antidekubitni matraci,
polohovacimi polstafi a elektrické zvedaky pro prfesun. Nékdy byva nezbytné rozSifit
dverni prostory kvili pfesunum na voziku, instalovat schodistovy vytah nebo rampu

a dal8i vybaveni, které je vSak zna¢né nakladné (Lewis & Rushanan, 2007).
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Pomoc nemocnym a jejich rodinam nabizi organizace ALSA, ktera sdruzuje
pacienty i odborniky se zajmem o amyotrofickou lateralni sklerézu a pomaha v boji
s timto onemocnénim. Spolek také provozuje pujcovnu pomucek, pofada rekondicni
pobyty a poskytuje konzultace a poradenstvi. Mimo jiné pomaha se ziskavanim
prispévku ze statni podpory, popf. nadaci &i sponzorl (http://www.zsalsa.cz/als/,
citovano 26. 3. 2019).
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7.

Kazuistika

Zakladni udaje:
Pacient: O. H.
Vék: 60 let

7.1 Anamnéza

NynéjsSi onemocnéni: Priblizné 1,5 roku je stanovena diagnéza ALS, prvni
pfiznaky se zacali objevovat pfed dvéma roky. Nejprve brnéni rukou, slabost
DKK projevujici se zakopavanim v nerovném terénu, po fyzické zatézi
problémy se stabilitou, postupné se prfidavaly potize v jemné motorice napf.
vypadavani kliCe zruky, nesnaze pfi zapinani knoflikli a snizena svalova
sila flexort prstl LHK. Na DKK se snizena sila projevovala obtiznou chlzi na
delSi vzdalenost, nutnosti odpocinku.

Nyni pacient udava Casté bolestivé kfeCe dolnich i hornich koncetin
(nejvice na ploskach, lytkach, stehnech a v oblasti lopatky). KfeCe vznikaji
v pribéhu celého dne a budi pacienta v noci. Po zméné polohy nebo kratké
chizi mizi. DalSimi pfiznaky jsou svalové zaSkuby (fascikulace) na
koncCetinovém svalstvu, padani $picky LDK, ob&asné brnéni LHK. Bolesti jsou
na VAS v rozmezi 6. az 9. stupném. Po zavedeni farmakologické |éCby
pacient navic vnima vyrazné poceni a pocit horka bez navaznosti na fyzickou
aktivitu.

Je schopen pomalé chlize na vzdalenost asi 400 m s prestavkami.
Rychlej§i chuze velmi zkracuje ujitou vzdalenost. Venku nosi peronealni
ortézu na PDK a chodi s holi. Ob&as pfi chuzi zakopava a pada i na roviné.
OA: prodélana boreliéza (pacient si jeji prubéh neuvédomuje, pouze zjisténa
z laboratornich testl), zZloutenka pfed 10 lety, streptokokova infekce,
hypertenze, DM Il. typu 3 roky
RA: matka se léCi s DM
FA: Rilutek, Neurontin, Godasal, Sortis, Valsacor, Stadamet, Gimepirid,
Noclaud, Delipid, Magnosolv
PA: dfive skladnik, nyni ID
SA: bydli v jednopatrovém v domé, zatim nema bezbariérovy pfistup
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7.2

VA: denné cvi¢i 10 min na orbitreku, ujde 400 m s prestavkami, Vojtovu
metodu denné, pravidelné RHB 2x za rok, ADL zatim zvlada.

TA: nepije, nekoufi
Kineziologické vysetreni

Aspekce:
e Stoj zezadu:
o Otok levého lytka, kotniku a akra (obvod pfes lytko + 2 cm,
pata — nart + 2,5 cm, pfes kotniky + 2 cm)
o Ruda az cyanoticka kuze levého akra
o Hypotrofie pravého lytka
o Na obou stehnech vystouplé kieCoveé Zily
o Semiflekéni postaveni PHK
o Asymetrie koznich zahybl pod lopatkami
o Pravé rameno a dolni uhel lopatky niz
o VR vobou RAK
o Prava taile hlubsi
e Stoj zboku:
o Protrakce ramen
o Rotace trupu doleva
o Flekeéni drzeni v kyclich
o Chabé drzeni hlavy
o Hyperlordéza Cp
o Vyhlazena bederni lordoza
o Vyrazna prominence bfiSni stény
o Hypotrofie L paze
e Stoj zepredu:
o Halle valgus na obou chodidlech
o Silhani pupku doleva
o Hypotrofie L predlokti a paze
Palpace:
e Hypertonus extenzor( zapésti a prstll PHK
e Hypertonus adduktord PDK
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e Hypertonus ischiocruralnich svali LDK

e Hypotonie biceps brachii LHK

Obrazek 4 Aspekce — stoj Obrazek 5 Abdukce HKK

zezadu
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Sto;j:

Rombergova zkouska: R. | bilateralné bez potizi, R. Il s titubacemi trupu
a hrou Slach extenzoru prstcU, R. lll nesvede

Stoj na Spickach/na patach: zvladne s lehkymi obtizemi ve stabilité, ale
nevydrzi déle nez par vtefin

Trendelenburgova zkouska: nesvede

Functional reach test:7 cm

(norma u muzl 41-69 let: 15 + 2; => stfedné zvySené riziko padu)

Time up and go test: 13 s (> 15s zvySené riziko padu dle Whitney et al., 2005)

Chuze:

na LDK naznaéena peronealni chize (snizena DF hlezna)

pacient obménuje dopad na celou plosku s dopadem na zevni hranu
LDK, PDK dopada na stfed paty s postupnym sniZzovanim DF po delSi
chuazi.

kratSi Svihova faze (delSi stojna) na PDK

chlze o Sir8i bazi

PDK je vice vytoCena do ZR

pfi doSlapu na LDK uklon trupu doleva

LHK je hypotonicka a oproti PHK, ktera se flektuje spiSe v lokti, ma vétsi
rozsah pohybu v rameni a pfi otaeni narazi do L stehna

lehka flexe trupu.

Hodnoceni stereotypu dychani:

Klidové dychani vsedé i vleZze na zadech je povrchové spiSe horniho typu

s minimalni pohyblivosti bfiSni stény. Pfi maximalnim nadechu pacient

kompenzuje tyto pohyby vyraznou elevaci ramen.

Antropometrické hodnoceni rozvijeni hrudniku:

Axillare: 1cm

Mezosternale: 4 cm

Xiphosternale: 3 cm

Y2 vzdalenosti processus xiphoideus a umbillicus: 3 cm
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Svalovy test:

Tabulka2 *... nesvede v celém rozsahu pohybu

HKK Leva Prava DKK Leva Prava
Lopatka Kycelni kloub
Addukce 4 5 Flexe 5 5
Addukce s depresi 4 5 Extenze 5 5
Elevace 5 5 Zevni rotace 5 5
Abdukce s rotaci 4 5 Vnitfni rotace 5 5
Ramenni kloub Abdukce 4 5
Flexe 2* 4 Addukce 3+ 5
Extenze 2* 4 Koleni kloub
Abdukce 3* 5 Flexe 5 5
Extenze v abdukci 1+ 5 extenze 5
Horizontalni Hlezenni kloub
1+ 5

addukce
Zevni rotace 2 4- Plantarni flexe 5

Supinace 4- 5
Vnitfni rotace 2 5

s dorsalni flexi

Supinace 4 5
Loketni kloub

v plantarni flexi

Plantarni 4 5
Flexe 3* 4

pronace

MTP klouby
Extenze 2* 5

prstcu
Supinace 2 4- Flexe 3 5
Pronace 5 Extenze 3 5
Zapésti Abdukce 1 1
Flexe s UD 2 4 Addukce 1 1
Flexe s RD 2 4
Extenze s UD 2 4
Extenze s RD 2 4
MCP klouby prstu
Flexe
Extenze 2
Addukce 1 4
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Abdukce 1 4

IP klouby prsti

Flexe PIP 3 4

Flexe DIP 3

Opozice palce

a ;aliku i 2 4

Palec

Addukce CM KkI. 3 5

Abdukce CM K. 3 4

Flexe MCP kl. 2 4

Extenze MCP K. 2 4

Flexe IP kl. 2 4

Extenze IP Kl. 2 4
Komentar:

Pri flexi a extenzi LRAK pacient dosahl z nulového postaveni cca pouze
15°ve stupni 3 svalové sily. Aktivni pohyb do ABD v LRAK neni mozny do
vyS§siho rozsahu nez 10° ani s vylouCenim gravitace. | pfes fixaci ramenniho
pletence pacient nedokaze provést pohyb bez souCasné elevace ramene
(zapojeni horni ¢asti m. trapezius). Stupen svalové sily je tedy spise 1.

U testovani flexe v PIP a DIP u 4. a 5. prstu nedokaze pohyb provést
v celém rozsahu pohybu.

Addukci a abdukci prstci nesvede vibec Ize vSak palpovat zaskub

svalu na zevni strané palcoveého a malikového metatarsu.

Jemna motoricka obratnost:

e Pacient ma pravou ruku dominantni

e Leva ruka postaci jen pfi minimu Ukonl sebeobsluhy (zapinani knoflikd,
odemykani dvefi, krajeni, listovani stranek knihy, otevirani lahvi aj.
nezvladne). Prava ruka dle pacienta staCi pfi nacvicenych ukonech
manipulace s pfedméty.

¢ Rychlost, koordinace pfi Ukonech L ruky je snizena, vétSinu pohybu

iniciuje prava ruka.
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e Pohyblivost prstl u L ruky zejména 4. a 5. prstu vazne a je snizena asi
2 ROM s druhou rukou.
o Testovani fazi bfiSkového uchopu:
o PHK: priblizeni se déje pomaleji se soustfedénim na lokalizaci
uchopovaneho predmétu, stisk je pomaly a jemny.
o LHK: nezvladne se pfiblizit k pfedmétu, je schopna pouze pomalu
uchopit podavany pfedmét, drzet a nasledné uvolnit stisk bez

rozevreni prstll. Pfedmét je odebran druhou rukou.

7.3 Neurologické vysetreni:

VysSetieni hlavovych nervu:
. Cich subjektivné normalni
Il. Vizus pfiméfeny, perimetr pfiméreny
[ll. Zornice izokorické, bez strabismu
IV. bez diplopie
V. vystupy palpacné nebolestivé, Citi bez deficitu, masseterovy reflex
pfiméreny
VI. bez strabismu
VII. mimika v Kklidu i pfi pohybu symetricka
VIIl. sluch pfiméfeny, Hautantova zk.: nesvede; Unterbergova zk.:
nesvede
IX., X. patrové oblouky symetrické
XI. m. SCM a horni trapezius bez postizeni
XIl. jazyk bez trofickych zmén, pfi vyplaznuti sméruje lehce doleva
Meningealni jevy:
e ZKk. Brudzinski: neg.
e Laségova zkouska: neg.
e Mennelova zkouska: neg.
Zanikové jevy:
HKK:

e Mingazziniho zkou$ka: pasivné nastavenou LHK neni schopen udrzet

ve vychozi pozici; PHK oscilace a pokles 10 cm/20 s
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e zkouSka Ruseckého: LHK neni schopen udrzet ve vychozi pozici, PHK
neg.

e Dufourova zkouska: pozitivni, vlevo nesvede; vpravo pomalé staceni do
stfedniho postaveni za 20s

e Hanzallv pfiznak: vlevo neni schopen, vpravo neg.

e zkouska Barrého: vlevo 4. a 5. prst neni schopen proveést, vpravo lehké
oslabeni ABD i ADD proti odporu

DKK:
¢ Mingazziniho zkou$ka: neg.

e Zkouska Barrého: neg.

Iritacni jevy:
e Justeruv pfiznak: neg. bil.
e Trémneruv pfiznak: neg. bil.
e Pfiznak Babinski: neg. bil.
e Chaddock pf.: neg. bil.

e Rossolimo pf.: neg. bil.

Zkousky na postizeni perifernich nervii na HKK:

e n. axillaris: ABD na LHK nesvede, vizualné atrofie m. deltoideus vlevo

¢ n. musculocutaneus: FL v lokti na LHK nesvede, atrofie m. biceps
brachii vlevo

¢ n. medianus: sniZzena sila abd a opozice palce vlevo, zkouska kruzitka:
pozit. vlevo, zkouska mlynku: zpomaleni pohybu a snizena koordinace
na obou HKK.

e n. ulnaris: vlevo vizualné hypotrofie hypothenaru, proximalni clanky
prstu drzeny v extenzi, distalngjSi v semiflexi, Fromentova zk.: drzeni
bez patologie, ale papir Ize snadnéji vytahnout na L strané, zkouSka
Spetky: neni schopen provést na 4. a 5. prstu vlevo

¢ n. radialis: byla zjisténa oslabena EX 3. - 5. prstu v MCP kl. a EXsRD i
UD bez odporu na LHK

¢ Pri vySetieni byly zaznamenany ¢etné fascikulace
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Vysetreni spasticity: bez patologického nalezu na DKK i HKK

Myotatické reflexy:

Tabulka 3
Leva Prava
bicipitovy eureflexie eureflexie
styloradialni eureflexie eureflexie
pronacni eureflexie eureflexie
tricipitovy eureflexie eureflexie
patellarni hyporeflexie hyporeflexie

r.achillovySlachy

Komentar:

areflexie

areflexie

PFi dg. ALS byva pfitomna na DKK hyperreflexiie v ramci spasticity, ale

vtomto pfipadé mohou byt napinaci

reflexy modifikovany soucasnou

diagn6ézou DM ev. diabetickou polyneuropatii. Motorické pfiznaky jako crampi,

fascikulace, slabost DKK a unava (zakopavani, vaznouci rychla chiize) mohou

svédcCit pro obé diagnozy.

Povrchové a hluboké ¢éiti

Tabulka 4:
Taktilni Leva Prava
HKK intaktni intaktni
DKK hypestezie akralné Hypestezie akralné
Ostré/tupé
HKK 8/10 8/10
DKK 7/10 6/10
Grafestezie
HKK 9/10 10/10
DKK 4/10 3/10
Statestezie
HKK intaktni intaktni
DKK hypestezie hypestezie
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Komentar:
Pfi vySetfeni statestezie na DKK jsem na$la bilateralné hypestezii od
MTP kloubu distalné. Stejné tak taktilni ¢iti DKK bylo akralné snizené. Pfi dg.

ALS nebyva porucha Citi pfitomna, proto ji pfipisuji pfidruzené dg. DM.

Testy na mozeckovou symptomatiku:
e Zkouska taxe: HKK i DKK: bil. v normé
¢ Diadochokinéza: Nelze provést pro tézsi parézu LHK.

v v v

e Rebound fenomén: Nelze proveést pro tézsi parézu LHK.

7.4 Navrh rehabilitacniho planu:

Shrnuti:

Pacient je zatim schopny samostatné vykonavat bézné denni Cc&innosti,
pohybovat se bez pomucek vdomé a jeho okoli. Vyuziti levé horni koncetiny je
znatné omezené, rozsah pohybu je limitovan snizenou svalovou silou. Schopnost
uchopu je sniZzena natolik, Ze ruka je vyuzivana jen minimalné. Opora o levou horni
koncetinu jiz neni mozna. PHK vykonava funkci témeéf bez obtizi, naznak snizené
svalové sily i zhorSené jemné motoriky je pfitomny. Chize v domé po roviné i do
schodll je mozna bez lokomocnich pomucek. Nejvétsi omezeni je pfi delSich
pfesunech mimo domov, kdy dochazi k brzké svalové unavé, a nasledkem toho
k zakopavani s moznymi pady. V soucCasnosti proto vyuziva peroneaini ortézu.
Bulbarni oblast zatim neni postizena, vyjma mirné setrelé artikulace.

Do kratkodobého rehabilitaéniho planu bych zahrnula:
- Nacvik jemné motoriky PHK pro co nejdelSi zachovani této funkce, zapojeni
LHK do ADL ¢innosti

- Cviceni opérné funkce HKK dle moznosti

- Optimalizaci chlizového stereotypu

- Aktivni cvi€eni pro udrzeni svalové sily DKK

- Nacvik stability a posturalni kontroly stoje a chlize

- RF: reedukace dechového vzoru, aktivace branicniho dychani
Dlouhodoby rehabilitacni plan:

- Co nejdelSi zachovani sobéstacnosti pacienta
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- Udrzeni kondice a zpomaleni zhorSovani funkci pohybového systému
- Zajisténi vhodnych pomucek a prostfedki kompenzujicich hybny deficit, k

usnadnéni lokomoce a ADL ¢&innosti (AFO, madla,...)
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8. Diskuze

V odborné literature se setkavam s rozdilnosti nazor( a ve vétSiné pripadu
s nejistotou, jak by méla vypadat preskripce pohybové aktivity a zda je vibec pro
pacienty s ALS pfinosna. Pfi usuzovani nad planovanim terapie je nutno vzit v potaz
kombinaci rdznych symptomu, pFfedevSim udnavu, rdzny stupen svalové sily
a spasticitu. Mnohocetna medikace miuze mit také velky vliv na aktualni fyzicky stav
pacienta. VétSina autord odbornych &lanki a vyzkum( se alespori shoduje, ze
fyzioterapie a ergoterapie je pro pacienty pfinosna. Pfesto v8ak uvadeéji potrebu
provedeni dalSich vyzkumu ke zhodnoceni efektu této intervence u pacientl s ALS
(Lewis & Rushanan, 2007). Toto obecné tvrzeni o pfinosu pohybové terapie je
nedostateCcné proto, abychom mohli stanovit konkrétni postup terapie.
Nezaznamenala jsem ani studie zkoumajici vliv konkrétnich metod (napf. Vojtova
metoda, PNF aj.) na tuto diagnézu.

Na druhou stranu Biondi el al. (2008) uvadi dulezitost fyzického cvieni pfi
udrzovani zdravi a spravné funkce nervového systému. Pohybova aktivita se jevi
jako kliovy faktor plasticity a pfeziti nervovych bunék, avsak mechanismy, na nichz
jsou zaloZeny pfinosy vyvolané zatézi, jsou stale nejasné. Zajimavou studii proved|
Deforgés et al. (2009), v niz zjistil, Ze neuroprotektivni vliv cviCeni je zavisly na jeho
typu. U ALS modelt mySi porovnaval ucinnost plaveckého a bézeckého tréninku se
skupinou necvicicich a skupinou kontrolni. Poukazal na to, Ze plavani, na rozdil od
bézeckého tréninku, vyznamné zpozduje zanik spinalniho motoneuronu a prodluZuje
zivot mysSi pfiblizné o 25 dni oproti skupiné necvi€icich mysi. Mimo jiné oba
tréninkové programy pusobily proti svalové atrofii.

Nemoc vzhledem k progresivnimu charakteru a Casné ztraté funkEnich
schopnosti a sobéstacnosti ma dopad i na psychickou stranku jedince. Pacienti si
uvédomuji nepfiznivou progndézu a nasledky svého onemocnéni. Proto jsou Casto
uzkostni a depresivné ladéni. Nemoc nepfiznivé zasahuje i do rodinného prostredi
a naroky kladené na rodinu se postupné zvysuji. Narista mira celkové unavy ¢len(
rodiny. Nejista budoucnost a proménlivy stav pfinasi dalSi otazky a starosti.

Ackoliv se postupné zhorSuje fyzicky i psychicky stav pacienta, fyzioterapie
mulze progresi priznivé ovlivnit. | malé zlepSeni muze motivovat pacienta

k pokraCovani v rehabilitaci, coz by se projevilo ve zpomaleni neurodegenerativniho

43



procesu s pfidruzenymi komplikacemi (Kolaf a kol., 2012). Cvi€eni a kontakt se
spoleCenskym prostifedim ma pozitivni vliv i na psychicky stav nemocného.

Pacient by mél byt oSetfujicim |ékafem nebo nemocniCnim personalem
edukovan o moznostech rehabilitace, ktera mize zpomalit progresi onemocnéni.
Zdravotnicky pracovnik, at uz fyzioterapeut nebo jiny zdravotnik by také mél pacienta
a jeho rodinu informovat o moznostech zdravotni ¢i socialni pomoci pfi péci
v domacnosti (Tomagova, Borikova a kol., 2008).

V nasi spole€nosti chybi informace o této chorobé a osvéta. Nejen mezi
vefejnosti je nemoc stale velmi malo znama, ale Casto i v odbornych kruzich se
muzeme setkat s neznalosti odbornik( o ALS a postupt pfi jeji I€éEbé. Pro odborniky,
ktefi se stouto diagn6zou mohou dostat do kontaktu, by znalost ALS méla byt
samoziejmosti. Prakticti |ékafi, logopedi, fyzioterapeuti, neurologové, oSetfovatelé a
dalSi profese by méli byt s nemoci seznameni natolik, aby byli schopni poskytovat
dostateCné kvalitni péci. Zpfistupnéni informaci tykajici se novych vyzkumd,

doporuceni a rad by dle mého nazoru usnadnilo profesni praci s pacienty s ALS.
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9. Zaver

Ve své bakalarské praci jsem se vénovala fyzioterapii u onemocnéni ALS. Tato
nemoc, o jejichz pfiCinach se zatim pouze spekuluje, postihuje nejCastéji jedince
v rozmezi 50 az 65 let. Progndza je nepfizniva, primérné se pacienti doZivaji 2-5 let
od prvnich pfiznaku. Toto neurodegenerativni onemocnéni zpusobuje poskozeni
motorickych nervovych bunék v mozku a miSe. V dusledku toho dochazi ke
svalové slabosti, az uplné neschopnosti pohybu. Postupné zhorSovani stavu vede
k upoutani na lizko a zavislosti na péci jiné osoby. Pacienti také ztraceji schopnost
tvorby feci, polykani a zpravidla umiraji na respirac¢ni selhani. Nemoc se rozdéluje do
nékolika forem, znichZz nejCastéjSi je klasicka forma, u které se manifestuje
posSkozeni centralniho i periferniho motoneuronu. Prvni pfiznaky se objevuji budto na
koncetinovych svalech nebo se jako prvni manifestuje dysfagie a dysartrie.

Diagnostikovat nemoc je dlouhy proces vyzadujici Cetna vySetfeni s pouzitim
zobrazovacich a laboratornich metod. Je nutné odliSit onemocnéni od jinych
syndromu imitujicich ALS. Stanovit definitivni diagnézu muze trvat az nékolik mésicu.

Doposud neni znam mechanismus vzniku onemocnéni. Objevuje se pouze
nékolik teorii, které by mohly vysvétlovat patologické procesy v téle nemocného.
Z hlediska lé¢by zatim neni Iék, ktery by degeneraci nervovych bunék zastavil.
Osvédcenou léCivou latkou je pouze riluzol, ktery se podili na zpomaleni degenerace
neuronud a prodluzuje tim zivot o nékolik mésicu.

Fyzioterapie by se méla stat soucasti IéCby ALS, jelikoz spektrum pfiznakl se
tyka pfedevSim oblasti, které Ize fyzioterapii ovlivnit. | pfesto, Ze neni jednoznacné
uréena pohybova aktivita vhodna pro tyto jedince, z dosavadnich studii i zkuSenosti
pacientl vyplyva, ze pohyb ma pozitivni vliv na pribéh onemocnéni. V€asna terapie
dysfagie a dysartrie navic muze zmirnit pfiznaky téchto progredujicich poruch.
Neméné dllezita je i dechova rehabilitace vzhledem k vyskytu téchto poruch. Z
nejvétsi Casti se na péci o nemocného podili rodina.

Vzhledem k omezenému proplaceni ambulantni rehabilitace pojiStovnou, nelze
rehabilitovat jedince nepferuSené po celou dobu trvani nemoci. Navic v dusledku
omezeni mobility se schopnost dochazet do ordinace fyzioterapeuta postupné
snizuje. Proto je dllezité navazat s pecujici rodinou spolupraci a instruovat je
o domacim cviCeni. Fyzioterapeut by mél mit pfehled i o dostupnych socialnich

sluzbach a nasmérovat rodinu k jejich vyuziti.
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10. Souhrn

Tématem bakalaiské prace je fyzioterapie u amyotrofické lateralni sklerézy.
Prace je Clenéna na teoretickou Cast a kazuistiku. V uvodu se zaméruje na popis
onemocnéni, jeho historii, etiopatogenezi a prognézu. Jsou zminény zakladni
provadéna vysSetfeni pro stanoveni diagndézy. DalSi kapitoly se zabyvaji klinickym
obrazem a velka cast teoretické prace je vénovana symptomatickym projevim
dysartrie, dysfagie a respiraCnim porucham.

Vzhledem k rychlé progresi a nevylécitelnosti onemocnéni se zpusob |éCby
zameéfuje na ovlivnéni symptomu. Kapitola pojednavajici o terapii je rozdélena na
farmakologickou 1é¢bu, polohovani, fyzioterapeutické koncepty, terapii dysfagie,
dysartrie a respiracni fyzioterapii. V ramci medikamentézni |éCby je u ALS cCasto
pouzivano léCivo Riluzol, které se podili na zpomaleni degenerace postizenych
motoneurond, ¢imz ovliviiuje proces bunécné smrti. Ostatni IéCiva a dalSi intervence
se indikuji pro potlateni nezadoucich doprovodnych pfiznakud. V praci je nejvétsi
pozornost vénovana symptomum, které muze ovlivnit fyzioterapeut. Moznosti
rehabilitace se liSi podle stadia nemoci a pacientovych schopnosti. U ALS se
uplatiuji pfedevsim syntetické metody na neurofyziologickém podkladé, jako napf.
Vojtova reflexni lokomoce, Bobath koncept, PNF aj. Vyznamnou ulohu od zapoceti
terapie ma dechova rehabilitace. V dusledku velmi &astych dechovych potizi
a plicnich komplikaci je respiracni fyzioterapie velmi pfinosna pro snizeni dopadu
onemocnéni na kvalitu Zivota. U obou forem se v urCité fazi vyskytuji poruchy
polykani a artikulace. Cast podptirné terapie kromé logopeda a jinych specialist(i
muze vykonavat i fyzioterapeut. V ramci nacviku kompenzacnich manévrt, upravy
stravy nebo rezimovych opatfeni davame instrukce pacientovi a jeho rodiné i pro
domaci péci.

Posledni, teoretickou ¢ast tvofi ergoterapie. Je zde uveden vycet pomucek pro
snazs$i sebeobsluhu pacienta s ubyvajicimi funk&nimi schopnostmi.

Zavér bakalarské prace tvofi kazuistika, ktera prestavuje pacienta s danou
diagnézou. Kromé kineziologického a neurologického vySetieni je sestaven

i rehabilitacni plan.
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11. Summary

The topic of my paper is the physiotherapeutic treatment of Amyotrophic lateral
sclerosis. The first part of the paper is mainly theoretical, and the second part is
casuistical. In the introduction, | am focusing on the sickness itself, its history,
prognosis and basic examination techniques used to set the diagnosis. Other
chapters are about the clinical picture. The main part of the theoretical work is about
symptoms of dysarthria and respiratory problems.

ALS has fast progression and it is incurable, therefore, the treatment focuses
primarily on influencing the symptoms. The chapter about therapy contains different
therapeutic approaches like pharmacological treatment, positioning,
physiotherapeutic concepts, dysphagia, dysarthria, and respiratory physiotherapy. In
the pharmacological treatment, there is often used Riluzole drug. It influences the
process of cell death by slowing down the degeneration of afflicted motoneurons.
Other drugs can help to suppress unwanted symptoms.

The main focus of the theoretical part is on symptoms, that can be influenced
by physiotherapy. Rehabilitation possibilities differ due to the phases of sickness and
patients abilities. The synthetic methods on neurophysiological bases like Vojta’s
reflexive locomotion, Bobath concept, and PNF, are most often used in treating ALS.
At the beginning of the treatment, breathing rehabilitation is very important.
Respiratory physiotherapy can be very useful in reducing the negative impact of the
sickness on quality of life. Problems with swallowing and articulation occur in both
types of sickness. Part of the supportive treatment can be done not only by
logotherapists and other specialists but also by a physiotherapist. He can give
instructions to patients and his family about the practice of compensatory maneuvers,
food adjustments, and regime rules.

The last chapter in the theoretical part of the paper is devoted to ergotherapy.
The list of aids for patients better self-service is presented.

Last part of the paper is casuistic of one patient with ALS diagnosis. It contains
the outcome of kinesiological and neurological examination and design of

rehabilitation plan.
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13. PFilohy

PFiloha 1 Dotaznik ALS-FRS — R (www.encals.eu/outcome-measures/
citovano: 9. 4. 2019)

ALS Functional Rating Scale Revised (ALS-FRS-R)

Item 1: SPEECH

4 Normal speech process

30 Detectable speech disturbance

21 Intelligible withrepeating

10 Speech combined with non-vocal communication
00 Loss of useful speech

Item 2: SALIVATION
417 Normal
30 Slight but definite excess of salivain mouth; may have nighttime drooling
20 Moderately excessive saliva; may have minimal drooling (during the day)
10 Marked excess of saliva with some drooling
00 Marked drooling; requires constant tissue or handkerchief

Item 3: SWALLOWING
47 Normal eating habits
30 Early eating problems—occasional choking
2101 Dietary consistencychanges
10 Needs supplement tubefeeding
00 NPO (exclusively parenteral or enteral feeding)

Item 4: HANDWRITING
47 Normal
30 Slow or sloppy: all words are legible
270 Not all words are legible
10 Ableto grip pen, butunable to write
o Unable to grippen

Item 5a: CUTTING FOOD AND HANDLING UTENSILS
Patients without gastrostomy - Use 5b if >50% is through g-tube
47] Normal
30 Somewhat slow and clumsy, but no help needed
20 Can cut most foods (>50%), although slow and clumsy; some help needed
10 Food must be cut by someone, but can still feed slowly
00 Needs to befed
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Item 5b: CUTTING FOOD AND HANDLING UTENSILS
Patients with gastrostomy (1 5b option is used if the patient has a gastrostomy and only if it is the primary
method (more than 50%) of eating.

40
30
20
10
00

Normal

Clumsy, but able to perform all manipulations independently
Some help needed with closures and fasteners

Provides minimal assistance to caregiver

Unable to perform any aspect of task

Item 6: DRESSING AND HYGIENE

47
30
20
10
00

Normal function

Independent and complete self-care with effort or decreased efficiency
Intermittent assistance or substitute methods

Needs attendant for self-care

Total dependence

Item 7: TURNING IN BED AND ADJUSTING BED CLOTHES

410
30
210
10
00

Normal function

Somewhat slow and clumsy, but no help needed

Can turn alone, or adjust sheets, but with great difficulty
Can initiate, but not turn or adjust sheets alone
Helpless

Item 8: WALKING

40
30
20
10
00

Normal

Early ambulation difficulties

Walks with assistance
Non-ambulatory functional movement
No purposeful leg movement

Item 9: CLIMBING STAIRS

40
30
20
10
00

Normal

Slow

Mild unsteadiness or fatigue
Needs assistance

Cannot do

Item 10: DYSPNEA

410
30
20
10
00

None

Occurs when walking

Occurs with one or more of the following: eating, bathing, dressing (ADL)
Occurs at rest: difficulty breathing when either sitting or lying

Significant difficulty: considering using mechanical respiratory support

Item 11: ORTHOPNEA

40
30

210
10

None

Some difficulty sleeping at night due to shortness of breath, does not routinely use
more than two pillows

Needs extra pillows in order to sleep (more than two)

Can only sleep sitting up
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00 Unable to sleep without mechanical assistance

Item 12: RESPIRATORY INSUFFICIENCY
4] None
310 Intermittent use of BiPAP
20 Continuous use of BiPAP during the night
10 Continuous use of BiPAP during day & night
00 Invasive mechanical ventilation by intubation or tracheostomy

LGS AVA TSN T =T =1 121
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Priloha 2
Informovany souhlas pacienta se zpracovanim jeho osobnich a

zdravotnich udaja v bakalarské praci

Nazev bakalarské prace:

Jméno pacienta:

Datum narozeni:

VySettujici fyzioterapeut:

1. Ja niZe podepsany souhlasim se zpracovanim mych osobnich a zdravotnich
udajl v bakalarské praci. Je mi vice nez 18 let.

2. Byl jsem podrobné informovan o tom, co se ode mé ocCekava. Beru na
védomi, ze vySetieni je provadéné studentem fyzioterapie.

3. Popravdé jsem informoval vySetfujiciho fyzioterapeuta o vSech
anamnestickych udajich.

4. Budu pfi vySetfeni se svym terapeutem spolupracovat a v pfipadé vyskytu
jakéhokoliv neznamého nebo neocekavaného pfiznaku jej budu hned informovat.

5. Jsem informovan o tom, Ze v bakalafské praci budou moje osobni data
s plnou ochranou ddvérnosti dle platnych zakon CR. Pro vyzkumné a védecké ugely
mohou byt moje osobni Udaje rovnéz poskytnuty pouze bez identifikace udaja.

6. VySetieni podstupuji dobrovolné bez o¢ekavané finanéni odmény.

7. Rozumél jsem tomu, Ze v této bakalarské praci se nebude vyskytovat meé
jméno, pouze inicialy.

8. Pfevzal jsem podepsany stejnopis tohoto informovaného souhlasu.

Podpis pacienta: Podpis vySetiujiciho fyzioterapeuta:

Datum: Datum:
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