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Abstrakt

Ve své bakalatské praci se vénuji problematice spinalni muskularni atrofie (SMA),
vlivu provadéné terapie a vyuzivanych kompenzacnich pomiicek na progresi nemoci.

SMA je autozomaln¢ recesivni genetické progredujici onemocnéni nervosvalového
aparatu, pii kterém postupné¢ dochazi v dasledku poskozeni motoneuronti prednich roht
misnich ke svalové hypotonii az atrofii. Radi se mezi vzacna dédiéna onemocnéni, kdy
jsou oba rodice postizeného nositelé defektniho genu, ackoliv u nich samotnych
se nemoc neprojevila. Onemocnéni u sttednich a tézsich forem SMA se zacina obvykle
projevovat v raném détském véku. Rychlost progrese onemocnéni je u kazdého jedince
jinad. Pacienti, ktefi trpi touto chorobou, jsou ve velké vétSin€ piipadii odkdzani
na invalidni vozik a je u nich vyrazné zkracena délka zivota. Patogeneze ani 1éCba
nejsou v soucasné dobé zatim znamy (Novakova, Havlova, Bohm; 2006).

Jednim z velkych problémi, které nemoc pifinasi, je vznik neuromuskuldrnich
deformit patete, které se postupné zhorSuji. Progredujici skolidoza je casto
tak vyznamna, Ze je nezbytnd operativni 1écba, nebot’ jiz dochéazi k utlaku vnitinich
orgdnil a konzervativni terapie uz neni dostacCujici. Pacienti si také Casto stézuji
na bolestivost zad a ky¢elnich kloubu.

Z pohledu fyzioterapie je nezbytné zvolit spravnou, individualni terapii
pro kazdého jedince se SMA a pacientovi doporucit vhodné kompenza¢ni pomucky.
Zvlasté velkou pozornost je nutné vénovat volbé voziku. Pfi jeho vybéru je dilezité
dbat na spravny sed a dostateCnou stabilitu trupu, nebot’ ve voziku travi pacienti
se SMA vétsinu svého Casu, a proto je dulezité, aby jim zajistoval dostate¢ny komfort,
pohodli a zaroven, aby co nejvice zamezil rozvoji deformit patete, obliquit panve atd.

V teoretické Casti své bakalarské prace jsem se zaméfila na vymezeni nemoci SMA.
Uvedla jsem Kklasifikaci SMA, moznosti terapie, zminila jsem vyuzivané
fyzioterapeutické metody, které se nejCasteji aplikuji v terapii. Zaméfila jsem se
na pouzivané kompenzacni pomtcky, bez kterych by se nemocni se SMA v bézném

dennim Zzivoté neobesli, a které jsou moznou alternativou umoziujici zpomaleni



progrese nemoci. Kvalitni a vhodné zvolend kompenzac¢ni pomicka se podili
na ¢aste¢ném zpomaleni vzniku ¢i postupu neuromuskularnich deformit patefe.

V praktické Casti jsem se veénovala zmapovani provadéné fyzioterapie u SMA
a jejiho vlivu na zdravotni stav nemocnych déti, za kterymi jsem pravidelné dochazela
na individudlni fyzioterapii. Vyzkum probihal formou zpracovani tii kazuistik, déti
ve véku 8-14 let. Kazuistiky obsahuji anamnestické udaje, kineziologicky rozbor,
fotograficky zaznam z vysetieni a terapie, dale vstupni a vystupni Hammersmith SMA
funkéni motoricky test (Vondracek et al., 2007). Déti jsem vysSetfila zejména aspekcei
a pomoci Hammersmith motorické $kaly. Dulezité informace jsem ziskala od rodict
postizenych déti ¢i od zkusenych fyzioterapeutl, pod jejichz dohledem jsem vétSinou
s détmi pracovala, také jsem cerpala udaje ze zdravotnické dokumentace. U kazdého
probanda jsem uvedla prab¢h provadéné fyzioterapie.

Dale jsem jako soucast vyzkumu v praktické casti bakalaiské prace pouzila mnou
zpracovany dotaznik, prostiednictvim kterého jsem zjistovala, jaké informace, nazory
a zkuSenosti s kompenza¢nimi pomiickami maji rodi¢e nemocnych déti. Dotaznik jsem
zpracovala graficky a jednotlivé otdzky jsem vyhodnotila zvlast. V dotazniku rodice
vyjadiuji sviij subjektivni nazor.

Cilem mé bakalarské prace bylo zmapovat moznosti aplikovatelné fyzioterapie
u SMA, zda se terapeutickymi metodami d4 do urcité miry ovlivnit progrese nemoci

a jak jsou kompenzaéni pomucky dostupné a efektivni.
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kompenzacni pomiicky, fyzioterapie



Abstract

In my bachelor work | look into the problems of the spinal muscular atrophy,
assess both the effect of physiotherapy performed and utilization of compensation aids
to control the progression of the disease.

SMA presents an autosomal recessive genetic progressive disease
of neuromuscular system, in the course of which muscular hypotonia, even atrophy
develops. This process origins in a gradual deterioration of motoneutrons of frontal
spinal corners. SMA ranks among rare hereditory diseases when both parents
of the affected patient are bearers of a defective gen, although the illness doesn’t
manifest in them themselves. The illness, in its medium and more advanced forms,
starts usually its occurence in an early childhood. The rapidity of SMA progression
differs in every individual. The patiens who suffer from this illness are mostly
dependent on a wheelchair and their lifetime is substantially limited. Neither
pathogenesis, nor treatment are currently known.

One of major problems, which are brought by the illness, is the start of a backbone
neuromuscular deformities which gradually deteriorates. A progressing scoliosis
is often so significant that a surgical treatment becomes inevitable because compression
of internal organs reaches such a condition that a conservative treatment
IS not sufficient any more. The patiens often complains of a back and hip painfulness.

Viewed by physiotherapy, it seems inevitable to select a correct, individual therapy
for every affected person and to recommend them suitable compensation aids.
In particular, the choice of a wheelchair must be done with a proper care. Especially the
quality of the sitting part and the part catering for a sufficient stability of the body,
present the most important items to check while selecting a wheelchair. The importance
of a proper wheelchair results from the fact that the SMA patiens spend in it most
of their lifetime and that’s why the comfort of usage and the limitation of both backbone

deformities and pelvis obliquities appears so important.



In the theoretical part of my work | focused on the definition of SMA disease.
| stated the classification of SMA and the therapy options. Next, | mentioned
the physiotherapy methods, which are most often employed in therapy
and compensation aids, which are inevitable for the SMA patiens and present
a slowdown of the disease progression. A high quality and suitably selected
compensation aid participates in a partial deceleration of occurence or progression
of neuromuscular deformation of the backbone.

In the practical part, | was depicting the SMA physiotherapy and its effect on health
condition of the ill children who |1 regularly attended for the individual
physiotherapeutical sessions. The research is based on the processing of three case of
children aged 8-14 years. Histories which content anamnestic datas, Kineziological
analyses, a photographical record of examination and therapy and an initial and final
Hammersmith SMA functional motor test. | employed the method of aspection and
Hammersmith motor scale while examining the children. Parents and experienced
physiotherapists, under supervision of whose | worked with the children, were a
valuable source of information along with a thorough study of medical reports.

Next, the practical part of my bachelor thesis involves a questionnaire which | drew
up and processed. It was meant to look into the segment of compensation aids and find
out more about the opinions, experiences and suggestions the parents of affected
children have. In the questionnaire they give their subjective views. The results
are presented in a graphical way and the questions are assessed individually.

This bachelor thesis aims at monitoring of physiothrapy application chances
in SMA. It examines if the illness can be partially affected by employing
physiotherapeutical methods. In addition, it deals with the availability and effectivity

of compensation aids.
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Seznam pouzitych zkratek

AA — alergologicka anamnéza

ACBT — aktivni cyklus dechovych technik

AD — autogenni drenaz

bilat. - oboustranné

Cp — kr¢ni pater

CNS — centralni nervovy systém

DK (DKK) — dolni kon¢etina (y)

DNA - Deoxyribonucleic acid (kyselina deoxyribonukleova)
DNS - dynamické4 neuromuskulérni stabilizace
dx. — pravy (a, é)

EMG - elektromyografie

FA — farmakologick4 anamnéza

HK (HKK) — horni koncetina (y)

HSS — hluboky stabiliza¢ni systém

IPV — intrapulmonalni perkusivni ventilace
L—levy (4, ¢)

Lp — bederni patef

m. —musculus

MEP — motoricky evokovany potencial

MT — mekké techniky

NO — nyné&j$i onemocnéni

OA — osobni anamnéza

P —pravy (4, é)

PEP — Positive Expiration Pressure systém of breathing (pozitivni vydechovy pretlak)
PNF — proprioceptivni neuromuskuléarni facilitace
RA — rodinnd anamnéza

RFT — respiraéni fyzioterapie

RO1 — reflexni otaceni 1
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RTG — rentgenové vySetieni

SA —socidlni anamnéza

SEP — somaticky evokovany potencial

sin. —levy (&, €)

SMA — Spinal Muscular Atrophy (spinalni svalova atrofie)
Thp — hrudni patef

VR — vnitini rotace

ZR — zevni rotace
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Uvod

Problematika spindlni muskulédrni atrofie (SMA) m¢ zacala zajimat od prvni
chvile, co jsem o této ne pfili§ zndmé nemoci slySela. M¢la jsem moznost setkat
se sdétmi, které touto nemoci trpi, s jejich rodinami, a tak trochu ,,nakouknout‘
do jejich svéta. | kdyz jde o pomérné vzacné onemocnéni, zaslouzi si pozornost,
protoze celosvétovy vyskyt této choroby neni zanedbatelny a kazdym rokem bohuZzel
ptibyva nékolik nové narozenych déti se SMA. Incidence onemocnéni je 1 na 10 000
a vyskyt ptenasecu v populaci zhruba 1/50 (Matikova, 2011).

Jednd se o nevylécitelné postupné progredujici neuromuskularni onemocnéni,
které ¢asto kon¢i umrtim ve velmi mladém véku. Nemoc klade vysoké naroky nejen
na télo a psychiku samotného postizeného jedince, ale hlavné na osoby blizké - to jsou
v prvni fad¢é rodiCe déti, kteti se musi smifit s faktem, Zze se jejich potomek z t&€zké
nemoci neuzdravi a ze mu musi byt plné k dispozici. Nemoc se postupné zhorSuje
a pacient se stava zavislym na soustavné a nepfetrzité péci druhé osoby. SMA kromé
velké psychickeé a fyzické zatéze predstavuje 1 velké ekonomické zatizeni rodiny, nebot’
je nezbytné pofidit mimo jiné potiebné rehabilitatni pomtcky, které nejsou vzdy
hrazeny zdravotnimi pojiStovnami. Déti postizené SMA jsou na tom intelektové velmi
dobfe, proto u nich b&Zné dochazi k integraci v matetskych Skolach, zékladnich
Skolach, zajmovych krouzcich a jinych kolektivnich aktivitach se zdravymi vrstevniky.
Nutnosti je zajistit osobniho asistenta postizenym détem.

Fyzioterapie hraje u SMA velice dileZitou roli vzhledem k tomu, Ze kauzalni 1é¢ba
neni dosud zndma. Je nutné nemocné pasivné protahovat, abychom co nejvice oddalili
nastup kontraktur, zejména flek¢nich kontraktur u kycelniho, kolenniho a hlezenniho
protoze postizenym postupné ochabuji dychaci svaly a respiracni selhani je nejcastejsi
pfi¢inou tmrti nemocnych se SMA. Dalsi nezbytnou soucasti zivota jedinct trpicich
SMA jsou kompenzacni pomicky, které spolecné s vhodné zvolenou terapii nabizeji
moznost zpomaleni progrese nemoci a mohou do urcité miry oddalit projevy

neuromuskularnich deformit patete.
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1 TEORETICKE POZNATKY

1.1 Spinalni muskularni atrofie

Spinalni muskularni atrofie (SMA) je geneticky ziskané zdvazné autozomalné
recesivni neuromuskuldrni onemocnéni s progredujici degeneraci motoneuronti
v pfednich rozich misnich (Vondracek et al., 2007). Typickym pfiznakem SMA
je progresivni symetricka svalova slabost s atrofiemi. Prib&h nemoci je variabilni, proto
se klinicky obraz u jednotlivych pacientti lisi. Rychlost progrese onemocnéni zalezi
na mnoha faktorech.

,LéCba onemocnéni je pouze symptomatickd, nutnd je soustavna rehabilitace,
metodou volby je ortopedickd korekce deformit patefe, v pokrocilych fazich nemoci
podptirna ventilace. Nejdulezitéjsi je prevence onemocnéni (genetické poradenstvi
a prenatalni diagnostika)* (Jedlicka, 2005, s. 279).

V soucasné¢ dobé€ zatim neexistuje moznost kauzalniho vylééeni nemocnych
trpicich touto chorobou (Kraus, Hedvi¢akova; 2006). Aktualné vSak probiha zkoumani
neuroprotektivniho preparatu Olesoxim, ktery davd Sanci na experimentdlni 1écbu.
SoubéZzné probihé testovani metod bunécné a genové terapie, hlavné kmenovych bunék
modifikovanych neurotrofickymi rastovymi faktory (Vondracek, 2011).

SMA zaujiméd druhé misto v Cetnosti mezi autozomalné recesivnimi dédi¢nymi
chorobami, incidence je 1 na 10 000. Vyskyt pienasect v populaci je zhruba 1/50
(Matikova, 2011).

1.1.1 Charakteristika onemocnéni

Spindlni muskuldrni atrofie je skupina neuromuskuldarnich heterogennich
onemocnéni, jejimz spolecnym charakteristickym znakem je degenerace
alfamotoneuronti v piednich rozich misnich (Matikova, 2011). V klinickych projevech
onemocnéni dominuje vyrazna svalova hypotonie s hypo az areflexii koncetin, svalova
hypotrofie az atrofie s pozd€j$im vznikem deformit (Haberlova, Hedvic¢akova; 2002).

SMA patii mezi progredujici onemocnéni. Pacienti s infantilnimi formami spinalni

muskulérni atrofie jsou téméf vzdy odkazéani na vozik. Nemocny vlivem dlouhodobého

14



sezeni ztraci stabilitu v sedu a postupné dochazi ke vzniku posturalnich patologii, které
maji podil nejen na zhorSovani respiracnich funkci, ale 1 na fad¢ dalSich zdravotnich
komplikaci (Kodova, 2011). Casto také dochazi ke zpomaleni traveni,
ke zhorSeni kardiovaskularnich funkci a utlaku vnitinich organt. Stoupa riziko koznich
defektd, otlakl az dekubitd. Nespravné zatézovani svall v sedu miize vyvolavat bolesti.
Nestabilni sed zpisobuje bud’ pieklopeni panve dopiedu do anteflexe, ¢imz se
prohlubuje bederni lorddza, ktera miize postupovat az do hrudniho Gseku patefe nebo
muze dochdzet ke klopeni panve dozadu, coz zplsobuje kyfotizaci celé patetfe
a vyrovnani bederni lordézy. Castym jevem u panve nemocnych je jeji shift (vysunuti)
k bocnici voziku a zeSikmeni. Obliquita panve vede ke vzniku skoliotického postaveni
patete, které je jesté podporovano pravolevou asymetrii svalového napéti. Posturdlni
zmény jsou nejprve funkéniho charakteru a tim i1 ¢asteéné ovlivnitelné, ale vlivem
progrese nemoci se postupné fixuji a prohlubuji. Dulezity je spravny vybér a nastaveni
voziku, ¢imz se daji alespon cCaste¢né zlepsit dychaci potize a zpomalit vznik

neuromuskuldrnich deformit patete (Vasickova, 2011).

1.1.2 Klasifikace SMA

Podle doby nastupu prvnich ptiznaki a rychlosti jejich progrese se nemocni se

SMA d¢li do nasledujicich ¢tyt skupin (Repko et al., 2008):

1.1.3 SMA 1. typu (Infantilni forma — ,,morbus Werdning-Hoffman*)
SMA L. typu je té¢zka klinicka forma, ktera zahrnuje 35% vSech ptipadii SMA.
Prvni zminky 0 ,,progresivni spinalni svalové atrofii“ pochazeji od G. Werdniga (1891)
a J. Hoffmanna (1893), podle nichZz byla nasledné progresivni infantilni forma
pojmenovana. Werdnigova-Hoffmannova forma spinalni svalové atrofie ma vétSinou
akutni charakter s fulminantnim (prudkym) pribéhem. Projevuje se obvykle v prub&hu
prvnich 4-6 mésict véku opozd’ovanim motorického vyvoje, ale hned po narozeni byva
patrna vyrazna svalova hypotonie a chudost pohybu (Novakova, Havlova, B6hm; 2006).
V 35% matky udéavaji snizené pohyby plodu. V klinickém obraze je tézka, rychle
progredujici svalova slabost s pfevazné proximalni lokalizaci, hypotonie

s hypo az areflexii. Casté jsou fascikulace jazyka. Déti nikdy nejsou schopny
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samostatného sedu. Vyskyt bulbarniho syndromu (vymizeni davivého reflexu)
ptredstavuje nepiiznivou prognostickou skute¢nost, ktera primérnou dobu zivota sniZuje
na 6 mésicii. 95% déti umird do 18 mésich veku. Pfi¢inou Gmrti zde byva vétSinou

respiracni insuficience (Haberlova, Hedvi¢akova; 2002).

1.1.4 SMAII. typu - intermedialni ¢i chronicka infantilni forma

SMA 1I typu je nejcastéjsi formou vSech SMA, udava se az 45%. Klinicky se
zacinad periferni hypotonicky syndrom objevovat mezi 6.—18. mésicem véku ditéte.
Obtize mohou byt patrné i1 pifed 6. mésicem véku, v téchto pocatecnich stadiich neni
mozné urcit klinickou formu SMA. Svalova slabost je ve vétSiné pfipadii symetricka,
postihuje pievazné proximalni svaly hornich a dolnich konéetin (Novakova, Havlova,
Bohm; 2006).

Déti jsou obvykle schopny samostatného sedu, ve vétsiné piipadi nezvladnou
samostatny stoj ¢i chizi. Distdlni ¢asti koncCetin byvaji postizeny minimdlné, proto
nemocni zvladnou do ur¢ité miry sami ovladat mechanicky ¢i elektricky vozik
a relativné samostatné se pohybovat. Casto dochazi k rozvoji svalovych kontraktur,
mohou byt patrné 1 pseudohypertrofie lytek. Obvyklé jsou také kloubni kontraktury
a kyfoskolidza. Progredujici charakter nemoci zkracuje délku Zivota primérné na 20-30
let, nezbytna je vSak diikladna trvald zdravotnicka a psychosocialni péce. Postizené déti
jsou velmi nachylné k nakaze infekcemi postihujici dychaci cesty. I bézné nachlazeni
pro né miZe piedstavovat smrtelnou hrozbu. Castou pii¢inou umrti je respiraéni

insuficience (Heberlova, Hedvi¢akova; 2002).

1.1.5 SMAIII. typu — ,,morbus Wohlfart-Kugelberger-Welander

Juvenilni forma SMA byva také n€kdy oznacovana jako nemoc Wohlfartova-
Kugelbergova Welanderové, obvykle nastupuje v predsSkolnim ¢i Skolnim véku. Béhem
détstvi se rozviji proximalni svalova slabost pletencového svalstva dolnich koncetin,
postupné dochazi i1 ke zhorSeni hybnosti hornich koncetin. Klesa sila trupového
svalstva. Variabilita onemocnéni je ruzna, néktefi nemocni potiebuji vozik
jiz v détském véku, jini mohou zit produktivné v dospélém veéku jen s mensim svalovym

oslabenim (D"Amigo et al; 2011). Progrese nemoci neni tak rychla jako u ptfedchozich
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dvou typt. Pomalu dochazi k poklesu svalové sily trupu a mezi 20. az 40. rokem Zivota

se pacienti stavaji imobilnimi (Noskova, 2011).

1.1.6 SMA IV. typu (Adultni forma, ,,Araniv-Duchenneiiv syndrom*)

Adultivni forma SMA se projevuje zpravidla az po 35. roce zivota. Progrese
onemocnéni byva obvykle pomald. IV. typ SMA rozdélujeme do nékolika skupin
dle predilekce obtizi. Distalni spindlni svalova atrofie je typickd symetrickou slabosti
distalnich ¢asti hornich nebo dolnich koncetin. Segmentalni spinalni atrofie byva casto
asymetricka s predilekci bud’ distalni, nebo proximalni (Novakova, Havlova, Béhm,;
2006).

1.1.7 Diagnostika SMA

Pro spravné stanoveni diagnézy SMA je zapotiebi kromé dikladného
a peclivého posouzeni objektivniho ndlezu a anamnestickych udajii predevSim nutné
elektromyografické vySetfeni (EMG) a genova analyza DNA. Obvykle se provadi téz
bioptické vysetieni svalove tkané a v ptipad¢ diagnostickych nejasnosti dalsi doplikova
vysetteni (Novakova, Havlova, Bohm; 2006).

EMG vysetfeni nezprostiedkuje piimo etiologickou diagnostiku SMA, ale prokéaze
neurogenni 1ézi motoneuroni pfednich rohti misnich. Hlavnim ukolem EMG
je vylouceni polyneuropatii a myogennich 1ézi. Pfi EMG vySetieni je typicky nalez
fibrilaci a fascikulaci, akéni potencidly maji vysokou amplitudu a prodlouzenou dobu
trvani, jsou Casto polyfazické, interference je snizend. K potvrzeni diagnostiky miize
vést genetické vySetfeni delece 7 & 8 exonu SMNI1 genu. Pfi negativnim genetickém
vySetieni je nutno provést svalovou biopsii (Haberlova, Hedvi¢akova; 2002).
Vyslednym cilem vySetfeni je urCeni piesné diagndzy, zjisténi typu deédicnosti,
stanoveni genetickych rizik u jednotlivych ¢lenti rodiny spolu s nabidkou preventivnich
opatieni (Vondracek et al., 2007).

Genetické vySetieni se u SMA vyuziva ke stanoveni ptfesné diagnézy a k urceni
dédicného typu. Dale se jim zjisti, kdo z rodiny je pfenaSeCem nemoci. Néasledné je
nutné nabidnout mozZnosti sekundarni prevence, do které patfi prenatdlni diagnostika

¢i preimplantaéni geneticka diagnostika (Simard, 2011).
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Pfesna diagn6za u SMA je stanovena na podkladé¢ zachytu dvou mutaci genu
SMNI1 (genotyp recesivniho homozygota) nebo nosi¢e jedné mutace (genotyp
heterozygota zdravého pienasece). Genetickd konzultace se déli na prediagnostickou
a postdiagnostickou. Prediagnostické genetické vysetieni se provadi u klientd, kterym
jesté nebyla stanovena diagndza spinalni muskularni atrofie. Muze jit o jedince zcela
zdravého, u né€hoz hrozi riziko projeveni spinalni muskularni atrofie v souvislosti
S postizenim  blizkého pfibuzného, v takovém piipadé jde o diagnostiku
presymptomatickou. Nebo mize jit o pacienta s uréitymi projevy SMA, ale z n¢jakého
divodu, nejcastéji kvili nizkému véku ¢i lehkému pribéhu, neni diagnoza Gplné jasna
a zachyt mutace na obou kopiich SMNI1 genu diagnézu potvrdi. Postdiagnostické
testovani se dé€ld u nemocnych, jimz jiz byla stanovena klinickd diagnéza a genetické
vySetieni slouZi jenom k potvrzeni SMA. V piipad¢ detekce SMA v rodin€ by méla byt
vSem ¢lenim nabidnuta genetickd konzultace. Genetik nesmi byt ten, kdo kontaktuje
a sdeli ptibuznému diagnézu blizké osoby, tim by porusil 1ékarské tajemstvi (Matikova,

2011).

1.1.8 Genetika

SMA je vrozend genetickd porucha zplisobend mutacemi v obou kopiich genu
SMNI1 lokalizovaném na chromozému 5. Oznacuje se 5q-SMA. Jedinci, ktefi maji jen
jednu defektni kopii genu SMNI, jsou nazyvani ptenaseci. Vice nez v 98% ptipadi
musi mit postizeny jedinec pritomny dvé kopie genu SMNI1, ktery zptsobuje SMA.
Od kazdého rodice dité dédi jednu kopii tohoto genu. Vzacné se mohou objevit mutace
v genu SMN1 v prabéhu tvorby vajicka nebo spermie. V tomto piipad¢ je pfenaSeCem
defektniho genu pouze jeden z rodi¢u (Simard, 2011). Rodice postizeného jedince jsou
typickymi prenaseci defektni kopie genu, ale oni sami nemaji projevy SMA. Pokud jsou
oba partnefi pienase¢i SMA, je 25% pravdépodobnost, ze by se jejich dit¢ mohlo
narodit postizené SMA, 50% mozZnost, ze potomek muze byt pfenaseCem a zbyva 25%
Sance, ze dit¢ nebude postiZzeno SMA a nebude ani jejim pienaSeCem
(Simard, 2011).

Bézny diagnosticky test na DNA muze urcit delece a konverze genu SMNI.

To je asi 95% piipadit SMA. Bohuzel béznym testem neni mozné zjistit bodové mutace.
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Existuji dalsi typy SMA, které nezplsobuje defekt genu SMNI, ale jsou vyvolany
mutacemi V jinych genech, které jsou lokalizované na jinych chromozomech nez

na chromozoému 5 (Simard, 2011).
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1.2  Moznosti Ié¢by spinalni muskularni atrofie

Kauzalni 1écba a patogeneze SMA neni aktudlné zcela znama. V poslednich
n¢kolika letech se vsak dafi délat pokroky v pochopeni molekularni podstaty
onemocnéni a vyvijeji se rizné terapeutické piistupy (D"Amigo et al., 2011).

Pribéh nemoci lze do urCité miry ovliviiovat symptomaticky. Existuji reference
o ur¢itém zlepSeni nebo zpomaleni progrese nemoci pii podavani L—karnitinu, kreatinu,
inhibitoru cholinesterazy pyridostigminu (Mestinon), vitaminid skupiny B, C, E i dalSich
antioxidant (koenzym Q 10, selen atd.). V souvislosti s novymi poznatky molekularni
genetiky DNA se jevi usili o zvySeni hladiny SMA proteinu, ktery
za normalnich okolnosti chrani alfamotoneurony ptednich rohtt misSnich pted
neurodegeneraci, avSak s rozvojem nemoci jeho hladina klesa (Novakova, Havlova,
Bohm; 2006).

1.2.1 Konzervativni lé¢ba

V konzervativni pé€i se zamétujeme zejména na protahovani zkracenych svalovych
skupin, predevSim flexorGh zapesti a svali rukou, vné&jSich rotatord
a abduktori kycle. Dtlezité je udrZzeni kloubni pohyblivosti protahovanim zkracenych
struktur, pomocny efekt spo¢iva v nastaveni stability trupu a umoznéni pohodln¢js$iho
sedu ve voziku. V konzervativni 1é¢b¢ dale vyuzivame i korekéniho ucinku ortéz.
V rehabilitacni péci je velice dilezité podporovat vitdlni kapacitu plic dechovymi
cvicenimi (Repko et al., 2008).

V ramci fyzioterapeutickych metod a technik u neuromuskularnich onemocnéni
vyuzivame zejména cviceni na neurofyziologickém podkladé (Vojtova metoda, Bobath
koncept, senzomotoricka stimulace, proprioceptivni neuromuskuldrni facilitace a dalsi).
Nezastupitelné misto v rehabilitaci mé dechové fyzioterapie, pasivni protazeni svald,
mobilizace kloubt, techniky mékkych tkani. Soucasti terapie by mél byt nacvik trupové
stabilizace, ktera je nezbytnd pro cilenou funkci koncetin. Je tfeba natrénovat zapojeni

svall ve vzajemné kokontrakci a celém funkénim i kinematickém fetézci, jak
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otevieném, tak uzavieném. Terapeut vzdy respektuje individualni moZznosti pacienta

a velkou pozornost vénuje jeho unavitelnosti (Zounkova, Jezkova, Havlistova; 2011).

1.2.2 Operativni 1é¢ba

Velmi Castym piidruzenym onemocnénim u SMA jsou deformity pateie. Tyto
deformity maji vyrazny podil pii nestabilit¢ stoje a sedu, a dale zhorSuji
kardiopulmonalni funkce pacienta. Pravidelnym jevem je vyraznd progrese
neuromuskuldrni deformity patefe, kterou je nutno brat v tvahu pii zvazovani zpisobu
1é¢by. Lécebné korzety jsou vétSinou pacienty Spatné tolerovany a vykazuji pouze
malou efektivitu na zlepSeni progrese kiivky (Wang et al., 2007). Vysledky RTG
operovanych pacienti prokdzaly velmi dobrou korekei skoliotické deformity
se stabilngjSim postavenim panve ve frontalni i sagitalni roviné. Operacni terapie
neuromuskuldrnich deformit patefe koriguje skoliotické kiivky se zajisténim celkové
stability sedu se zlepSenim kardiopulmonalnich funkci (Repko, 2011).

Operativni  1écba deformit patefe je Casto doprovdzena peropera¢nimi
1 pooperacnimi komplikacemi, avSak nelécené deformity patefe se postupné
s dokon¢enim rustu fixuji a podileji se na vzniku fady degenerativnich zmén s rozvojem

silnych bolestivych stavii (Repko et al., 2008).
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1.3 Vyznam fyzioterapie u SMA

Vhodné zvolenou, cilenou a pravidelné provadénou rehabilitaci u pacienti se SMA
lze do ur¢ité miry zpomalit progresi onemocnéni. Fyzioterapie v 1écbé spindlni
muskuléarni atrofie je nejuicinngjsi pii ndstupu nemoci a musi byt provadéna v prubchu
celého zivota nemocného. Hlavnim cilem je co nejdelsi udrzeni hybnosti
a dle moznosti i vertikalizace pacienta (Novakova, Havlova, Bohm; 2006). Dalsim
a vyznamnym ukolem fyzioterapie u SMA je co nejvice oddalit nastup deformit patere
jako jsou skoliozy a nésledn¢ i deformity hrudniku, které vznikaji v zavislosti na typu
postizeni SMA, Spatné korigovanym sedem ve voziku a zejména postupnou progresi

onemocnéni (Novakova, Havlova, Bohm; 2006).

1.3.1 Fyzioterapeutické metody u SMA

U neuromuskularnich onemocnéni, mezi néz patii 1 spinalni muskularni atrofie, se
vyuziva cviéeni, zejména na neurofyziologickém podkladé. Radi se sem Vojtova
metoda, Bobath koncept, PNF, senzomotoricka stimulace a dalsi. Dale se v 1é¢ebné
rehabilitaci vyuziva hlavné respiracni fyzioterapie, pasivni protazeni, mobilizace
a techniky mékkych tkani. U stanoveni kratkodobého i dlouhodobého rehabilitacniho
planu se vychazi z typu SMA a zohlednuje se klinicky a funk¢ni stav jedince, denni
rezim a jeho veék. Béhem terapie je dulezité brat zietel na unavitelnost pacienta

(Zounkova, Jezkova, Havlistova; 2011).

1.3.2 Respira¢ni terapie

U nervosvalovych onemocnéni se Casto setkavame S oslabenymi dychacimi svaly.
Slabost se zacne projevovat postupné. Nejdiive béhem spanku - no¢ni nedostatecnost
v dychani muze ptfedchazet problémim s dychanim béhem dne. Poruchy dychéni
ve spanku se vyskytuji az u 50% pacienti s neuromuskularnimi chorobami (Arens,
Muzumdar; 2010).

U SMA je dulezité pravidelné sledovat funkéni vitdlni kapacity plic, parametry
acidobazické rovnovahy v krvi a v€asné diagnostikovat poruchy dychéani ve spanku

no¢ni polysomnografii. Kvalitu zivota nemocného miizeme zlepSit pomoci neinvazivni
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nocni ventilace a tim tak oddalit rozvoj chronického respiracniho selhani, které muze
ohrozovat pacienta na zivoté (Pfihodova, Kemlink; 2011).

Respiracni fyzioterapie je u SMA velmi dilezitd jak z preventivnich,
tak zléCebnych davodi. Odstranovanim hlenu =z dychacich cest piedejdeme
hypoventilaci plic (Novakova, Havlova, Bohm; 2006).

,Fyzioterapeuticky postup je stanoven na zakladé kineziologického vysetieni, které
se zamétfuje jednak na odhaleni nezadoucich projevii dychani, jednak na stanoveni
intenzity a nasledkl vlivu odchylek dychani na pohybovou soustavu nemocného
(Smolikova in Kolaf; 2009, s. 252).

Mezi metody a techniky vyuzivané k hygiené dychacich cest se tadi autogenni
drenaz (AD), aktivni cyklus dechovych technik (ACBT), PEP systém dychani (PEP,
Positive Expiration Pressure systém of breathing), intrapulmonélni perkusivni ventilace
(IPV) a inhala¢ni 1é¢ba v kombinaci s drenazni technikou respiracni fyzioterapie (RFT)
(Smolikova, Macek; 2006).

1.3.3 Bobath koncept

Zakladateli této terapeutické metody jsou manzelé Bobathovi, ktefi tento koncept
vypracovali ve 40. letech 20. stoleti a bchem dalSich témét padesati let
ho zdokonalovali. Teoreticky zéklad konceptu tvoii mechanismus centralni posturalni
kontroly. Je zde obsazeno né¢kolik dynamickych posturdlnich reakci, které smétuji
ke stejnému cili: udrzet rovnovéahu, nastavit posturu pfed provedenym pohybem, béhem
pohybu a na konci pohybu. Jde o automatické reakce (vzpfimovaci, rovnovazné,
obranné), které se postupné vyvijeji a slouzi ke koordinaci postury a pohybu ve vztahu
k okoli (Kolat et al., 2009).

Bobath koncept je systémovy diagnosticky a terapeuticky pfistup zaméfeny
na pacienty s poruchami funkce pohybu a posturalni kontroly zplsobené poskozenim
¢i poruchou CNS. V terapii je dilezita interakce mezi terapeutem a klientem. Facilitace
vede ke zlepSeni funkce. Cilem provadéni této metody je dosaZeni maximalni kvality

Zivota a zlep§eni motorickych funkci (Sidakova, 2009).
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1.3.4 Vojtova metoda (reflexni lokomoce)

Zaklady metody polozil na podkladé svych védomosti a zkuSenosti ¢esky neurolog
Vaclav Vojta (1917-2000) v 50. letech 20. stoleti. ,,Profesor Vojta vychazel
Z ptedstavy, ze zakladni hybné vzory jsou programovany geneticky v centralnim
nervovém systému kazdého jedince* (Kolat, 2009, str. 266).

Vojtiv princip reflexni lokomoce plisobi na neurofyziologickém podkladé tizeni
pohybu. Cilem je reflexné vybavit vrozené fyziologické pohybové vzory, které byly
ve vyvoji blokovany postizenim mozku nebo byly ztraceny nahle vzniklym traumatem.
Vyuziva se manualni stimulace spoustovych zon (Sidakova, 2009).

Ve Vojtové metod¢ se vyuzivaji dva zakladni pohybové vzory — ,,reflexni plazeni‘
a ,reflexni ota¢eni“. Cim zavazn&j§i je postizeni, tim Gast&ji se musi facilitovat
spoustové zony, popfipadé je tieba vyuzit vice spoustovych zén (Trojan, Druga,
Pfeiffer, Votava; 2005).

Pacientim se SMA, ktefi nejcastéji umiraji na nasledky respiraéni insuficience,
nabizi Vojtova metoda moznost ovlivnit a usnadnit dychani aktivaci respira¢niho

svalstva a také zvysit vitalni kapacitu plic (Noskova, 2011).

1.3.5 Proprioceptivni neuromuskularni facilitace (PNF)

»Zakladnim neurofyziologickym mechanismem PNF je cilené ovliviiovani
motorickych neuroni pfednich rohti miSnich prostfednictvim aferentnich impulst
ze svalovych, §lachovych a kloubnich proprioreceptorti* (Kolaft, 2009, str. 276).

Stimulaci proprioreceptoric.  jsou podporovany a urychlovany odpovédi
nervosvalového aparatu. Neurofyziologickou podstata PNF spociva v tom, Ze mozek
mysli v pohybech, nikoliv v jednotlivych svalech. V PNF jsou zakladnim prvkem
pohybové vzorce vedené diagondlnim smérem se soucasnou rotaci. Kazdy pohybovy
vzorec ma hlavni flekéni nebo exten¢ni komponentu, a tak jsou vytvoreny dva flekéni
a dva exten¢ni vzorce pro kazdou cast téla (Kolaf et al., 2009).

U pacientit se SMA se z PNF vyuziva zejména facilitatniho mechanismu iradiace
a zesileni, dochazi k rozsifeni svalové sily ze silnéjSich svali na svaly oslabené.

U nespolupracujicich pacientii se provadi pohybové vzory pasivne. Provadéni technik
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PNF ptisobi preventivné proti vzniku kontraktur a pomaha udrzovat rozsah pohybu

ve vSech tfech rovinach (Noskova, 2011).

1.3.6 Dynamicka neuromuskularni stabilizace

Vyuzitim technik dynamické neuromuskuldrni stabilizace (DNS) podle Kolaie
ovlivitujeme funkci svalu v jeho posturalné lokomo¢ni funkci (Kolat, 2009).

Koncept vychazi z mySlenky, Ze pii rozvoji sily svalu nelze vychdzet pouze
z anatomické funkce svalt, ale také z jejich zaclenéni do konkrétni stabilizacni funkce.
Techniky DNS umoziuji nacvik posturdlni stabilizace patefe, hrudniku a panve,
ovlivnéni tuhosti a zlepSeni dynamiky hrudniho koSe, ovlivnéni napfimeni pétefe,
nacvik posturdlniho dechového stereotypu a stabilizaéni funkce branice, néacvik
posturalni stabilizace patefe s vyuzitim reflexni lokomoce, nacvik hluboké posturalni
stabilizace patefe v modifikovanych polohdch a cvi¢eni posturdlnich funkei

ve vyvojovych fadach (Noskova, 2011).

1.3.7 Hipoterapie

Hipoterapie patii mezi fyzioterapeutické lécebné metody. Predstavuje pro dité
s poruchou pohybu vétSinou prvni kontakt s koném, kde fyzioterapeut/ergoterapeut
vyuziva trojrozmérného pohybu koniského hibetu k ovlivnéni neuromuskularni funkce
klienta. Pohyb vychazejici z konského hibetu se pfenasi pres panev a pletence HKK
klienta na jeho trup a vyvolava pohybovy vzor, ktery je stejny jako pii lidské chizi.
Dale ma hipoterapie pozitivni vliv na zlepSeni rovnovahy, koordinace pfi chizi, béhu,
eventudlné skdkani, dychani, svalového napéti, zlepSeni ve statickém a dynamickém
drzeni téla, stabilit¢ hlavy, trupu a koncetin, rozvijeni svalové sily, samoobsluhy,
sebevédomi, radosti ze zivota atd. (Dudkova, 2010).

Pti hipoterapii neni vzdy potieba aktivni spoluprace pacienta. Nemocny reaguje
na tfidimenzionalni pohyby koniského hibetu, ktery se tak pohybuje béhem chtize.
Vlivem pisobeni téchto impulsi se vyvolava reflektorickd a motoricka aktivita
pacienta. Spravnym provadénim hipoterapie lze dosahnout normalizace ¢i ovlivnéni
abnormaln¢ zvyseného svalového tonu, trénuje se stabilita trupu, da se zkvalitnit

kontrola postaveni trupu, udrzeni balance v sedu (Repko et al., 2008).
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V Ceské republice jsou popisovany prvni pokusy hipoterapie v 70. letech 20.
stoleti. V soucasnosti je rozvoj hipoterapie fizen Ceskou hiporehabilitaéni spole¢nosti

(Repko et al., 2008).
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1.4 Neuromuskulirni deformity patere u SMA

Z funk¢éniho hlediska u infantilnich forem dochazi téméf vzdy k invalidizaci
pacienta a k jeho odkézani na vozik. Postupné vznikaji flekéni kontraktury koncetin
a schopnost vertikalizace se zhorSuje. Nasledné dochazi ke vzniku deformit, nejvice
pozornosti je potieba vénovat patefi a kyClim. Kycle Casto valgotizuji a eventualné
luxuji, tim se komplikuje oSetfovatelska péfe a je obtizné pacienta idealné umistit
na vozik, proto je dualezité pravidelné vysetfovani nemocného véetné RTG kycli, aby se
pfedeslo moznym komplikacim. K vyraznému zhorSeni deformit dochdzi v obdobi
puberty, kdy dité rychle roste. Mlze se vyuzit v indikovanych ptipadech i operaéni
technika ke zjisténi stability kyc¢elnich kloubu (Repko et al., 2008).

U jednostranné luxace dochazi nasledné k obliquité¢ panve a k rozvoji skoliotické
deformity patefe. Panevni obliquita je ¢asto vyznamnym prvkem stupné nestability
patefe a urCuje stabilitu stoje a sedu u neuromuskularnich postizeni. Obliquita panve
muze byt zplsobena samotnou deformitou patete, anebo svalovou dysbalanci
u kontraktur predevsim flexorii kycle. Kontraktura musculus illiopsoas vyvolava
bederni hyperlordozu (Chaloupka et al., 2009).

,Neuromuskularni  skoliéza vznikd pifi  poruchach CNS, u centralnich
a perifernich paréz a pii primarnich svalovych onemocnénich (myopatie). Lécba
je zéavisla na vyvoji kiivky* (Kolaf et al., 2009, str. 445).

Vyskyt skoliotické deformity u SMA byva velmi Casty a zavazny. U infantilni
funkénimu omezeni. U ostatnich typi SMA nejsou zmény tak velké a pacient neni
vyznamné funkéné omezen. B&zné je u pacientd pozorovano paralytické skoliotické
zakiiveni lumbalni ¢1 thorakolumbalni patefe. Dochazi k systematické progresi skolidozy
a mnohé deformity patefe dosahuji vyrazného =zakiiveni. Dilezité je vénovat

skoliotickym deformitam pétefe pravidelnou a odbornou péci (Repko et al., 2008).
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1.4.1 Rehabilita¢ni péce

Cviceni je brano jako podptirna 1écba, kterd ovlivituje ucinnost ptisobeni ortéz.

Pro wvybér vhodného cileného fyzioterapeutického poStupu je nutné provést
kineziologicky rozbor. Pii vybéru vhodného typu cviCeni je dulezité respektovat typ
skoliozy, velikost kiivky, vék pacienta, schopnost spoluprace pacienta nebo jeho rodicu,
protoze vétsina metodik vyzaduje spolupraci zaucené osoby. V terapii se vyuziva cileny
formativni vliv na muskuloskeletalni aparat. Vzdy je nutné pristupovat
ke kazdému klientovi individualné (Kolaf et al., 2009).

Konzervativni 1é¢ba se zaméfuje predevSsim na rehabilitaci zacilenou pro udrzeni
hybnosti kloubli koncetin. Na horni koncetin€ je cilem zabranit zkrdceni svalovych
skupin loketniho kloubu, zapésti a ruky. V konzervativni terapii se vyuziva
polohovacich ortéz, nej¢astéji individualnich termoplastickych. Pfed aplikaci ortézy, je
dulezité pacienta rozcvicit a protahnout zkracené svaly (Krawczyk, Jakub; 2011).

Na dolnich koncetinach branime postupnému rozvijeni flekénich kontraktur, které
jinak omezuji a znemoznuji schopnost vertikalizace. Podpora pomoci ortéz umoziuje
stabilizaci a centraci kloubti dolni koncetiny pii stoji a chlizi pacienta. Kycelni klouby
maji  tendenci  valgotizovat a  dislokovat se, to  nasledn¢  vede
ke zhorSeni kvality a stability sedu. Nej€etnéji se aplikuji polohovaci ortézy na kolenni
klouby a ortézy stabilizujici kycelni klouby do abdukce a zevni rotace. Zasadni je
protahovani ptfedev§sim zevnich rotitori a adduktord kycelnich kloubli, aby se
co nejvice predeslo dislokaci kyc€elniho kloubu v dasledku svalové nerovnovahy

(Krawczyk, Jakub; 2011).

1.4.2 Proteticka péce deformit pateie

Své nezastupitelné misto v konzervativni 1écb& maji trupové ortézy, jejichz hlavnim
ukolem je zastavit dal$i progresi deformit a udrzet rovnovazné postaveni trupu. Ortéza
neléci deformitu, ale pouze zabraniuje zhorSovani stavajiciho stavu. Pouziti ortéz
pfi 1é€bé neuromuskularnich deformit byva casto diskutabilni a komplikované (Repko

et al., 2008).
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Vyuziti trupovych ortéz ke korekci deformit patefe je nejefektivnéjsi zejména
u malych déti (Krawczyk, 2009). U tézsich deformit se pouzivaji pro vertikalizaci
do sedu individudln€¢ zhotovené trupové ortézy pro sed (kokina), pro vyrobu této
korekéni sedacky se vychazi z posouzeni rozsahu deformity a mista vrcholu kiivky
patete v zavislosti na aktivni kontrole drzeni trupu a hlavy. Pfi progredujicim zakiiveni
se vyuziva pro sed aplikace plastovych individudlné zhotovenych trupovych ortéz
na podkladé¢ odebrané¢ho sadrového odlitku. U pacienti, ktefi nemaji vyraznéjsi
deformity ve frontalni roving, se indikuji pénové trupové ortézy pro sed. Mérné
podklady se odebiraji pouzitim podtlakovych polstait s tvarovou paméti (Krawczyk,
Jakub; 2011).

Podstatnou kontraindikaci je u noSeni trupovych ortéz snizeni vitalni kapacity plic
pfi paréze dychaciho interkostdlniho svalstva. Vlivem tlaku, ktery vyviji ptisobeni

ortézy na hrudnik, dochazi k omezeni dechovych funkci (Krawczyk, Jakub; 2011).

1.4.3 Principy a funkce ortéz pri 1écbé deformit pateie

Sily osové (tahové) a bocni (tlakové) jsou zékladnimi silami, které ovliviiuji
deformity patefe. VSechny pisobici sily jsou nepfimé a ovliviuji patet ptres okolni
struktury.

,»lahoveé (distrakéni) sily zpisobuji natazeni deformity patefe oddalenim hlavy
a panve pomoci specialniho panevniho pasu — koSe, kréni objimky, a jejich vzajemného
propojeni pevnymi dlahami (pelotami). Bo¢ni tlakové sily ptisobi pfimym tlakem, ktery
se prenasi pies Zeberni kos na samotné obratle” (Repko et al., 2008, str. 75).

Pii korekci deformit patefe je nejefektivnéjsi tiibodové ptisobeni (Repko et al.,
2008). Zaklad tvofi nejCast&ji kréni kruh, panevni pas, jejich vzajemné propojeni
a boc¢ni tlakové peloty. Moderni ortézy jsou vyrabény individudlné€ z plastu sejmutim
sadrového odlitku z trupu pacienta. Ortézy puisobi na deformitu na vice mistech.
Je mozno je vypodlozit, aby se piedeslo otlakim. Zakladni vlastnosti kvalitni ortézy

jsou funkénost, esteti¢nost, lehkost a snadna aplikovatelnost (Repko et al., 2008).
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1.5 Operacni lécba deformit patere

Teézké neuromuskularni deformity patefe vétSinou neni mozné korigovat pouze
konzervativni 1é¢bou ortézami a korzety. Uéinek konzervativni 16¢by byva malo
efektivni. Korzety jsou snaseny pacientem vétSinou velmi Spatné a dochazi k omezeni
uz tak zhorSenych kardiopulmonalnich funkci. Tendence kiize k tvorbé otlaki neni
u nemocnych zcela zanedbatelnd. Operacni terapie je indikovdna nejcCastéji
Z nasledujicich divodi: kolaps a nestabilita patefe, nestabilita sedu, progredujici
zhorSeni kardiopulmonalnich funkci, bolesti zad, tvorba dekubiti a omezeni
oSetfovatelské péce. Operuji se zejména strukturalni kiivky. Operaci 1éc¢ba nekonci,

ve vétsingé piipadu nasleduje obdobi intenzivni péce o pacienta (Repko et al., 2008).

1.5.1 Dilezitost operacni terapie

Neuromuskularni deformity na rozdil od idiopatickych skolidoz progreduji
I v dospélosti, tuto progresi lze zastavit pouze operaéné. Ocekavanym vysledkem
operace je zamezeni zhorSovani plicnich funkci, pfi operaci na HK jeji nasledna
snadnéj$i manipulace v ADL a prevence bolesti zad (Chaloupka et al., 2009).

Jelikoz operacni lé€ba muize predstavovat fadu naslednych pooperacnich
komplikaci, musi 1ékat takto radikalni chirurgicky zakrok peclivé zvazit. V ptipadé
1é¢by pacienta s neuromuskularnimi deformitami patefe se musi zohlediovat vSechna

jeho jiz ptidruzena onemocnéni (Repko et al., 2008).

1.5.2 Vyvoj, typy a cile operacni terapie

Operacni terapie se vyvijela od kosténé fuze. Vyznamnym pifinosem byla
Harringtonova distrakéni instrumentace aZz po nynéjs$i moderni metody segmentalni
instrumentace, ktera zaru¢uje mnoho vyhod. Mezi vyznamné vyhody patii z hlediska
minimalizace poskozeni nervovych struktur relativné bezpec¢na korekce a pevna vnitini
fixace. V tomto ptipad¢ se uz nemusi pouzivat vnéjsi pooperacni fixace, ktera Casto
zpusobovala dekubity. Tuto instrumentaci lze aplikovat i na panev pro stabilizaci

panevni obliquity. Celd operacni terapie je priibéZn€¢ monitorovana somatickymi
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a motorickymi evokovanymi potencialy (SEP + MEP) umoziiujici bezpe¢nou napravu
deformity (Tichy et al., 2004).

V operacni 1écbé deformit patefe se vyuzivaji dva zakladni typy operacnich
ptistupt, predni a zadni, nebo mize byt operace provadéna i kombinovanym zptisobem
(Repko et al., 2008).

Pti operacni terapii neuromuskuldrnich deformit patete je potfeba dosdhnout téchto
tfi zakladnich cilu:

e zajisténi kompenzované stabilni patefe
e vyvazeni panve
e zabranéni dalsi ztraty motorickych ¢i senzitivnich funkci (Repko, 2008).

»Operacni 1éc¢ba skoliotickych deformit patefe patii ve spondylochirurgii

komplikaci, které mohou nastat béhem operace ¢i v pritbéhu dolé€eni, u téchto typt

operaci pohybuje kolem 0,1 % (Repko, 2012, str. 73).

1.5.3 Zadni operacni pristup
Jde o nejcastéji uzivany operacni piistup. RozliSujeme 4 zakladni typy korek¢nich
sil: distrak¢ni, kompresni, translacni a derotacni. Tyto sily jsou vyuzivany v riznych

pomeérech (Tichy et al., 2004).

1.5.4 Distrakéni typ instrumentace

Pro tento operacni zpiisob je urcen Castéji uzivany Harringtonlv typ instrumentdria,
ktery je slozen zhackl a  distrakéni ty¢e. Hacky se  umistuji
do koncovych obratlii kiivky a poté je zavedena distrakéni ty¢ a nésledné dochazi
ke korekci skoliotického zakfiveni oddalenim okrajovych obratla kiivky.
K ptipadnym komplikacim lze zatradit poskozeni zejména nervové-cévnich struktur
a nasledné neurologické komplikace. Tento typ operace umoziiuje téméf pul roku
sledovani kostniho ristu nevyzralé patefe pomoci posouvani distrakéni tyce.
U vyzralejSich pateti se na konci operace pristupuje k zajisténi kosténé fuze kosténymi

Stépy, které mohou byt bud’ autologni (ze zevni ¢asti lopaty kosti kycelni), nebo

31



homologni (z kostni banky). V poopera¢nim obdobi se pacientim zhotovuje sadrovy

korzet ¢i individudlni ortéza na 6-9 mésicti (Repko et al., 2008).

1.5.5 Segmentalni typ instrumentace
typy. Systém transpedikularnich Sroubti, pedikularnich hac¢kt a korekcénich tyc¢i, systém
sublaminarnich kli¢ek a korek¢nich ty¢i (Chaloupka et al., 2009).

Operuje se v poloze na bfise s vypodloZzenim. Oba systémy vychazeji z translacni
metody, tedy pfitahovani jednotlivych obratli k centralni ty¢i. Oproti distrakéni metodé
je tento operacni typ stabilnéjsi a doba nésledné rekonvalescence kratSi. Na doléceni se

pouziva individualni ortéza, kterou pacient nosi asi 4 mésice (Repko et al., 2008).

1.5.6 Predni operacni pristup

Ptedni operacni piistup se voli predevSim u operaci jednoduchych hrudnich
¢i bedernich kiivek. Vyuzivaji se pfistupy transtorakélni (oSetfeni hrudnich kiivek) nebo
retroperitonealni (oSetfeni bedernich kiivek). Do vykonu transtorakoretroperitonealniho

jsou kombinovany oba ptedchozi typy ptistupti (Repko, 2012).
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1.6 Kompenzacni pomicky

Vyuzivani vhodnych kompenzacnich pomiticek je dilezit¢ nejen k udrzeni
fyzickych schopnosti a ke zmirnéni progrese nemoci, ale také k podpoie dusevniho
rozvoje déti, diky kterému se pfiblizuji zdravym vrstevnikiim. Je tak mozné realné
zaClenéni déti s postizenim mezi ostatni déti (Noskova, 2009).

Kompenzaéni pomicky se rozd€luji na prostredky zajistujici kvalitni
sed (vinteriéru i exteriéru), na pomicky potfebné pro vertikalizaci, pro pievoz
a samostatny pohyb, na rehabilitacni pfistroje a pomicky.

V soutasné dobé je v Ceské republice kdispozici rozsahly sortiment
kompenzacnich pomtcek, lze se orientovat dle ceny a zplsobu vyuziti pomicky.
V ramci klientova vybéru pomtcky je vhodné se poradit a konzultovat s odborniky
(odborny lékat — neurolog, ortoped, rehabilitacni 1ékat; fyzioterapeut, ergoterapeut,
socialni pracovnik). Pouzivani jednotlivych pomtcek je zavislé na celkovém fyzickém

1 psychickém stavu klienta a na zachovanych schopnostech (Kocovéa, 2011).

1.6.1 Kbvalitni sed

Kvalitni sed je zédkladem denniho Zivota, proto je potifeba dbat na spravny vybér
pomiicky s ptihlédnutim k doporuc¢eni MUDr. Vasi¢kové (2011), Ze pii polohovani zad
nesmi pacientova panev klouzat vpred do anteverze a soucasné nesmi dochazet
ke kyfotizaci bederni patete. Jestlize k tomu dojde, svéd¢i to o nedostatecné
stabilizované panvi. Sklouzavani panve vpied Casto zplisobuje silné kiece a drazdi kizi
na hyzdich a v oblasti sakra, coz zptisobuje vznik dekubitt (Kocova, 2011).

Déti se zdravotnim postizenim potiebuji specialni sedaci zatizeni, ktera jim
umoziuji a zabezpecuji kvalitni sed, spravnou pozici pro sezeni a dostate¢nou oporu
drzeni téla. Idedlni poloha sedu ma zajist'ovat jak pohodlny sed, tak relativni schopnost
pohybu a moZnost interaktivniho kontaktu s ostatnimi. Nejkvalitnéj$i pozice pro sezeni
pomaha udrzovat spravnou Cinnost télesnych  funkci, zejména traveni

a dychani (Vasickova, 2011).
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Pohodlna pozice v sedu je dana ttemi zékladnimi prvky. Stabilni zékladnou, kterou
zajistuje panev, sedaci plocha stechen a opora o chodidla. Dalsim prvkem
je rovnovaha, kterd je dana zejména polohou hrudniku, ramen a hlavy. Poslednim
dulezitym prvkem je samotny pohyb (volny pohyb hlavy a HKK), ktery umoziuje pocit
svobody (Anonymous, 2013).

Zajisténim rovnovahy zvolenim vhodné stabilni zakladny podpotfime ideélni
posturalni nastaveni, omezi se vznik funk¢nich deformit. Lze alespon ¢asteéné napravit
fixujici se (strukturalni) deformity.

Rovnovéha u SMA je zajistovana predev§im adekvatni polohou sedu ve voziku.
Idealni sed by mél vypadat néasledovné: drzet hlavu v linii nad kycelnimi klouby,
fyziologické zaktiveni patefe, vodorovné postaveni panve nebo mirnd anteflexe
a abdukce stehen, neutrdlni postaveni nohou. Nevhodné sezeni ve voziku mulze byt
pii¢inou vzniku mnohych patologii (Anonymous, 2013).

Piehled pomiicek nezbytnych pro zabezpeceni kvalitniho sedu:

e Zdravotni sedacky

e Zdravotni koéarky

1.6.2 Pomicky pro vertikalizaci

Diky zachovanym schopnostem nékterych déti se SMA, 1ze po odborné konzultaci
provadét vertikalizaci. K tomuto ucelu slouzi tzv. ,,standery®, které jsou bud’ statické,
nebo dynamické. V Ceské republice nejsou zatim viechny tyto pomiicky hrazeny
z vefejného zdravotniho pojiSténi. Cena se primérné pohybuje okolo 60-70 tisic korun
(Kocova, 2011).

Mezi vyhody vertikalizace patii zejména posileni svalové hmoty a zlepSeni
dechovych funkci. Zatézovanim hmotnosti se zpevnuji kosti (Anonymous, 2013).

Polohovéni do stoje se provadi bud’ v prona¢nim nebo supina¢nim postaveni.
Supinacni stoj se vyuziva u déti, kde je potieba piekonat gravitaci. Prona¢ni poloha akra
zajistuje protazeni zkraceného svalstva a rozviji schopnosti ovladani pohyba hlavy

a hornich koncetin (Anonymous, 2011).
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Piehled kompenzacénich pomucek potfebnvch pro vertikalizaci:

Vertikaliza¢ni stil — vyuziva se u chodicich i nechodicich pacientd. Pod plosky nohou
je vhodné dat klin pro podporu dorzalni flexe v hlezennich kloubech (Vacek, 2005).
wotander® — umoziuje pacientim asistovany stoj, horni koncetiny jsou volné
k manipulaci. Obvykle je vybaven i stolkem. Dulezita je stabilita ,,standeru®.
Parapodium — jde o typ ortézy, ktera umoziuje vzpiimeny stoj bez pouziti dalSich
opornych pomiicek a umoznuje sebeobsluhu. Parapodium je vyhodné v tom, Ze pacient
muze byt i n€kolik hodin ve vzptimené poloze a pfitom nezatéZuje horni koncetiny

(Noskova, 2011).

1.6.3 Pomiicky pro pohyb a presun

Mezi nejcasteji pouzivanou pomucku ur¢enou k pohybu a presunu se fadi invalidni
vozik. Faktory, kterym je potieba vénovat pii vybéru voziku pozornost, jsou dostate¢na
stabilita, symetrie sedu, spravné nastaveni zadové opérky a polohovani stupacek.
Voziky jsou ur€eny détem s postizenim, které jsou schopny sedét, zajist'uji jim moznost
mobility (Anonymous, 2011). K dispozici jsou dva zakladni typy vozik: mechanicky
a elektricky.

1.6.4 Mechanické voziky

Odleh¢ené mechanické voziky jsou ergonomicky uspotadany tak, aby v nich dité
mohlo do uréité miry rist a soucasng, aby zvladalo vozik ovladat. Aby bylo mozné
vozik snadno ovladat a pohanét, musi byt lehky, jelikoz nemocni maji ¢asto oslabené
krom& DKK 1 HKK. Musi byt dostate¢n¢ stabilni, aby nemohlo dojit k jeho pfevraceni.
Dit¢ musi byt ve voziku pfipoutano a pohanéci kola konstruovéana tak, aby nedoslo

K poranéni prsta ditéte (Kocova, 2011).

1.6.5 Elektrické voziky

Pokud jiz dit¢ nezvlada ovladat mechanicky vozik, pfechazi na pouzivani voziku
elektrického. Pouzitim elektrického voziku se stdva pacient relativné samostatnym
v pohybu a je i vice psychicky nezavisly (Novakova et al., 2006). Vybaveni voziku

,kokinou* je shodné u obou typti voziku (mechanického 1 elektrického).
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Permobil K300 (viz ptiloha 3) je elektricky vozik vhodny pro déti od 4 let véku. Vozik
je snadno ovladatelny a urCeny k jizd¢ nejen v interiéru, ale 1 v exteriéru na nerovném
povrchu (Kocova, 2011). Elektricky vozik se ovlada jednou HK joystickem-packou, coz
je ve srovnani s nutnosti roztoCit obéma rukama kola mechanického voziku velké

usnadnéni situace pro malého pacienta.
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2 CILE PRACE

Cile:

1. Zmapovat vliv terapeutickych metod na progresi nemoci u pacientl
se SMA.

2. Zjistit moznosti dostupnosti a efektivnosti kompenzacnich pomtcek

u nemocnych se SMA.

Vyzkumné otazky:
1. Jsou dostupné kompenzacni pomticky pro pacienty dostatecné efektivni?
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3 PRAKTICKY VYZKUM

3.1 Metodika

V ramci své bakalaiské prace jsem se po dobu péti mesicti vénovala kvalitativnimu
vyzkumu, kdy jsem dochéazela do Centra ARPIDA v Ceskych Budé&jovicich a pracovala
jsem s détmi s diagndzou SMA. Konkrétné se tfemi divkami se SMA II. typu. Potfebné
informace jsem ziskala ze svého vySetieni, od fyzioterapeutl, ke kterym déti dochézi
na terapii, ze zdravotnické dokumentace nebo od rodi¢tit mych probandu.

V praktické ¢asti bakalarské prace jsem provedla komplexni kineziologicky rozbor,
v ramci n€hoz byl proveden motoricky test (Hammersmith SMA - funkéni motoricka
Skala), (Vondracek et al., 2007). Obsahem testu je dvacet ukold, pomoci nichz
zjistujeme, co jsou divky schopny samy bez dopomoci zvladnout. Pacient mtize v tomto
testu ziskat bud’ 2 body, pokud ukon provede sdm, nebo 1 bod, jestlize je nutnd mala
asistence a 0 bodu vpfipadé, Ze pozadovany ukol vibec neprovede. Jde
o standardizovanou $kalu, kterd se pouziva k hodnoceni hrubé motoriky déti se SMA
(Havlistova, 2012).

Jedenkrat tydné jsem dochazela po dobu péti mésici na individualni 1é¢ebnou
rehabilitaci s détmi. Jednotlivé lekce trvaly cca 30-45 minut. Vysledky vySetfeni jsem

zpracovala ve form¢ 3 kazuistik doplnénych fotografickym materialem.

3.2  Charakteristika vyzkumného souboru

Probandi jsou klienti Centra ARPIDA s diagn6zou spinalni svalové atrofie II. typu

a jsou ve vékovém rozmezi 8-14 let.
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4 VYSLEDKY

4.1 Kazuistika I.

Pacientka: A. F., narozena 1999 (14 let), diagnéza SMA 1I. typu

Kineziologicky rozbor:

Anamnéza

RA: Rodice jsou nositelé genu pro SMA, jinak bezvyznamna.

OA: Ctvrta rizikova gravidita, porod v terminu — 39. tyden bez komplikaci 3140 kg/49
cm, nekfiSena, z nemocnice propusténa jako fyziologicky novorozenec, vyvoj do 9.-10.
meésice vnormé, asi od 12. mésice zastava motorického vyvoje. V 15 mésicich byla
stanovena diagndza: spinalni svalova atrofie II. typu. Cca od 4-5 let se zacCala vyvijet
skolioza. Doma byla hodné polohovdna v horizontadle. Na obou kyclich
je porucha zakloubeni. V roce 2005 pacientka prod¢lala prodlouZzeni Achillovych §lach
— kratkodoby efekt.

SA: Divka zije s matkou, babickou a star§i sestrou. Navstévuje 7. ro€nik zakladni Skoly.
Vyvoj mentélnich funkci v rdmci normy az nadpriméru. Komunikativni usmévava
divka, spolupracujici, socialn¢ vnimava, pracovni tempo je limitovdno rozsahem
postiZzeni. Snadno unavitelna.

FA: Orfiril 2x denn¢ -2, Seretide uziva rano a vecCer 2X

AA: pyl, kiwi

NO: SMA II. typu s tézkou neuromuskularni skoliézou, ttietdzové kontraktury na DKK,
luxace L kycle, tézka ventilaéni porucha restrikéniho typu klinicky pravostrannd Th

a levostranna konvexni L kiivka péatefe, obliquita panve.

Objektivni vysetieni

Hlava: Na lehatku v poloze na zadech aktivné otaci hlavu do stran. Hlavu nezvedne
a neudrzi v pfedklonu ¢i predsunuti. V sedu hlava inklinuje do leva, trupem se snazi
vyrovnavat. V poloze na bfiSe hlavu nezvedne, obtizné ji otaci, minimum aktivniho

pohybu.
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Ramena: Protrakce v ramenou.

Trup: Asymetrie trupu s hypotonii. Dominuje vyrazna progredujici skolioza
(viz obrazek 1). Kyfoskolioza TH/L patete. Patrna asymetrie hrudniku s oboustrannou
prominenci zeber ventralné (viz obrazek 2). Hrudnik je v trvalém inspira¢nim postaveni,
pfi aktivnim hlubokém nddechu a vydechu ptevaha biiSniho dychani, hrudnik se
nerozviji lateraln€, jen kranializuje, neni patrnd aktivita mezizebernich svalt. Biisni
svalstvo je hypotonické.

Pdnev: Panev asymetricka, v rotaci a torzi, postaveni panve ovliviiuje luxace kycle
dx. Oba kycelni klouby jsou ve flekénim a addukénim postaveni, vpravo lze pasivné
vyrovnat.

HKK: Nezvedne ruce nad hlavu, ale zvladne vleze na zadech rozpazit a sahnout si
na bficho. Obéma rukama zvladne stisk.

DKK: Nelze provést aktivni flexi v kyCelnim kloubu. Pouze s velkou dopomoci.
V kolennich a hlezennich kloubech je flekéni postaveni. Kontraktura Achillovy Slachy
bilat. Pti fixaci aker pokr¢enych DKK u podlozky je naznak aktivni opory o chodidla,
dokéze 1 mirn¢ kontrahovat glutedlni svaly.

Pti pasivnim sedu je nutno fixovat trup 1 hlavu, nutnd opora o ruce. Aktivni

vertikalizace neni pacientka schopna.

Subjektivni vysetieni

Pti delsim sedu udava bolestivost kycelnich kloubti, vyraznéji vlevo.
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Obrazek 1 - Vyrazna skolioza u divky (vlastni zdroj)

Obrizek 2 - Ventralné prominujici Zebra (vlastni zdroj)

Kompenzacni pomiicky
V roce 2011 dostala novy elektricky vozik s vysSkové polohovatelnou sedackou,
mozné 1 naklopeni. Seddk se mirné€ svazuje vzad, gelovy, individualné tvarovatelny dle
zatéze, s abdukénim klinkem pro DKK. Zada s bo¢nymi pelotami a hlavovou opérkou.
Sed ve voziku i pfes vySe uvedené individudlni pfizplisobeni neni idealni —

v disledku tézké rotoskoliozy s deformitou hrudniku, patefe a panve ve vSech tiech
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rovindch se prakticky neda docilit osova kompenzace hlavy, patete a panve. Pfi pasivni
korekci jednoho ,krajniho segmentu“ vzdy zhorSime a vychylime segment
kontralateralni. Spontanné zaujima sed se zatézi pfevazné na pravém sedacim hrbolu,
pravy hemithorax inklinuje (a rotuje) doprava a vpied, pravd axilla tésn¢ naléha
na pelotu a vdasledku chabého svalového tonu dochazi k dislokaci pravého
glenohumeralniho kloubu. Leva axilla se naopak dostava mimo kontakt s pelotou, ktera
tak neplni svou stabiliza¢ni a trak¢ni funkci. Opora o levy sedaci hrbol je mala. V této
poloze se paradoxné citi dobfe i proto, Ze hlava sleduje osu kréni patete, je v inklinaci
dx., ale v dusledku zafixované PHK na ovladaci joysticku se dafi udrzet celkem
vyrovnanou kokontrakci flexori a extenzoru $ije. Hlava nepiepada do deklinace, navic
moznost fixace PHK v opofe ¢aste¢né usnadiiuje i dychani, tvofi punctum fixum pro
aktivitu auxiliarniho dechového svalstva.

Pokud uméle odtlac¢ime hrudnik od pravé peloty, piepadava hlava do deklinace.
Totéz se déje i V trupové ortéze — docilime-li zlepSeni v postaveni panve, zmirni se
rotacni slozka skoliozy v oblasti trupu, ale naopak se zhor$i postaveni hlavy
a C patefe (deklinace a inklinace sin.). Tato poloha je pro divku nepfijemnd, inavna —
v deklinaci dochazi ke zhorSeni funkce flexort $ije a tudiz i schopnosti aktivni zmény
polohy hlavy, ve snaze o korekci patrno aktivitu i m. platysma, soucasné se zhorsuji
| ventilacni parametry.

Korzet toleruje. Sed s korzetem - vyrazna asymetrie hlavy, ramena v symetrické
vysi, v sagitalni roviné hrudnik prominuje vpied — V zavislosti na dotazeni pfedniho
segmentu ortézy, hyperlorddza L patefe neni v soucasné dob& dobte fixovana korzetem.
Ve frontalni roviné ma korzet zajistovat (ve voziku) spolu se zeSikmenou sedackou
a postrannimi pelotami témét symetrické postaveni panve a bokd, trup téZ drZzen
prakticky na stredu.

Ortézy na DKK se jevi vyhovujici. Cela ploska je v kontaktu s ortézou, vlevo dobré
postaveni v hleznu, ale je jiz fixované inverzni postaveni akra, noha tak rotuje smérem
tibidlné ven Z ortézy. Pasivni korekce by byla mozna  jen
za pouziti veétSi zevni sily, coz by provokovalo bolest a omezilo délku denniho

pouzivani ortéz. Pouziva ortopedickou obuv — snaha dostate¢né fixovat narty.
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Hammersmith SMA funkéni motoricka $kala. Minimum 0 bodid, maximum 40
bodi (Vondracek et al., 2007). Viz piiloha 1.

1. Sed na zidli bez drzeni — neprovede — 0b. (divka je schopna chvili sedét v korzetu
S nohama spustényma doli z lehatka/zidle, ale musi se opirat obéma rukama.)
Dlouhé sezeni — neprovede — Ob.

Polovi¢ni obrat z polohy na zadech (na obé strany) — provede na obé strany- 2b.
Dotkne se jednou rukou hlavy (vsed€) — neprovede — Ob. (nezvladne zvednout ruce)
Dotkne se hlavy obéma rukama (vsed¢) — neprovede — Ob.

Obrati se z polohy na bfise na zada (ptes P) — neprovede — Ob.

Obrati se z polohy na bfise na zada (ptes L) — neprovede — Ob.

Obrati se z polohy na zadech na bticho (pfes P) — neprovede — Ob.

© © N o g &~ N

Obrati se z polohy na zadech na bticho (pies L) — neprovede — Ob.

=
o

. Lehne si ze sedu (bezpe¢né) — neprovede — Ob.

[3XY
[ExY

. Vzepie se sam na predloktich s hlavou vzhtiru — neprovede — 0Ob.

[N
N

. Zvedne hlavu vleZe na bfiSe (ruce podél téla) — neprovede — Ob.

(=Y
w

. Vzepte se sam na piedloktich s hlavou vzhiiru — neprovede 0b.

[EEN
SN

. Vzepte se sam na piedloktich a kolenou s hlavou vzhtiru — neprovede — Ob.

=
ol

. Posadi se z lehu na zadech — neprovede — Ob.

[N
»

. Plazi se — neprovede 0Ob.

=
~

. Zvedne hlavu vleze na zadech — neprovede — Ob.

(=Y
oo

. Stoji s drzenim se jednou rukou — neprovede — Ob.

[N
©

. Stoji samostatné déle nez 3. vtefiny — neprovede Ob.
20. Ude¢la samostatné vice jak 4 kroky — neprovede — Ob.
Vyhodnoceni testu

Vstupni 14. 1. 2013: 2b.

Vystupni 25. 5. 2013: 0b.
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Terapie

Divka pravideln¢ 1x tydné dochazela na fyzioterapii do centra ARPIDA. Cviceni
trvalo cca pul hodiny. Lécebna rehabilitace obsahovala pasivni uvolfiovani a polohovani
aker. Mékké techniky na oblast DKK, sije, zad, Setrné pasivni udrzovani hybnosti ky¢li,
kolen, Setrna trakce Vv levé kycli dle tolerance, prvky respiracni fyzioterapie — vibracni
masaze hrudniku, mickovani (dle pani Jebavé) Sije, ramen, hrudniku, vytirdni mezizebfi,
nacvik dechové viny, vydech s pasivni dopomoci - komprese zeber terapeutem ru¢né,
eventualné odporovany vydech (brcko, foukéani do papirové kulicky...), reflexni terapie

(dle Vojty) RO1, polohovani na mici.

Pribeh terapie

Terapie byla provadéna zejména v pozici vleze na zéddech s podlozenyma nohama
a vypodloZenou hlavou. Cvicebni jednotka zacinala obvykle mékkymi technikami
a facilitaci aker DKK, poté nasledovalo pasivni protazeni DKK, pacientka se néasledn¢
pokousela izometricky zapojovat svaly. Opatrné byla provedena trakce v kycelnich
kloubech. Pasivni protazeni i HKK, divka se snazila pomahat, sama zvladla dat si ruce
na bficho a spojit je, ruce byly schopné manipulace. S dopomoci se dokaze dotknout
rukama hlavy. Klientka zvladla aktivné cvicit s prsty na rukou, dat ruce v pést. Na HKK
jsem aplikovala diagonaly z PNF. Dale byly pouzity prvky zreflexni lokomoce.
Pti RO1 dle Vojty (prvky Vojtovy metody jsem provadéla pod dohleden vySkolenych
fyzioterapeuttt) doslo k viditelné aktivaci brani¢niho dychani. Posléze nasledoval nacvik
dechové viny a dychani s respiracnimi pomiickami. Vleze na zadech pacientka zvladne
aktivné alespon Castecné kontrahovat glutealni svalstvo. V pozici vleze na boku se
u pacientky provadéla metoda mickovani a mekké techniky na oblast zad. V této pozici

byla také realizovana reflexni lokomoce.
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Obrazek 3 - Pacientka p¥i terapii — RO1 (vlastni zdroj)

Obrazek 4 - Pacientka pii terapii v pozici na boku (vlastni zdroj)
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4.2 Kazuistika Il.

Pacientka: M. R., narozena 2005 (8 let), diagnéza SMA II. typu

Kineziologicky rozbor:

Anamnéza

RA: Rodice jsou nositelé genu SMA.

OA: Druha gravidita, porod vterminu — bez komplikaci, nekiiSena, z nemocnice
propusténa jako fyziologicky novorozenec. Ve dvou letech véku se zacaly objevovat
prvni poruchy motoriky. Divka Casto padala, zakopavala pii chuizi, béhala cirkumdukci
DKK, chodila po $pickach. Ve 2,5 letech byla zjisténa diagnéza SMA II. typu.
Neprodélala zadné operace. Neméla zadny vaznéjsi uraz.

SA: Zije s rodi¢i a star$i sestrou. Nav§tévuje 1. roénik zékladni §koly. Vyvoj mentalnich
funkei vrdmci normy az nadpriméru. Ve volném case po vyucovani dochazi
na zajmové krouzky: naboZenstvi a anglictinu.

FA: Orfiril long 150 mg, Koenzym Q10, Karnitin

AA: Dfiive astma bronchiale — tspé$né léCeno alternativné v Praze Dr. JonaSem.

NO: SMA 1L typu, divka je schopna aktivni vertikalizace a samostatné lokomoce.

Objektivni vysetieni (ve stoji)

Hlava: Ve stiednim postaveni

Ramena: Protrakce a elevace ramen, na pokyn zvladne uvolnit ramena z protrakce.
Lopatky: Insuficience fixace lopatek, zejména dolnich hla.

Trup: Hyperlordéza Lp, prominence bticha, hypotonie btiSniho svalstva, oslabeny HSS
trupu.

Pdnev: Anteverze panve

DKK: Ochablé¢ stehenni svaly, zejména je patrné oslabeni m. quadricepsu femoris.
Kycle: VR

Kolena: Valgozni postaveni kolen

Akrum DKK: Inverzni postaveni akra. ZhorSena opora plosek — patrné zejména vsede
na velkém mici, kde chybi tfibodova opora — palec je tazen do dorziflexe a uhyba do

valgozity.
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Objektivni vysetreni (vleze na zadech)

Pacientka svede po dobu 4 sekund nadzvednout hlavu nad podlozku (soucasné
elevuje i ramena, izolovany pohyb pouze hlavou nesvede) a pfitdhnout se za HKK
do sedu. Vleze na zadech sSe zvyrazni jiz ve stoji patrna protrakce ramen
a hyperlordoza Lp — pii flexi DKK dochazi k vyrovnani bederni lordozy. Pti elevaci
panve do ,,mostu‘ nastava prohloubeni bederni lord6zy a zhorsi se protrakce ramen.

Na terapeuticky stal si divka vyleze sama bez pomoci — polozi se
na bficho, jednu DK nakro¢i na lehdtko a druhou vytdhne bez opory HKK, poté
se pretoci na bok a pies Sikmy sed do sedu. Stoj realizuje piechodem ze sedu do polohy
na Ctyfech, poté se vzpiimi do pozice ,stfechy” (dle asany z jogy) nakonec se
ru¢kovanim po DKK postavi.

Subjektivne - Neudava zadné klidové potize.

Obrazek 5 - Aspekce ze zadu (vlastni zdroj) Obrazek 6 - Aspekce zepiedu (vlastni zdroj)
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Svalovy test
Krk

Trup
Lopatky

Panev

Ramenni kloub

Loketni kloub

Kycelni kloub

Kolenni kloub

Hlezno

Pohyblivost patere

flexe 3, extenze 5

flexe 2, flexe trupu s rotaci - nalevo 3, napravo 2
elevace 4

elevace 2

flexe - prava HK 5, leva HK 4 (+ souhyb trupu)
Abdukce - prava HK 5, leva HK 4 (+ souhyb trupu)
m. biceps brachii - PHK 5, LHK 4 (+souhyb trupu)
m. brachioradialis - PHK 5, LHK 4

m. brachialis - PHK 4, LHK 4

Flexe — PDK 3, LDK 3+

Abdukce - PDK 4, LDK 4

Addukce - PDK 2, LDK 2

Rotace - ZR, VR — PDK 3+, 3

Rotace - ZR, VR — LDK 3, 3+

Flexe — PDK 4+, LDK 4

Extenze - PDK 4, LDK 4

Dorzalni flexe — PDK 5, LDK 5

Schoberova vzdalenost — prodlouzeni o 7,5 cm

Stiborova vzdalenost — prodlouzeni o0 5,5 cm

Forestierova fleche —norma

Cepojova vzdalenost — prodlouZeni o 2 cm

Ottova inklinac¢ni vzdélenost — prodlouzeni o 7,5 cm

Ottova reklinaéni vzdalenost — zkraceni o 3 cm

Thomayerova vzdalenost — dotkne se prsty zemé

Uklony lateroflexe — tiklon symetricky na obou stranach
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Hammersmith SMA funkéni motoricka $kala. Minimum 0 bodi, maximum 40
bodu (Vondracdek et al., 2007).

1. Sed na zidli bez drZeni — provede — 2b.

2. Dlouhé sezeni — provede — 2b.

3. Polovi¢ni obrat z polohy na zadech (na ob¢ strany) — provede — 2b.
4. Dotkne se jednou rukou hlavy (vsed¢) — provede — 2b.

5. Dotkne se hlavy obéma rukama (vsedé) — provede — 2b.

6. Obrati se z polohy na bfise na zada (pies P) — provede — 2b.

7. Obrati se z polohy na bfiSe na zada (pies L) — provede — 2b.

8. Obrati se z polohy na zadech na bficho (ptes P) — provede — 2b.

9. Obrati se z polohy na zadech na bficho (pies L) — provede — 2b.

10. Lehne si ze sedu (bezpeéné) — provede — 2b.

11. Vzepte se sam na predloktich s hlavou vzhiru — provede — 2b.

12. Zvedne hlavu vleze na bfiSe (ruce podél téla) — provede — 2b.

13. Vzepte se sam na piedloktich s hlavou vzhiru — provede 2b.

14. Vzepie se sam na ptedloktich a kolenou s hlavou vzhtiru — provede — 2b.
15. Posadi se z lehu na zadech — provede — 2b.

16. Plazi se — provede 2b.

17. Zvedne hlavu vleze na zadech — provede — 2b.

18. Stoji s drzenim se jednou rukou — provede — 2b.

19. Stoji samostatné déle nez 3. vtefiny — provede 2b.

20. Udé¢la samostatné vice jak 4 kroky — provede — 2b.

Vyhodnoceni testu

Vstupni 21. 1. 2013: Klientka ziskala v testu plny pocet bodd, cili 40b.
Vystupni 5. 6. 2013 40b.
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Terapie

Pacientka dochazela jedenkrat tydné na individualni cvi¢eni do centra ARPIDA.
Cvicebni jednotka trvala 45 minut. V rdmci terapie bylo u divky provadéno respiracni
cviceni — nacvik dechové viny, trénink izolovaného dychéni (bfisni, dolni hrudni, horni
hrudni), dychani s respira¢nimi pomiickami. Dale bylo provadéno pasivni protahovani
dolnich koncetin, zejména flexoru kycelnich kloubt, akra do plantarni a dorzalni flexe.
V aktivni terapii byly kromé klasického celkového kondi¢niho cviéeni vyuzivany prvky
z metodiky Céapové, Bobath konceptu a analytické cvieni dle svalového testu. Dale
byla pravidelné provadéna reflexni lokomoce dle Vojty RO1. K posileni hlubokého
stabiliza¢niho systému cvi¢ila probandka na balan¢nich plochach — ploché ¢occe
a na velkém mici. Na uvolnéni svalstva byla pouzita metoda mi¢kovani dle pani Jebavé,
mekké techniky na oblast Sijovych svali a celych zad. Jedenkrat tydné¢ dochazela

klientka na hipoterapii do centra ARPIDA.

Priibéh terapie

ProtoZze je divka schopna vertikalizace 1 samostatné lokomoce, fyzioterapie
neprobihala pouze vleze na lehatku, ale 1 ve vysokém kleku (tzv. rytit — viz obrazek 7),
ve stoji, na balan¢nich plochach atd. Cvicebni jednotka probihala pfevazné s aktivni
idasti pacientky. Radu prvki realizovala samostatné, nutné bylo pouze korigovat
nastaveni télesnych segmentli a provadény pohyb. U divky jsem se zaméfila na aktivaci
HSS (m. transversus abdominis, svaly panevniho dna, branici a kratké autochtonni
zadové svaly), na posileni trupového a dechového svalstva. Trénovali jsme stabilitu
nejdiive ve stoji, poté na balancni ploSe (viz obrazek 8). Pokud se u divky béhem
terapie zieteln¢ projevila unava, zvolila jsem jako formu relaxace metodu mickovani
(dle pani Jebavé) zad, DKK i HKK, mekké techniky na oblast zad a Sije, ¢i pasivni
protazeni zkracenych svalt na DKK. K aktivaci dychacich svald jsem zafadila prvky

Z reflexni lokomoce.
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Obrazek 7 - Nacvik stability (vlastni zdroj) Obrazek 8 - Stoj na balané¢ni ploSe (vlastni zdroj)

4.3 Kazuistika Ill.

Pacientka: A. K., narozena 2005 (8 let), diagnéza SMA 1I. typu

Kineziologicky rozbor:

Anamnéza

RA: Rodice jsou nositelé genu pro SMA, jinak negativni.

OA: Narozena z tfeti bezproblémové gravidity, na konci t¢hotenstvi byla u matky
zjisténa glykosurie. Porod 10 dni pfed planovanym terminem. Porodni hmotnost byla
3400 g, divka nebyla kiiSena. Poporodni adaptace v normé¢. V détstvi vaznéji nestonala.
Po porodu do 9. mésice vyvoj bez problémii, od 8.—9. mésice lezla, sama se i posadila.
Byla pasivné postavena. Samostatnou lokomoci v prostoru nerealizovala, pouze
s oporou druhé osoby nebo pomoci choditka. V prvnim roce byla naockovana
na varicellu, ofkovani ji velmi oslabilo. Ve v€ku 15 mésict doSlo k inhibici
vertikaliza¢nich a lokomocnich dovednosti. Po naoCkovani vakcinou Triviac se
dostavila silna postvakcinaéni reakce, oObjevily se horecky, silna vyrazka a celkova
slabost. V 16 mésicich divka absolvovala oCkovani na hepatitidu B a po ném
nasledovala asi za dva tydny paréza DKK s nemoznosti vertikalizace do stoje. Nasledné

byla diagnostikovana spinalni svalova atrofie I1. typu.
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Rodic¢e zapocali s rehabilitaci Vojtovou metodou. Dité bylo stavéno ve ,,standru‘,
bez zavésu S pritlanymi pelotami po stranadch kyc¢li a v oblasti glutedlni krajiny.
V soucasnosti je plné odkazana na vozik. Dfive mechanicky, nyni pouziva elektricky
vozik. V poslednich letech pribrala znatelné na hmotnosti (cca o 20 kg). Neprod¢lala
zadné operace ani urazy.

SA: Zije srodi¢i, star§i sestrou a bratrem v rodinném domé. Navitdvuje 2. roénik
zékladni skoly. Vyvoj mentalnich funkci v normé az nadprimeéru.

FA: Orfiril long 150 mg 1-0-1

AA: Negativni

NO: SMA II. typu

Kompenzacni pomiicky: mechanicky vozik, elektricky vozik, ,,stander, korzet

Objektivni vysetieni

Hlava: Chabé drzeni hlavy, vsedé inklinuje k jedné strané (dle situace). Na lehatku
v poloze na zadech aktivn€ otac¢i hlavu do stran. Hlavu nezvedne a neudrZi v pfedklonu
¢i predsunuti. V poloze na btise hlavu nezvedne, svede ji otodit.

Ramena: V protrakci a elevaci. Vsed¢ je pravé rameno vys nez levé.

Trup: Bficho je hypotonické. Vsedé hyperkyfoza Th useku, hyperlordéza Lp. Inklinace
trupu vsedé€ na opacnou stranu nez hlava — asymetrie.

HKK: Hypotonické koncetiny. Pravou HK svede plnou flexi v ramennim kloubu
s chvilkovou vydrzi v dosazené poloze proti gravitaci. Flexe a extenze v loketnim
kloubu na HKK bez hrubé patologie bilat. Schopna stisku ruky, psani, hrani s hrackami-
ruce vyuziva k manipulaci.

Pdnev: V anteverzi, vsed¢ je panev v horizontale.

DKK: Aktivn¢ provede dorzalni a plantarni flexi nohy v hlezennim kloubu. Pasivné Ize
provést flexi vV ky€elnim a kolennim kloubu, pficemzZ pacientka svede aktivni svalovy
zaskub. Dokaze kontrahovat glutealni svaly po kratkou dobu. Stav odpovida svalové sile
1+. Kyc¢le jsou volné, zkraceni hamstringli a Achillovy Slachy bilat. Jsou pfitomny

flek¢ni kontraktury v kolennich kloubech, pii pasivnim protazeni nelze provést plnou
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extenzi v kolennim kloubu bilat. Valgoézni postaveni kolen. Kontinuita Achillovych

$lach je zachovana. Pitomen mékky otok chodidel. Citi je zachovéno.

Subjektivni vysetreni
Pacientka v posledni dobé udava bolestivost palce na pravé HK. Obcas ji boli kycelni

klouby, vice vlevo a oblast dolnich zad.

Obrazek 9 - Asymetricky sed Obrazek 10 - Aktivace mezilopatkovych svala
(vlastni zdroj) (vlastni zdroj)

53



Hammersmith SMA funkéni motoricka $kala. Minimum 0 bodi, maximum 40
bodu (Vondracek et al., 2007).
1. Sed na zidli bez drzeni — provede — 2b.
Dlouhé sezeni — podpora jednou rukou, asymetricky sed — 1b.
Polovi¢ni obrat z polohy na zadech (na obé strany) — 1b.

Dotkne se jednou rukou hlavy (vsedé€) — provede — 2b.

2

3

4

5. Dotkne se hlavy obéma rukama (vsed¢) — neprovede — Ob.

6. Obrati se z polohy na biise na zada (pies P) — neprovede — Ob.

7. Obrati se z polohy na bfiSe na zada (pfes L) — neprovede — Ob.

8. Obrati se z polohy na zadech na bficho (pfes P) — neprovede — Ob.
9. Obrati se z polohy na zadech na bficho (pies L) — neprovede — Ob.
10. Lehne si ze sedu (bezpe¢né) — provede — 2b.

11. Vzepte se sam na piedloktich s hlavou vzhiru — neprovede — Ob.
12. Zvedne hlavu vleZe na bfiSe (ruce podél téla) — neprovede — Ob.
13. Vzepie se sam na ptedloktich s hlavou vzhtiru — neprovede - Ob.
14. Vzepie se sam na ptedloktich a kolenou s hlavou vzhtiru — neprovede — Ob.
15. Posadi se z lehu na zadech — neprovede — Ob.

16. Plazi se — neprovede Ob.

17. Zvedne hlavu vleze na zadech — neprovede — Ob.

18. Stoji s drzenim se jednou rukou — neprovede — Ob.

19. Stoji samostatné déle nez 3. vtefiny — neprovede Ob.

20. Udg¢la samostatné vice jak 4 kroky — neprovede — Ob.
Vyhodnocenti testu:

Vstupni test 5. 1. 2013: celkem 8b.

Vystupni test 10. 6. 2013: 7b. — nezvladne se sama pietocit ze zad na bok.
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Terapie

Terapie probihala 1x nebo 2x tydné, kdy jsem dochazela rehabilitovat s mou
probandkou do zakladni $koly, kterou navstévuje nebo do centra Arpida, kam divka
chodi 1x tydné na terapii. V ramci fyzioterapie byla provadéna respiracni terapie,
nacvik dechové viny, trénink dechovych funkci s respiratnimi pomiickami, reflexni
lokomoce dle Vojty (pozice RO1), pasivni protahovani, aktivni cvi¢eni, metoda
mickovani dle pani Jebavé, mékké techniky na oblast vSech koncetin, zad, S§ije

a hrudniku.

Pribeh terapie
S probandkou jsem vedla terapii bud’ 1x nebo 2x tydné po dobu péti mésica.
Cvicebni jednotka trvala cca 45 minut. Divka je odkdzana na vozi¢ek a neschopna
samostatné vertikalizace, proto LTV probihala na rehabilitatnim lehatku vleze
s podloZenou hlavou a DKK nebo vsedé. Terapie zacinala nejdiive pasivnim protazenim
DKK. Probandka aktivné¢ zvladla dorzalni a plantarni flexi Vv hlezennim kloubu.
S jeji dopomoci jsem pasivné protahovala DKK v kolennim a kyc¢elnim kloubu,
vySetiila jsem si pasivné rozsahy a protahovala jsem (viz obrazek 11) zkracené svaly
(m. iliopsoas, hamstringy). Divka aktivné posilovala glutealni svaly. Pfi terapii bylo
nacvicovano izolované dychéni, nacvik dechové viny, prodlouzeny vydech. Reflexni
lokomoce dle Vojty umocnila rozvoj brani¢éniho dychani. Vsedé¢ trénovala inspirium a
expirium s respira¢nimi pomtckami (Magic ball, ,,smailik“- viz obrazek 12 a pfiloha 3).
V pribéhu vyzkumu pacientka po dobu dvou tydnii onemocnéla respira¢nimi
potizemi, proto jsem z divodu ulehceni odkasSldvani zaradila mickovani (dle pani
Jebavé) hrudniku v poloze na zadech i na bfiSe. A pro pretrvavajici bolesti zad jsem

zatadila mékkeé techniky tamtéz.
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Obrazek 11 — Pasivni protahovani (vlastni zdroj)

Obrazek 12 — Respiracni terapie s ,,Magic ballem* (vlastni zdroj)
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5 VYZKUM — KOMPENZACNI POMUCKY U SMA

5.1 Metodika

V praktické c¢asti jsem dale zjistovala formou dotaznikd (viz ptiloha 2), jaka
je ofima rodict déti se SMA efektivnost a dostupnost rehabilitacnich/kompenzacnich
pomucek. Mym cilem bylo pouze orientatni zmapovani situace dle odpovédi
respondentd.

Dotaznik byl slozen ze 14 uzavienych nebo polootevienych otdzek, dale jsem
ptidala pro uceleni pohledu na situaci moznost se libovolné vyjadrit k tématu na konci
dotazniku. U dvou otazek bylo mozné zaSkrtnout vice odpovédi, u vSech ostatnich
pouze jednu. Otazky byly koncipovany co mozna nejjednoznacnéji. Dotaznik byl slozen
ze dvou casti, v prvni jsem zjistovala zkuSenosti respondentd s dostupnosti pomicek,
ve druhé mé zajimala efektivita a vliv kompenzacnich pomilicek na zdravi ditéte.

Jednotlivé otazky byly zpracovany formou grafii pro lepsi piehlednost.

5.2 Navratnost dotazniku

Dotaznik byl v elektronické podobé rozeslan 71 respondentim (rodi¢im déti
se SMA), vratilo se mi 17 vyplnénych dotaznikd zpét. Kontakty na mé respondenty

jsem ziskala od ,,Kolpingovy rodiny Sme¢no 0.5.*
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5.4  Zpracovani dotazniku

Otdzka .1 Kde ziskdvate informace, kontakty &i zkusenosti pfi shanéni kompenzaénich pomicek?

d a
8% 8%

a) od lékare

b) od rodin se stejné nemocnymi détmi
c) zinternetu

d) jina odpovéd

graf 1 (vlastni zdroj)

Otazka £.2 Myslite si, podle Vasich zkusenosti, Ze jsou kompenzaéni pomiicky v Ceské republice snadno
dostupné a informovanost je dostateéna?

a
C 6%

a) ano

b) ¢astecné ano
c) ne

d) jind odpovéd

graf 2 (vlastni zdroj)



Otazka ¢.3 Kde kompenzacni a rehabilitaéni pomucky vybirate?
e

15%

a) broZury, pfirucky, katalogy

b) internet

c) specializované obchody

d) ptjéovny kompenzaénich/rehabilitacnich pomicek

e) vystavy a veletrhy zamérené na problematiku kompenzacnich a rehabilitacnich pomacek
f) jind odpovéd

graf 3 (vlastni zdroj)

Otdzka £.4 Je v blizkosti mista Vaseho bydlisté specializovany obchod s kompenzaénimi pomickami?

a)ano
b) ne

graf 4 (vlastni zdroj)



Otazka ¢.5 Mate néjakou negativni zkuSenost se schvalenim poZadované zdravotnické pomucky?

a) ne
b) ano

graf 5 (vlastni zdroj)

Otdzka ¢.6 Jaké méte zkuSenosti s firmami vyrabéjicimi a dodavajicimi kompenzacni pomucky?

12%

a) vyborné
b) dobré
c) Spatné

graf 6 (vlastni zdroj)



Otazka ¢.7 Jste obeznameni s moZnostmi financovani kompenzacnich pomiicek?

a) ano
b) castecné ano
c)ne

graf 7 (vlastni zdroj)

Otazka ¢.8 Jste spokojeni s moZnostmi financovani kompenzacnich pomicek?

C d
12% 12%

a) ano
b) ne
¢) nevim

graf 8 (vlastni zdroj)



Otazka ¢.9 Myslite si, Ze odpovida cena versus kvalita pomiicek?

C a
18% 6%

a) ano
b) ne
¢) nevim

graf 9 (vlastni zdroj)

Otdzka ¢€.10 Splfiuji kompenzacni/rehabilitatni pomucky v terapii i v béZném dennim Zivoté Vase ocekavani
a myslite si, Ze jsou dostatecné efektivni?

c
6%

a) ano

b) Castecné ano
c)ne

d) jind odpovéd

graf 10 (vlastni zdroj)



Otazka €.11 Pozorujete pfi dlouhodobém pravidelném pouZivani konkrétni kompenzaéni/rehabilitacni
pomiicky néjaké zlepSeni zdravotniho stavu Vaseho ditéte (bud' celkového nebo uréité oblasti téla), Ci
zmirnéni progrese nemoci?

a
18%

a)ano

b) ¢astecné ano
c)ne

d) jina odpovéd’

graf 11 (vlastni zdroj)

Otazka ¢.12 Doslo naopak vlivem pisobeni kompenzaéni pomiicky ke zhorSeni zdravotniho stavu?

b
6%

a) ano
b) Easteéné ano
¢)ne

graf 12 (vlastni zdroj)



Otazka ¢.13 Pouzivate doma pfi cviCeni s Vasim ditétem néjaké rehabilitacni pomiicky?

a) ne
b) ano

graf 13 (vlastni zdroj)

Otazka €.14 Oblibilo si Vase dité béhem terapie néjakou rehabilitacni pomiicku, se kterou rado cviéi?

a) ne
b) ano

graf 14 (vlastni zdroj)



6 DISKUZE

6.1 Diskuze ke kazuistice I.

U probandky je na prvni pohled patrna vyrazna asymetric trupu zpusobena
progredujici skoliozou. Je zde pritomna deformita hrudniku, zptfedu dominuji ventralné
prominujici zebra. Hrudnik je v trvalém inspiracnim postaveni a pifi dychani je viditelna
prevaha biiSniho dychani. Hrudnik se pfi nadechu nerozviji lateraln¢, pouze kranializuje
a neni patrnid aktivita mezizebernich svalii. Myotatické reflexy jsou nevybavné.
Zminovana skolidza a celkova deformita trupu se u pacientky fesi pouze konzervativné,
a to pomoci fyzioterapie a korzetu, jehoz ukolem ma byt zvlast¢ zpomaleni progrese
deformit patete a oddaleni operacniho zasahu.

Jelikoz je pacientka imobilni, neobejde se bez vyuzivani elektrického voziku, ktery
zvlada ovladat sama.

Vzhledem k vyse popsanému fyzickému stavu pacientky jsem se v terapii zameéfila
na upraveni dechového stereotypu a na pasivni protahovani zkracenych svalti.

Ma probandka byla béhem vyzkumu tyden hospitalizovana v nemocnici s tézkym
pribéhem virdzy, kdy bylo provadéno odsavani hlenu z dychacich cest.
Pro pomérn¢ subtilni pacientku toto znamenalo velkou zatéz. Béhem hospitalizace byla
provadéna Vramci fyzioterapie pouze respiracni terapie. Po navratu domi
byla pacientka velmi slaba a mésic nebyla schopna terapie. Poté opét zacala dochazet
na fyzioterapii do centra ARPIDA.

Béhem doby, kdy jsem s probandkou vedla vyzkum, nedoSlo k pozitivnim zmé&nam,
ale ke zhorSeni télesného stavu, coz se projevilo veétsi unavitelnosti pii cviceni
a také pfi vystupnim testovani dle Hammersmithovy motorické skaly, kdy pacientka
nezvladla splnit zadny z tkoli a skoncila s nulovym skoére pifi vystupnim testu. Myslim
si, ze na celkovy vysledek mého zkoumani méla vliv zejména vir6za u pacientky
s naslednou hospitalizaci a celkovym snizenim télesné kondice-pravdépodobné
v disledku vycerpavajicich epizod kasle. Pied virdzou se probandka citila dobfe, terapie

probihala bez vétsich znamek unavy Vv celkové idedlnéj$im télesném rozpoloZeni.
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6.2 Diskuze ke kazuistice I1.

Pacientka je schopna samostatné chize, byt s prvky uréité patologie,
ale nemoc ji zatim neomezuje natolik, aby byla pln¢ zavisla na nepfetrzité péci druhé
osoby ¢i trvale odk4dzéna na invalidni vozik. Doma ma mechanicky vozik, ktery pfilis
nepouziva.

Divka chodi ptfevazné po Spickdch cirkumdukci, problémy ji déla chiize
po schodech. Pii vySetieni aspekci ve stoji na prvni pohled u probandky zaujme
protrakce ramen, odstaté lopatky, anteverze panve, hyperlord6za Lp, hypotonické biisni
svalstvo a valgdzni postaveni kolen.

Pii vySetfeni dle Jandova svalového testu (2004) se u divky potvrdila sniZzena
svalova sila u trupového svalstva pfi flexi trupu (stupen 2) a elevaci panve (stupen 2).
Svalova slabost se ukazala i pfi vySetfeni svalové sily na DKK, zejména addukce
(stupeii 2) a flexe (stupen 3) v ky€elnim kloubu. Pfi testovani HKK zvladla probandka
ptekonat i kladeny odpor (stupent 4). Funk¢ni testy patefe jsou v normé, kromé Stibora
a Cepoje — které jsou zkraceny o 1,5 cm oproti normé&. Myotatické reflexy tricipitovy,
bicipitovy a patelarni jsou nevybavné, reflexy flexorti prstd a Achillovy Slachy jsou
slabé vybavné. Ve vstupnim i1 vystupnim vySetfeni dle Hammersmithovy Skaly
pacientka obstala na vybornou a ziskala plny pocet bodi (40b.). Dle této Skaly tedy
nelze u dané pacientky adekvatné zhodnotit efekt fyzioterapie — domnivam se, ze Skala
je u divky nedostacujici testovaci prvek jejich motorickych schopnosti.

Pti terapii jsem se nejvice zaméfovala na aktivaci HSS, posileni oslabenych
svalovych skupin, na protazeni zkracenych svali, zejména m. iliopsoas,
a na celkové posileni svalt DKK a zlepseni timingu.

Pii zavérecném vysetieni se projevilo mirné zvyseni sily trupového svalstva (flexe
trupu 2+). Pfi cviceni na labilnich plochach dokazala pacientka udrzet stabilitu po delsi
dobu. Nastalo celkové zlepSeni télesné kondice, coz se projevilo postupné vetsi
vykonnosti a mensi unavitelnosti béhem terapie. Také doslo k idealnéjSimu zapojeni

svalovych skupin trupu pii cvic¢eni, zejména na balanc¢nich plochach.
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6.3 Diskuze ke kazuistice II1.

U pacientky nachdzime téZkou svalovou hypotonii, areflexii, slabost zejména
posturdlnich a pletencovych svali, vyraznéji na DKK. Divka neni schopna samostatné
lokomoce. Sama se neposadi, ale vsed¢ se udrzi. Pacientka ma nadvahu, ktera
komplikuje jeji pfesuny z voziku. Nyni nové pouziva elektricky vozik, ale doma ma
i mechanicky, ktery donedavna vyuzivala. Dale ma korzet pro korekci sedu.

Pfi terapii jsem se snazila o aktivaci a posileni svalovych skupin trupu, HKK
a DKK, dale o stabilitu a korekci sedu, nacvik spravného dechového stereotypu
a uvolnéni zkracenych svala.

Béhem doby, kdy jsem s pacientkou pracovala, jsem vypozorovala, jak je u ni
dalezité pravidelné cviceni. Vzdy, kdyz nemohla probéhnout terapie, nejcastéji
z dtvodu virdzy, bylo znatelné zhorSeni télesné kondice ve smyslu celkového snizeni
svalové sily, ale naopak po pravidelném dlouhodobé&jsim cviceni bylo u divky viditelné
zlepSeni. Doslo ke kvalitné€j§imu propojeni svalovych fetézci trupu, zvySeni svalové
sily hlavné na HKK, ale i na DKK a k uvolnéni zkracenych svalti. Pacientka si zvladla
osvojit dechovou vinu, zteteln¢ reagovala na RO1 dle Vojty z reflexni lokomoce.

U pacientky byla vidét velka snaha o spolupraci. Uvédomuje si, jak je
pro ni cviceni dilezité a cvi¢i rada. V Hammersmith testu doslo ke zhorSeni pti
vystupnim testovani i pfes pozitivni motivaci pacientky. Nezvladne se sama pietocit
ze zad na bricho. Domnivam se, ze na vysledek mize mit vliv rostouci hmotnost
pacientky, ktera komplikuje manipulaci. Doma s divkou neni provadéno téméi zadné

cviceni, coz takeé jisté pfispiva ke zhorSovani télesné kondice.
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6.4 Diskuze k dotaznikum

Mym cilem tohoto vyzkumu pomoci dotaznikli bylo orientacn¢ zmapovat, jaké
zkuSenosti maji rodice déti se SMA s kompenzacnimi/rehabilitacnimi pomuckami.
Dotaznik je koncipovany tak, aby bylo z odpovédi dostatecné vypovidajici, zda jsou
klienti spokojeni s dostupnosti pomucek, s kvalitou dostupnych pomtcek, nebo jestli
pozorovali ¢i pozoruji u néjaké pomucky zlepseni ¢i zhorSeni zdravotniho stavu ditéte,
atd. (viz ptiloha 2).

Po zhlédnuti zpracovanych grafii u jednotlivych otazek je ziejmé, jaké odpovédi
byly respondenty voleny nejcastéji. U otdzek s moznosti vyjadfit vlastni nadzor volné
se odpovédi Casto opakovaly. Jelikoz byl vyzkumny soubor pfili§ maly, nelze vyvozovat
zadné statistické zavery. Jednotliveé jsem rozebrala vSechny otazky (viz nize).

Otazka ¢. 1: Kde ziskavate informace, kontakty ¢i zkuSenosti pri shanéni
kompenzacnich pomiicek? Zde bylo mozné zaskrtnout vice odpovédi, ¢i dopsat jinou
variantu. Z grafu je zfejmé, ze respondenti volili nejvice moznost B a C, tedy
ze ziskavaji informace ohledn¢ kompenzacénich pomiicek od rodin se stejn€ nemocnymi
détmi a z internetu. U této otazky se dohromady seslo 37 odpovédi, z toho 3x byla
zaSkrtnuta moZnost A i1 D, varianty B, C byly ob& oznaceny také shodné, a to 15x.
Moznost D byla otevieného charakteru. Jako dal$i variantu pro ziskdvani informaci
o kompenzaénich pomickach uvadéji respondenti mimo nabizené moznosti: veletrhy,
samotné prodejny s kompenza¢nimi pomutckami ¢i setkani rodin se SMA. Rodice si
stézuji na nedostateCnou informovanost a zdjem ze strany lékaii. Myslim si, Ze je
pofadany pobyty pro rodiny se SMA, kde si rodiny vyméiuji své zkuSenosti.

Otazka €. 2: Myslite si, podle Vasich zkuSenosti, Ze jsou kompenzacni pomiicky
v CR snadno dostupné a informovanost je dostatecnd? Bylo mozné zaskrtnout pouze
jednu odpovéd’. Ze 17 respondentii oznacilo 10 moznost ,,Castecné ano®, 6 moznost
»Ne“ a Ix byla zodpov€zena moznost ,,an0*“. Dle mého nézoru by bylo pro rodiny

pfinosné, kdyby se informovanost a dostupnost (zejména financ¢ni) zlepSila, ovSem
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z vysledku nelze vyvozovat vyraznou nespokojenost klientt, jelikoz pfevazuje pozitivni
hodnoceni.

Otéazka €. 3: Kde kompenzacni a rehabilitacni pomiicky vybirate? Opét bylo mozné
zvolit vice odpovédi. Nejvice dotazovani volili odpoveéd’ ,,internet”, tato moznost byla
zaskrtnuta z 28 odpovédi celkem 14x, odpoved A ,,brozury, piirucky, katalogy“ volilo
12 respondentli, shodny pocet respondenti a to (6) oznacilo odpovéd C
a E, odpovéd ,,pijcovny* oznacil 1 dotazovany. Z vysledku u této otazky ztetelné
vyplyva, ze rodi¢e hledaji informace mimo lékaiské ordinace. Opét to poukazuje
na neochotu (nevédomi o problematice) ze strany nékterych lékait. Myslim si, ze
v souasné dobé je pro vétSinu lidi nejjednodussi metodou hledat informace
na ,,internetu’, protoZe se tam dozvi dostatek informaci napt. z diskuzi a mohou ziskat
zajimavé rady. Skoda, Ze se nepotada vice veletrhil a nerozsifuje se odbornost a aktualni
prehled v nabidce u kompetentnich osob.

Otazka ¢. 4: Je Vblizkosti mista VaSeho bydlisté specializovany obchod
S kompenzacnimi pomiickami? Ze 17 dotazovanych zvolilo 10 moznost ,ne“ a 7
respondentli oznacilo odpovéd ,,ano*. Z odpovédi vyplyva, ze pokryti specializovanych
obchodii na uzemi Ceské republiky neni dostate¢né. Proto si myslim, Ze je v této oblasti
stale co vylepSovat a byla by na misté snaha vice uspokojovat potieby klientu.

Otazka ¢. 5: Mate néjakou negativni zkuSenost se schvdlenim pozadované
zdravotnické pomiicky? MoZnost ,,ne* byla zaskrtnuta 11x, varianta ,,ano* 6X. V piipadé
odpovédi B méli respondenti doplnit konkrétni situaci. Odpovédi byly nasledujici: 1)
Revizni 1ékat neschvalil polohovaci lizko pro zcela imobilni dité. 2) Pojistovna
nechtéla schvalit zidlicku pro syna, ktery neni schopen sam sedét. 3) Dodani pelot
k voziku trva jiz 6 mésici od schvaleni a jest¢ stale nejsou. 4) Pojistovna odmitla
schvalit odlehéeny vozik se specialnimi upravami — schvaleno az na 3. pokus. 5) Lezici
pacient nedostal elektricky vozik. 6) Zamitnuti zdravotni pojisStovnou z divodu
nepotieby zadatele. Cast rodi¢t uvadi problémové schvéleni pozadované pomiicky.
Je napovazenou, Ze mnoho potifebnych pomiicek pro déti je tak drahych a zaroven

nedostupnych pro mnoho uZivateld, ktefi je pottebuyji.
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Otazka ¢. 6: Jaké mate zkuSenosti s firmami vyrabejicimi a dodavajicimi
kompenzacni pomiicky? NejcCastéjsi volbou dotazovanych rodicti byla moznost ,,dobré*,
»Spatné® bylo oznaceno 2x — zde jsem dala prostor na odivodnéni své volby odpovédi.
Nespokojeni jsou uzivatelé podle odpovédi snenaplnénymi sliby, kterymi firmy
disponuji. Dale s pfedrazenim pomucek a s manudlni neSikovnosti zaméstnanct, ktefi
maji sefizovat voziky. Odpoveéd ,,vyborné*“ nezvolil nikdo z oslovenych. Dle mého
nazoru je na trhu velké mnozstvi firem, které by ale mély mit dostateéné kvalifikované
pracovniky, aby dokazaly vyhovét pozadavkiim rodi¢l (napf. sefizeni voziku dle potieb
ditéte).

Otazka €. 7: Jste obeznameni s moznostmi financovani kompenzacnich pomiicek?
Nejvice oznacovanou moznosti a to (9x) byla varianta ,,éaste¢né ano®, poté 8x odpovéd’
,»ano*“, moznost ,,ne* nebyla nikym zvolena. Z odpovédi vyplyva, ze respondenti maji
dostatek informaci o moznostech financovani kompenzacnich pomtcek.

Otazka ¢. 8: Jste spokojeni s moznostmi financovani kompenzacnich pomiicek?
Vyrazné dominovala ve volbé odpovédi moznost ,,ne®, kterou zvolilo 13 dotazovanych.
Odpovédi ,,ano“ a ,,nevim®“ byly oznaCeny 2x. U této otazky je zfetelna vyrazna
nespokojenost s moznostmi financovani kompenza¢nich pomtcek. Myslim si, ze by
bylo potieba, aby se situace zménila, protoze vétSina rodin si nemize dovolit drahé
pomiicky financovat ze svého. Casto musi Gerpat ze zdroji dotaci, fondii, charit.

Otazka €. 9: Myslite si, Ze odpovida cena versus kvalita pomiicek? Nejcastéji, a to
13x, byla zaskrtnuta opét moznost ,ne“, dile 3x ,nevim“ a 1x ,ano“. Vysledek
vyjadiuje nespokojenost rodict s predrazenymi pomtickami, které se jim jevi jako
nekvalitni nebo méné kvalitni. Zde je opét prostor na zamysleni zejména smérem
k n¢kterym vyrobctim a technikiim protetickych firem.

Otazka ¢. 10: Spliuji kompenzacni/rehabilitacni pomiicky v terapii i vV bézném
Zivoté Vase ocekavani a myslite si, Ze jsou dostatecne efektivni? Nejvice volenou
odpovédi bylo ,.CasteCné ano®, zaskrtnuta byla 9x, 7x byla oznacena moznost ,,ano*,
»he“ zvolil 1 respondent, moznost ,,jind odpovéd™ nevyuzil nikdo. S efektivitou
pomucek jsou rodice téméi spokojeni. Je potésitelné, ze vyrabéné pomicky spliuji

o¢ekavani rodi¢u - zvlasté kdyz jsou Casto tak velkou investici pro rodinu.
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Otazka ¢. 11: Pozorujete pri dlouhodobém pravidelnéem pouzivani konkrétni
kompenzacni/rehabilitacni pomucky néjaké zlepseni zdravotniho stavu Vaseho ditéte
(bud’ celkového nebo urcité oblasti), ¢i zmirnéni progrese nemoci? U této otazky
se seslo 10 odpovédi C ,,ne”, 4 odpovedi ,,éastecné ano* a 3x byla zaSkrtnuta varianta A
,»ano*“, moznost D ,,jinou odpoveéd™ nezvolil nikdo. U varianty A a B méli dotazovani
svoji odpoveéd’ konkrétné specifikovat. Otazka znéla, jaka pomuicka méla pozitivni vliv
na zdravotni stav ditéte a na jakou oblast téla efektivné pulisobila. Odpovédi: 1)
Odleh¢eny vozik — posileni HKK, ,,stander na protazeni nohou a narovnani téla. 2)
Motomed (nohy: udrzeni hybnosti kloubli, protazeni $lach, posileni svald),
vertikaliza¢ni stojan (nohy: protaZzeni $lach, posileni svalti, zada a hrudnik: dychani),
polohovaci zidle (fyziologicky spravny sed), nafukovaci dlahy (protazeni podkolennich
a Achillovych S$lach), mensi dychaci pomitcky (posileni dychacich svalil), rehabilita¢ni
mic, valec apod. (celkova rehabilitace). 3) Choditko (drzeni téla pti chtizi). 4) Trupova
ortéza — kvalitnéjsi sed a drzeni t€la. 5) Gymnasticky mi¢ (drzeni téla, stabilita). Zde se
seSla vysoka variabilita dopliiujicich odpovédi, piesto vétSina rodich uvedla, ze zlepSeni
zdravotniho stavu u svého ditéte nepozoruje. Myslim si, ze velmi zélezi na tom, jak
Casto je pomucka pouzivana, zda 1x denn¢ nebo 1x za mésic. V neposledni fad¢ je také
dalezita spravnost pouzivani dané pomticky (odborny vyklad, dohled).

Otazka €. 12: Doslo naopak vlivem piisobeni kompenzacni pomiicky ke zhorseni
zdravotniho stavu? Zde velka vétSina oslovenych uvedla, Zze ,ne“, pouze jeden
z respondentil uvedl, ze ,,Castecné ano®. Svoji odpoveéd’ rozvedl: Mechanicky invalidni
vozik -  Spatnd  stabilita  téla, nemoznost ulevové  polohy, doslo
k rychlejsi progresi skolidzy a vyssi unavitelnosti béhem dne. Domnivam se, Ze v tomto
pfipad¢ je dilezity adekvatni vybér pomiicky, odborné pouceni a ideédlni sefizeni.

Otéazka ¢. 13: Pouzivate doma pri cviceni s Vasim ditétem néjaké rehabilitacni
pomiicky? Seslo se 10x ,,ano* a 7x ,ne“. Pokud odpovéd znéla ano, prosila jsem
dotazované o vypsani pouzivanych pomucek. Seznam respondenty vyuZzivanych
pomiticek: micky na mickovani, balon, fazole, Vojtiv stil, overball, molitanovy micek,
,thera pep*, Acapella, ruzné velké cvidici mice, piskové zatéze, vertikaliza¢ni zavés,

vertikalizadtor, motomed, nafukovaci dlahy, mens$i pomicky (mi¢, valec, dychaci
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pomiucky), masazni pomucky. Myslim si, Ze zkuSeny fyzioterapeut, ktery s détmi se
SMA pracuje, by mél umét rodic¢iim vysvétlit, proc je dulezité doma vyuzivat vhodné
rehabilitacni pomucky pii cviceni (zejména respiracni pomiicky, micky, atd.).

Otazka ¢. 14: Oblibilo si Vase dite behem terapie néjakou rehabilitacni pomiicku,
se kterou rado cvici? 11 odpovédi je ,,ne”, 6x ,,ano“. U moznosti B mne zajimalo, jakou
pomicku mé&  dit¢ oblibenou, odpovédi jsou nasledujici:  Bublifuk
na dychani, trakéni lehatko, vertikalizacni zavés sestaveny doma, rehabilitaéni mic,
gymnasticky mic. Pokud ma dité oblibenou cvi¢ici pomicku, miiZze se na terapii tésit a
zptijemni mu to ¢as straveny cvicenim.

V poslednim bod¢ dotazniku se mohli respondenti rozepsat o ¢emkoliv, co povazuji
u kompenzacnich pomtcek za dilezité. Uvadéli své pfipominky, stiznosti nebo naopak
klady. Sdélovali své zkuSenosti, ¢asto znacné negativni.

Nejvice rodice déti se SMA uvadi predrazenost a cenovou nedostupnost fady
kompenzainich pomiicek, mnohdy ani cena neodpovida kvalité. Nespokojeni jsou také
se slozitym shanénim dotaci na pofizované pomicky. Mnozi poukazuji na problémy
pfi schvalovani pomdicek zdravotni pojiStovnou. Nektefi respondenti uvadéji
nedostateéné pokryti specializovanych prodejen &i ptijoven na uzemi CR, zejména
v okoli Ttinecka. Jako dalsi problém rodi¢e casto shledavaji malou informovanost
zdravotnického persondlu. Kompetentni osoby jim nejsou mnohdy schopny adekvatné
poradit, casto ani 1ékafi nemaji pirehled o moznostech nabidky vhodnych
kompenzacnich pomucek pro konkrétni dité. Nejvice rad a informaci si rodiny predavaji
mezi sebou na poradanych setkanich, kde ziskavaji reference o konkrétni kompenzacni
pomtcce piimo od rodiny, kterd s ni ma zkuSenost. Dals§i negativni fakt je, Ze mnohé
kompenzacni pomicky maji velkou hmotnost a je obtizné s nimi manipulovat (kocarky,
voziky). Rodic¢e také uvedli, ze kompenzacni pomiicky maji ¢asto kratkou zivotnost.

Domnivam se, Ze aktualni situace (tykd se kompenzacnich pomticek) v Ceské
republice neni pfili§ uspokojiva. Klienti uvedli mnoho nedostatkd, ze kterych by si méli
vzit mnozi ponauceni. Myslim si, Ze fada nespokojenosti vznikd nésledkem
neadekvatniho pfistupu, neschopnosti vhodné komunikace, nedostatkem empatie

a n€kdy 1 neochotou pomoci.
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6.5 Diskuze k tématu

V této praci jsem chtéla zmapovat, jaké terapeutické metody jsou vyuzivany
u postizenych déti se SMA. Jaké kompenzacni pomicky jsou pro né¢ vhodné, zejména
pro kvalitni sed, jelikoz v této pozici travi vétSinu svého Casu. Zda pomitcky, které jsou
k dispozici, jsou pro rodiny snadno dostupné, jaka je informovanost nejen rodicu déti,
ale 1 zdravotnickych pracovnik.

V teoretické ¢asti prace predkladam moznosti jak konzervativni, tak i chirurgické
terapie neuromuskularnich deformit patefe u SMA. Zpracovala jsem terapeutické
koncepty, které mizeme vyuzit pii konzervativni 1é¢bé. U pacientii volime zejména
pasivni formu terapie, nejvice v praxi pievazuje reflexni lokomoce dle Vojty a pasivni
protahovani. Pii volbé kompenzaéni pomuicky je nutné dbat na to, aby zajiStovala
stabilitu trupu a dostate¢ny komfort.

Vzhledem k poznatkiim, které jsem k tématu zpracovala, si myslim, ze je pro dité
mnohem Setrnéj$i, kdyz nebude nutno Vv rdmci terapie zakroc€it k operativnimu feSent,
nebot’ kazdy invazivni zakrok je pro jejich t€lo ohromny zasah a operace s sebou nese
a nejrizikovéjSim ve spondylochirurgii. Zaroven vSak tvrdi, ze RTG vysledky
operovanych pacientll prokédzaly velmi dobrou korekci skoliotické kiivky (Repko,
2011).

Osobn¢ se priklanim k varianté, aby se co nejvice oddalila obavana a riskantni
operacni 1é¢ba deformit patete u déti se SMA, zejména II. typu. Je vhodné s pacienty
co nejdiive zahajit fyzioterapii a doplnit ji pouzivanim adekvatnich kompenzaénich
pomiicek.

Z terapie se dle mého nazoru nejvice uplatiuji metody zalozené
na neurofyziologickém podkladé tizeni pohybu, kdy dochazi k zZadoucimu svalovému
zfetézeni dle biomechanickych schémat vyvolanych v CNS. Souhlasim se Zounkovou,
Jezkovou a HavliStovou (2011), ze dechova fyzioterapie a protahovani zkracenych svalt
ma v rehabilitaci u SMA nezastupitelné misto. Vhodné je terapii dopliovat o metody

1éCebné rehabilitace jako je hydrokinezioterapie ¢i hipoterapie, pro déti to potom
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nepiedstavuje pouze nutné zlo, ale i zabavu. Sdilim nazor Kolafe (2009), ze pfi cviceni
je dualezité pristupovat ke kazdému pacientovi individualné. Myslim si, Ze je dulezité
pecovat o psychiku déti.

Neocekavala jsem, ze se provadénou fyzioterapii progrese nemoci zastavi, casto
stejné¢ dochazi k postupnému zhorSeni, ale je alespon Sance na zpomaleni vyvoje
deformit. Dle mého nazoru je dulezité dopliovat terapii pouzivanim vhodnych
kompenzaénich pomiicek, zejména trupovych ortéz, které umoznuji stabilni sed a
koriguji deformity hrudniku. Domnivdm se, Ze vyznamnym prvkem komplexniho
pristupu k pacientovi je idealni vybér voziku. Poukazuji na ptispévek Vasickové (2011),
ze dulezity je zejména vybér a piesné nastaveni voziku, jelikoz tak Ize alespon Castecné
zlepsit dychaci obtiZe a zmirnit progresi onemocnéni.

Na trhu je velké mnozstvi rehabilitaénich pomiticek, které se mohou pii terapii
pouzivat, aby cviceni nebylo pro déti monotonni a nudné. Déti se SMA jsou Casto velmi
inteligentni a k terapii pristupuji zodpovédné, nebot’ jsou si védomy jejiho pfinosu.

V praktické Casti prace jsem u probandd provedla vstupni a vystupni vySetfeni dle
Hammersmithovy funkéni motorické Skaly SMA (Vondracek et al., 2007). JelikoZ je
to test zaméfeny na onemocnéni SMA, piekvapilo mne, zjakych ukoli se sklada.
Nemocny se SMA (Il. typu), odkazany na vozik, nema Sanci vétSinu z nich zvladnout.
Volila bych jednodussi tkoly, zaméfené na izometrii svali ¢i schopnost sebeobsluhy.
V tomto testu se také projevila tolik zminovand odliSnost vyvoje SMA u kazdého
jedince. Zmych tfi probandek dvé divky, které jsou odkazany na invalidni vozik,
vyznamné neobstdly a ve vystupnim testovani se dokonce zhorSily. Oproti tomu divka
se stejnou formou nemoci, tedy SMA II. typu, avSak chodici, zvladla splnit v§echny

ukoly bez vétSich obtizi.
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[/ ZAVER

Mym hlavnim cilem V bakalaiské praci bylo zmapovat, zda pravidelnym
provadénim terapeutickych metod a pouzivanim kompenzacnich pomiicek u nemocnych
déti se SMA lze oddalit vznik neuromuskularni deformity patete.

Na zéakladé zkuSenosti ziskanych pozorovanim, které jsem provadéla na mych
probandech béhem vyzkumu, a zinformaci, které jsem nacerpala béhem psani
teoretické Casti, Ize konstatovat, ze sice ani fadna a pravidelna fyzioterapeuticka péce
nedokaze u danych pacienti zastavit progresi onemocnéni SMA, lze vsak zlepsit jejich
celkovou kondici a pribéh onemocnéni zpomalit. Pokud tito konkrétni pacienti
pravidelné rehabilitovali doma, k tomu prabézné absolvovali intenzivni komplexni
fyzioterapii a vyuzivali vhodné kompenzaéni pomicky, byly vidét znamky zlepSeni.
Vysledky vlivu terapie v mém vyzkumu jsou individualni. Za dtlezitou povazuji aktivni
spolupraci rodin téchto pacientt.

Mym druhym cilem bylo zjistit moZnosti dostupnosti a efektivnosti kompenzaénich
pomtucek u nemocnych se SMA.

Z vysledkd mého vyzkumu usuzuji, ze mistni i finan¢ni dostupnost kompenzacénich
pomticek neni pro vétSinu dotazovanych rodi¢t déti se SMA dostateéné piijatelna.
Na tizemi Ceské republiky neni dle odpovédi uspokojivé rozmisténi odbornych obchodti
s kompenzacnimi pomilckami, i kdyz je na trhu Siroké zastoupeni firem, které
je nabizeji. Velkym nedostatkem je vysoka cena pomtcek. Jejich slozita finanéni
dostupnost piedstavuje pro fadu rodin hlavni problém. Efektivita pomucek byla
hodnocena mnou oslovenymi rodinami z velké €asti pozitivné. Rodice, se kterymi jsem
spolupracovala, Casto postradaly zdjem ze strany lékarti pifi vybéru pomicky.
Nedostacujici se z odpovédi jevi také profesionalita a odbornost zaméstnancii firem
s kompenza¢nimi pomiickami.

Zavérem bych rada dodala, ze SMA lze ovliviiovat mnoha zpusoby a prostiedky,
avSak progrese nemoci je zatim nezvratnd. Pfesto se vhodnou fyzioterapii mize zlepsit
kvalita zivota pacientl a lze doufat, ze se v budoucnosti podaii objevit takovou formu

1é¢by, ktera povede k uzdraveni pacientl s timto onemocnénim.
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Priloha 1 - Tab. Hammersmith SMA funkéni motoricka §kala. Minimum 0 bodi,

maximum 40 bod.

2 body

Tab. 1. Hammersmith SMA funkéni motoricka skala. Minimum 0 bodu, maximum 40 bodu [8].

1 bod

0 bodtl

00~ O U1 oI h

s i e
00~ s Wk = o WO

R
o w

sed na ,zabaka"/sed na Zidli bez drzeni

dlouhé sezeni (bez drieni)

poloviéni obrat z polohy na zadech (na obé strany)
dotkne se jednou rukou hlavy (v sedé)

dotknout se hlavy obéma rukama (v sedé)

obrati se z polohy na bfise na zada — pies P

obrati se z polohy na biise na zada — pies L

obréti se z polohy na zadech na bficho — pres P
obrati se z polohy na zadech na bficho - pres L
lehne si ze sedu (bezpecné)

vzepfe se sam na predloktich s hlavou vzhtru

zvede hlavu v leze na bfise (ruce podél téla)

vzepfe se sam na pfedloktich a kolenou s hlavou vzhiru
vzepfe se sam na natazenych pazich s hlavou vzhiru
posadi se z lehu na zadech

plazi se

zvedne hlavu v leZe na zadech

stoji s drzenim se jednou rukou

stoji samostatné déle nez 3 sekundy
udéld samostatné vice nez 4 kroky

podpora 1 rukou

podpora 1 rukou

otodi se pouze na jednu stranu
Uklon hlavy k ramenu

Uklon hlavy k ramenu

tlaci na ruku

tlaci na ruku

pritahuje se rukou

pritahuje se rukou

udri se kdyz se do této pozice dostane pasivné
udrzi se kdyz se do této pozice dostane pasivné
udri se kdyz se do této pozice dostane pasivné
pres leh na bfise

plazi se 2 metry

pres Uklon hlavy do strany

stoji s minimalnim podpirdnim trupu

méné nez 3 sekundy
2-4 kroky

podpora 2 rukama
podpora 2 rukama
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede
neprovede

stoji s podporou

v kyelich a kolenou
na okarnZik
neprovede

Zdroj: Vondracek et al., 2007




Piiloha 2 - Dotaznik pro rodiny (vlastni tvorba)

Dotaznik pro rodiny
Kompenzacni pomticky pro nemocné se SMA

Vazeni rodice,

jmenuji se Karolina Kubi¢kova a studuji obor Fyzioterapie na Zdravotné socidlni fakulté Jihoceské
univerzity v Ceskych Budéjovicich.

Rada bych Vas pozddala o vyplnéni dotazniku, ktery je zaméfen na VaSe zkuSenosti s
kompenzacénimi/rehabilitacnimi pomudckami, které vyuZiva Vase dité v dennim Zivoté ¢i v terapii. Tento
dotaznik je soucdsti vyzkumu mé bakaldrské prace. Vyplnéni dotazniku je anonymni.

Mockrat Vam dékuji za spolupraci.

Pokyny pro vyplnéni dotazniku:

Dotaznik obsahuje otazky uzavieného, polouzavieného i otevieného charakteru. Prosim, zaskrtnéte
svoji odpovéd’ (neni-li uvedeno jinak, vyberte pouze jednu z moZnosti). V pfipadé polouzaviené Ci
oteviené otdzky se rozepiste.

Uved'te prosim, v jakém kraji Ceské republiky bydlite:

DOSTUPNOST KOMPENZACNICH A REHABILITACNICH POMUCEK:

1. Kde ziskavate informace, kontakty ¢i zkusenosti pfi shanéni kompenzacnich pomicek?
(moZnost zaskrtnout vice odpovédi)

[ ] a) od Iékate
[] b) od rodin se stejné nemocnymi détmi
[] c) zinternetu

[ ] d)jina odpovéd, prosim uvedte:

2. Myslite si, podle Vasich zkuSenosti, Ze jsou kompenzaéni pomicky v €eské republice snadno
dostupné a informovanost je dostatecna?

[] a)ano
[] b) ¢aste¢né ano
[ ] c)ne

[] d)jina odpovéd, prosim uvedte:



3. Kde kompenzacni a rehabilitacni pomtcky vybirate? (mozZnost zaskrtnout vice odpovédi)

[] a) brozury, p¥irugky, katalogy

[] b)internet

[] c) specializované obchody

[] d) pujéovny kompenzaénich/rehabilitaénich pomiicek

|:| e) vystavy a veletrhy zamérené na problematiku kompenzacnich a rehabilitacnich pomucek

[] f) jind odpovéd, prosim uvedte:

4. Je v blizkosti mista Vaseho bydlisté specializovany obchod s kompenzaénimi pomickami?

[] a)ano
[ ] b)ne

[ ] c) neni-li, uvedte prosim vzdalenost v km:

5. Mate néjakou negativni zkuSenost se schvalenim poZadované zdravotnické pomucky?

[] a)ne

[] b) ano, uvedte prosim:

6. Jaké mate zkusSenosti s firmami vyrabéjicimi a dodavajicimi kompenzacni pomucky?

[] a) vyborné
[ ] b) dobré

[] c) $patné, odtivodnéte prosim svoji odpovéd:

7. Jste obeznameni s moznostmi financovani kompenzacnich pomiticek?

[] a)ano
[] b) taste¢né ano

[ ] c)ne

8. Jste spokojeni s moZnostmi financovani kompenzaénich pomuacek?

[] a)ano
[ ] b)ne
[] c) nevim



9. Myslite si, Ze odpovida cena versus kvalita pomucek?

[] a)ano
[] b)ne
[ ] c) nevim

EFEKTIVITA A VLIV KOMPENZACNICH A REHABILITACNICH POMUCEK NA ZDRAVOTNI STAV DITETE:

10. Spliuji kompenzaéni/rehabilitaéni pomticky v terapii i v béZném dennim Zivoté Vase oéekavani
a myslite si, Ze jsou dostatecné efektivni?

[] a)ano

[] b) ¢aste¢né ano
[ ] c)ne

[] d)jina odpovéd, prosim uvedte:

11. Pozorujete pfi dlouhodobém pravidelném pouzZivani konkrétni kompenzaéni/rehabilitacni
pomticky néjaké zlepseni zdravotniho stavu Vaseho ditéte (bud’ celkového nebo uréité oblasti
téla), ¢i zmirnéni progrese nemoci?

[] a)ano

[] b) ¢astetné ano
[ ] c)ne

[] d)jina odpovéd:

Pokud jste u této otazky odpovédéli ANO nebo castecné ANO, prosim Vas o napsani konkrétni
pomcky a segmentu téla, na ktery méla tato pom(cka pozitivni vliv (nap¥. dychani, drzeni téla,

kvalita sedu...):

12. Doslo naopak vlivem plsobeni kompenzacni pomiicky ke zhorSeni zdravotniho stavu?

[] a)ano
[] b) taste¢né ano

[ ] c)ne

Pokud jste odpovédéli u této otazky ANO eventudlné castecné ANO, prosim Vas o uvedeni

konkrétni pomlcky a na jaky segment téla méla negativni vliv:



13.

14.

15.

PouZivate doma pfi cvi€eni s Vasim ditétem néjaké rehabilitaéni pomtcky?

[] a)ne

[ ] b) ano, uvedte prosim, jaké a jak ¢asto je pouzivate:

Oblibilo si Vase dité béhem terapie néjakou rehabilita¢ni pomticku, se kterou rado cvici?

[]a)ne

[] b) ano, uvedte prosim jakou:

Zde mate prostor vyjadfit své pripominky, naméty, zkuSenosti k tématu , Dostupnost a
efektivnost kompenzacnich pomiicek”



Priloha 3 - Fotodokumentace

Obrazek 13 - Terapie na neurofyziologickém podkladé (vlastni zdroj)

Obrazek 14 - Mobilizace plosky (vlastni zdroj)



Obrazek 16 - Nacvik stability vsedé na velkém mici (vlastni zdroj)



Obrizek 18 - Nacvik udrZeni stability na labilni plose ve stoji (vlastni zdroj)



Obrazek 19 - Reflexni otaceni 1 (vlastni zdroj)

Obrazek 20 - Elektricky vozik Permobil K300 firmy Ortoservis (vlastni zdroj)



Priloha 4 - Informovany souhlas pro rodice (vlastni tvorba)

Informovany souhlas
Vazeni rodice,

dovolte, abych Vas pozadala o souhlas, zda miize byt Vase dit¢ anonymn¢
zatazeno do praktické ¢asti mé bakalarské prace, kterd se zabyva moznostmi terapie a

vyuzitim kompenza¢nich pomticek u SMA. Dékuji

VySetfovand osoba ..., (zdkonny zastupce), timto
souhlasi, ze Karolina Kubic¢kova (studentka Fyzioterapie, Zdravotné socidlni fakulty
JCU v Ceskych Budgjovicich) miize ve své bakalafské praci pouzit udaje zjisténé pii
vySetieni a terapii, data ze zdravotnické dokumentace a zpracovat fotografickou

dokumentaci, kterd byla zhotovena v prubéhu vyzkumu.

Podpis vySetfované osoby (zakonného zastupce) ..........ccooveviiiiiiiiin.n

Dne:



