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Uvod

Téma bakalaiské prace jsem si vybrala na zakladé svého dlouhodobého
zajmu o problematiku péce o pacienty s amyotrofickou lateralni sklerézou. Tato
zavazna neurodegenerativni nemoc vyrazn¢ ovliviiuje zivot pacientl, a to nejen po
zdravotni, ale i po psychické a socidlni strance. S cilem 1épe porozumét potfebam
téchto pacienti a jejich blizkych jsem se seznamila s pani Mgr. Evou
Bezuchovou, ktera je feditelkou spole¢nosti ALSA. Jedna se o podplirny spolek
sdruzujici pacienty trpici amyotrofickou lateralni sklerézou a jejich blizké ¢i
pecujici osoby.

V pribéhu vyzkumu jsem dospéla k zavéru, Ze vytvofeni informacéniho
privodce pro pacienty s ALS by mohlo vyznamné ptispét k jejich orientaci v
naro¢né situaci, do které¢ se nahle dostali. Tento privodce by mél pacientim
nabidnout praktické rady, jak celit vyzvam spojenych s nemoci, a to nejen z
hlediska zdravotni péce, ale také z pohledu psychické podpory a kazdodenniho
fungovani.

Navrh na vytvofeni tisténého priivodce byl pozitivné piijat spolecnosti
ALSA, ktera jiz na svych webovych strankach zakladni informace pro pacienty
nabizi, nicmén¢ ty jsou dostupné pouze online a vyZaduji registraci. V soucasnosti
neexistuje tiSténa verze tohoto materialu, ktera by mohla byt snadno dostupna v
¢ekarnach u lékari nebo pacientim poskytnuta pfimo do ruky, coz je problém,

ktery bych rada vyftesila prostfednictvim této bakalarské prace.



1 Teoreticka ¢ast

1.1 Teoreticky uvod

Pro pochopeni problematiky ALS jsou nezbytné znalosti anatomie a
fyziologie nervové soustavy.

Nervovy systém se obecné déli na centralni nervovou soustavu (CNS) a
periferni nervovou soustavu (PNS). Periferni ¢ast zahrnuje 12 pard hlavovych
nervi a 31 part nervi vychézejicich z michy, které délime na motorické a
autonomni. (1) Centralni nervovy systém je tvofen mozkem, michou a

mozkomisnimi plenami. (4)

Pro mou praci je dulezité predevSim téma motorického systému, proto

jsem se rozhodla ho zde vice pfiblizit.

1.2 Motoricky systém

Motorické nervy ovladaji kosterni svalstvo, a mizeme je tedy ovladat vili,
vedou signal z CNS k vykonnym orgdntim. (1)

Diky motorickému systému jsme schopni vykonavat dva zakladni druhy
pohybu:

e Reflexni — jedna se o rychlé stereotypni odpovédi neovladatelné
vili, vyvolané podnétem.
e (Cilend motorika — je ovladana vuli.

V mozku se nachazi dvé motorické oblasti: primarni a sekundarni, které
muizeme najit také pod pojmy premotoricka a suplementarni. Neurony primarni
motorické korové oblasti ovladdaji zejména svaly obliCeje a ruky, zatimco
sekundarni oblast se ucastni programovani pohybl. Z téchto dvou oblasti
sestupuje kortikospinalni dréha.

Motoricka jednotka piedstavuje zdkladni funkéni prvek periferni césti
motorického systému. Jednd se o nejmensi celek, ktery muize byt aktivovany
samostatng. Tvoii ji jeden motoricky neuron spolu se vSemi svalovymi vlakny,

ktera jsou timto neuronem inervovana. (4)



1.3 Uvod do ALS

1.3.1 Definice a zakladni charakteristika ALS

Amyotroficka laterdlni skler6za (ALS) je neurodegenerativni onemocnénti,
které postupné nici motorické neurony nachézejici se v mozkové kiife, mozkovém
kmeni a miSe. Vede k progredujici muskularni slabosti a kon¢i béhem 2 az 5 let
smrti zptisobenou nejcastéji selhanim dechové funkce. Jelikoz az polovina
pacientli trpi soucasné i frontotemporalni demenci, jednd se o onemocnéni

s motorickymi i nonmotorickymi ptiznaky. (6)

1.3.2 Historie a nazev ALS

Onemocnéni ALS je zndme jiz od roku 1869, kdy jej jako prvni popsal a
pojmenoval lékat a neurobiolog francouzského plvodu Jean-Martin Charcot.
Diky tomu je ve Francii tato nemoc znama pod nazvem Charcotova choroba nebo
Charcotova skler6za. V britském prostfedi se Casto pouziva zkratka MND, coz
vychazi z anglického terminu motor neuron disease. V Severni Americe je
onemocnéni oznacovano jako Lou Gehrigova nemoc, podle slavného hrace
baseballu z tymu New York Yankees, u kterého ALS byla diagnostikovéna a
ktery na jeji nasledky zemiel ve véku 37 let, pfiblizné¢ dva roky po stanoveni
diagnozy.

Mezi dalsi znamé osobnosti, které postihlo onemocnéni ALS byl naptiklad
Stephen Hawking nebo byvaly Cesky predseda vlady Stanislav Gross.

Az teprve v prubehu dalSich vice nez 100 let od prvniho popisu nemoci se
diky rozvoji molekularni biologie odhalila vrozend forma onemocnéni a byly
popsany ruzné aspekty vzniku onemocnéni, avsak konkrétni hlavni patogeneze a

1éCba zhstavaji stale neznamé. (7)



1.3.3 Epidemiologie ALS

Za rok je v Evrop¢ asi 2,6 noveé diagnostikovanych pacienti s ALS na
100 000 obyvatel. (6) Prevalence se pohybuje mezi 4 a 9 na 100 000 obyvatel
(¢isla se 1isi podle zdroje). (6, 7) ALS byva nejcastéji diagnostikovana u jedinct
ve vékovém rozmezi 50 az 60 let, pficemz vyskyt je vy$$i u muzi nez u zen. U
déti se klasicka forma ALS nevyskytuje. Lidé s diagndézou ALS piezivaji 2-5 let.

Vétsinu pripadi ALS tvoii sporadickd forma ALS, familiarni forma je
popisovana jen asi u 5-10 % ptipadu. (7)

Na webu spolecnosti ALSA je uvedeno, ze: ,,VétSina lidi, kterym je
diagnostikovana ALS, je ve véku od 40 do 70 let s primérnym vékem 55 let v
dobé stanoveni diagnézy. Pfipady onemocnéni se vSak objevuji u osob mladsich.
ALS se vyskytuje 0 20 % castéji u muzl nez u zen. Avsak se zvySujicim se stafim

je incidence ALS rovnomeérnéjsi u muzii a zen.* (14)

1.3.4 Prognoza ALS

Prognéza ALS neni pfili§ pozitivni. Jednd se o variabilni onemocnéni,
které nema vzdy stejny nastup, pribéh, ani stejnou délku trvani. Jak jiz bylo
zminéno, pacienti s nemoci pfeZivaji jen asi 2-5 let, pouze 8-16 % piezije 10 let.
3)

Faktory, ke kterym je pfihlizeno u prognostickych odhadi, jsou vé&k
pocatku nemoci, misto na téle, kde se onemocnéni objevilo poprvé, trvani
slabosti, stupeni klinického deficitu ¢i respiracni nedostateCnosti. Negativnimi
prognostickymi faktory jsou vysoky veék (mladsi pacient ma lepsi prognozu nez
star§i pacient, u kterého se doba doziti redukuje asi o 5-6 mésici), vyskyt
bulbarnich priznakl a vyrazny ubytek na vaze pacienta.

U Zen casté€ji zaCina nemoc bulbarn¢ a je Castéji spojovana s kognitivnim
deficitem. U muzi nemoc prvné postihuje koncetiny. Lepsi progndézu maji
pacienti bez bulbarni symptomatologie. Asi 60 % pacientd s bulbarnimi nebo
pseudobulbarnimi symptomy umird jiz béhem prvniho roku. Né&které vyzkumy

uvadéji, ze muzi jsou az dvakrat nachylnéjsi k rozvoji ALS nez Zeny. (7)
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1.4 Etiologie a patogeneze ALS

ALS muzeme povazovat za onemocnéni multifaktorialni a
multisystémové. Doposud existuji pouze teorie o vzniku onemocnéni, nebyla

odhalena, popséana, a hlavné potvrzena primarni pti¢ina. (7)

1.4.1 Mechanismy posSkozeni

Mezi hlavni mechanismy poskozeni se uvazuje napiiklad excitotoxicita,
kterou zptisobuje nahromadéni glutamatu, dale zrychlend apoptdza, autoimunitni
mechanismy, nedostatek trofickych faktorii motoneuronil, (3) oxidacni stres
zpisobeny hromadénim volnych radikdlti, zmény ve slozeni télnich tekutin,
virova infekce (klistova encefalitida, virus détské obrny, paramyxoviry...),
poruchy axonového transportu, poskozeni DNA nebo RNA, poskozeni
mitochondrii (mize souviset s vlivem oxidacniho stresu 1 excitotoxicitou

glutamatu). (7)

1.4.2 Genetické a enviromentalni faktory

VétSinou je potieba genetickd predispozice, aby spoustéci Cinitel vyvolal
rozvoj nemoci. (7)

Jen asi desetina piipadii ALS je zplisobend genovou mutaci, v takovém
pfipadé hovofime o familidrni formé. Bylo objeveno jiz mnoho mutaci
zpusobujicich rozvoj ALS, z nichZ kazdd znamena pro pacienta jinou délku doziti
1 jiny klinicky priib&h. Nejcastéji (asi u 20 %) byla u pacientl prokdzédna mutace
genu kodujici enzym Cu/Zn neboli superoxidova dismutdza 1 (SOD1), hrajici
klicovou roli v fizeni volnych superoxidovych radikali — metabolitu, jehoz
nahromadéni mize zplisobovat poSkozeni DNA, lipidové membrany a proteini.
3)

,»Zvysené riziko vyvoje ALS je mezi pracujicimi v polnohospodafstvi, u
nekvalifikovanych pracovnikl, atletd, svarecli, pracujicimi v chemickém
primyslu s plasty nebo s barvami a olovem.* (7) Hlavnimi rizikovymi faktory
vzniku ALS jsou: muzské pohlavi, vyssi vék, dédicné dispozice, neurogenerativni

onemocnéni v rodinné anamnéze. Mezi dalsi faktory, které mohou zvySovat riziko
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rozvoje ALS patii: koufeni, nadvadha az obezita, plisobeni insekticidl, pesticidu,
arylesterazy, koufeni a cigaretovy kouf, ptisobeni té¢zkych kovil a neurotoxint (Pb,
Mn, Ca, Fe, Al, Cu...). Faktory, které by pravdépodobné¢ mohly snizovat riziko
rozvoje ALS jsou: pfijem vlédkniny, diabetes mellitus (diagnostikovany pied

rozvojem ALS) a dyslipidémie. (7)

1.5 Klasifikace ALS

Klasifikace a déleni ALS se li$i podle zdroje. J& jsem vybrala déleni, které
mi pfislo nejpiehledné;jsi.

ALS se fadi mezi MND (z anglického motor neuron disease), coz je
oznaceni pro skupinu onemocnéni postihujici horni a/anebo dolni motoneurony.
Kromé ALS a dalsich onemocnéni, které¢ vykazuji znamky poskozeni centralniho
¢i periferniho motorického neuronu a postupné se do skupiny zarazuji, zde fadime
také primarni muskulédrni atrofii (PMA) ¢i progresivni bulbarni paralyzu (PBA).

Podle piivodni definice je ALS onemocnéni postihujici pouze motorické
neurony nedoprovazené poSkozenim senzitivnich vldken. AvSak studie a
zobrazovaci metody dokazuji, ze u ALS dochdzi k poskozeni i nemotorickych
oblasti, perifernich senzitivnich nervi ¢i nemotorické ¢asti CNS. V navaznosti na
tuto skutecnost se ALS oznacuje za multisystémové onemocnéni, 1 kdyZ nejvice
zasazeny je praveé motorickym systémem. (7)

ALS je obvykle rozdélena na dvé kategorie: familiarni (fALS), kterd tvofi
asi 10 % ptipada (8), je prendSena vétSinou autozomdlné dominantni dédicnosti
(7), a sporadickou (sALS), ktera pfedstavuje zbylych cca 90 % piipadi. Oba typy
mohou mit podobné klinické projevy (fenotyp), pficemz u fALS jsou casto
pfitomny znamé genetické mutace jako SODI1, TDP-43, FUS a COORF72. (8)
V nékterych zdrojich se mizeme setkat jesté s tieti maridnskou formou (nc¢kdy
také oznaCovéna jako forma zapadniho Pacifiku), kterd je spojovéna s demenci a

parkinsonismem. (7)
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1.6 Klinické formy ALS

ALS casto zac¢ina loziskove na specifickych skupinéach svalt. (3)

Onemocnéni se mize zacit projevovat rizné. Jedna z inicidlnich forem je
spinalni forma (7) oznacovana také jako koncetinova, nejéastéji zacinajici prave
na koncetinach. Vyskytuje se ptiblizné v 50-60 % piipadi na hornich koncetinach
a ve 25-30 % na dolnich koncetinach. (3) Tato forma se projevuje nejprve
jednostrannou svalovou slabosti a atrofii, pfi¢emz postupné zasahuje i dalsi
koncetiny. Pfiblizn¢ tfetinu piipadd piedstavuje bulbarni varianta, kterd se
zpocatku zaméiuje na svaly zajiStujici fe¢, polykdni a dychéani. (7) Nejméné
Castym pocatkem je postizeni dychacich svald, kdy se u pacientli objevuje
dyspnoe a klinické piiznaky zno¢ni hypoventilace (Casté probouzeni, pocit
nedostate¢ného odpocinku po probuzeni, ospalost, bolesti hlavy po probuzeni). (3)
Malo zndmou formou je Millsova varianta. (7), také Millsova nemoc, coz je
vzacny stav, pro ktery je typicka spastickd hemiparéza (10) nebo hemiplegie.

Podle véku pocateéniho rozvoje muzeme rozdélit ALS na infantilni,
juvenilni a adultni. Infantilni a juvenilni formy se vyskytuji prevazné u familiarni
ALS. (7)

Znameé jsou také atypické formy, u kterych je delsi doba doziti, jedna se o

spasticke paraplegie, autoimunitni onemocnéni a demyelinizacni onemocnéni. (8)

1.7 Diagnostika ALS

Vzhledem k podobné symptomatologii ALS s jinymi nemocemi, mize byt
elektromyografické vysSetteni (EMGQG), pii kterém se pomoci specialnich pfistroji
testuje elektricka aktivita svalu pfi stahu a odpoc€inku a rozliSuje se, jestli problém
nastava ve svalech nebo v nervech. (9) VySetieni EMG, krom¢ vylouceni jiného
pivodu pacientovych problémil, ma za kol potvrdit klinicky zjevné periferni
poskozeni. (3) Spoleéné s EMG se testuje i funkce perifernich nervii za pomoci
tzv. nervové kondukéni studie, kterd méfi schopnost nervii posilat signaly do

svalll jin€ oblasti téla. (9) Vysetieni MEP (motoricky evokované potencidly) muze

13



prokazat prolongovany centralni indukcéni Cas, coz je také zndmka postizeni
centralniho motorického systému. (3)

Déle se vyuziva detailni zobrazeni mozku a michy magnetickou rezonanci,
vysetieni krve a moci, lumbalni punkce, biopsie svali a nervii za ucelem
vylouceni jinych pficin zpiisobujicich symptomy ALS. (9)

Nutno zminit, Ze zadny symptom nalezeny sam o sob¢ neni definitivni pro
diagnozu ALS a je tifeba prokidzat vyskyt soucasn¢ klinickych,
elektrofyziologickych ¢i neuropatologickych projevli postizeni periferniho
motoneuronu a klinickych pfiznakl postizeni centralniho motoneuronu v jedné
casti téla. Postizeni dolniho motoneuronu se klinicky projevi atrofii a fascikulaci,
lze jej specificky vidét na EMG. PostiZzeni horniho motoneuronu se projevuje
zvySenymi Slachookosticovymi reflexy, spasticitou, pyramidovymi projevy a
pseudobulbarnimi pfiznaky, které jsou typické neadekvatnimi emocnimi vyjevy.

Nasledujici pomocna vysSetieni a kontroly jsou indikovana dle stavu
pacienta a postupu nemoci.

Pti poklesu hmotnosti pacienta o 10 a vice procent, by mélo dojit
k navazani spoluprace s nutri¢nim terapeutem a s nastupem dysfagie by se mé¢l na
péci zacit podilet také logoped, ktery pacienta vySle na videofluoroskopické
vySetieni nebo tzv. FEES (flexibilni endoskopické vySetieni polykani).

Jelikoz nejcastéjsi pfi¢inou smrti u pacientl s ALS je selhani dechové
funkce ve spanku z diivodu slabosti branice a vyfazeni pomocnych dychacich
svalll v ndvaznosti na fyziologicky pokles svalového tonu a horizontalni polohu
téla, je za potiebi, aby oSetiujici 1€kat u pacienta pravidelné zjiStoval ptiznaky
respiracni insuficience ¢i no¢ni hypoventilace. NejbéZnéjSim testem pro v€asny
zachyt ventilacnich potiZi je FVC (usilovna vitalni kapacita), kterd se miiZe
provadeét ambulantné pomoci spirometru. Zjistilo se, Ze provadéni FVC ve
vodorovné poloze téla 1épe odpovida symptomim nocni hypoventilace, proto by
mélo patfit mezi rutinni vySetieni respirace pacienta s ALS. (6)

K diagnostice ALS se miize vyuzivat laboratornich vysSetfeni. V krvi
pacienta mizeme prokazat zvysSené svalové enzymy a sérovy kreatinin. Také se

provadi vySetfeni mozkomisniho moku. (2)
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Fascikulace, inava, bytek hmotnosti aj. nepatii mezi primarni nybrz mezi
postupné se rozvijejici symptomy. (3)

U pacienti maze dochazet k rozvoji kognitivniho deficitu. Klinicky se
diagnostikuje podle bézn¢ uzivanych kritérii pro frontotemporalni lobarni
degeneraci (FTLD), jelikoz se prubch u pacientti potykajicich se s FTLD nelisi.
Nicméné¢ hodnoceni kognitivniho deficitu a neuropsychologickych vysetieni je u
pacienti s ALS problematické. Potize cCasto Cini symptomy jako dysartrie,
dyspnoe nebo vyrazné slinéni. Proto v roce 2013 vznikl Edinburgh Cognitive and
Behavioural ALS Screen (ESAC), ktery u pacienti hodnoti kognitivni i
behaviordlni postizeni, urCuje jeho stupent a je mozné ho provést v mluvené i
psané formé&. Podle typu frontotemporalniho deficitu délime pacienty do 4 skupin.
Prvni typ ALS nenese klinické znamky ptitomnosti frontotepordlni poruchy.
Druhy typ je ALS s kognitivni poruchou, kdy byl prokdzan deficit ve dvou a vice
neuropsychologickych testech, ale pacient neplni kritéria pro FTLD. Tieti typ je
ALS s behaviordlni poruchou, kde je standardizovanym rozhovorem s pecujici
osobou potvrzeno naruseni chovani ve dvou nebo vice oblastech. Poslednim
¢tvrtym typem je ALS-FTLD, kdy pacient spliuje vSechna kritéria pro FTLD.

Velmi oSemetné je diagnostikovani pseudobulbarniho afektu (PBA) a
depresivni poruchy. Bohuzel Casto dochazi k zdménadm, kdy jsou nepftiléhaveé
emocni reakce pfisuzovany kognitivnim nedostatkiim a depresim. Pfitom jen asi
10 % pacientll s ALS spliuji kritéria deprese. K diagnostice PBA se vyuZiva
kritérii podle Poecka, které¢ hodnoti adekvatnost a kontrolovatelnost emocni
reakce, dale pak schopnost pacienta emoc¢ni reakci ukonit, a jestli po reakci doslo
k ulevé.

S postupem nemoci u pacienti znacné stoupa vyskyt uzkostnych
symptomt. (6)

V ramci diferencidlni diagnostiky ALS na pacientovi klinicky hleddme
pfiznaky postiZeni centralniho motoneuronu (spasticita, tuhost a neSikovnost prsti
ruky, pomaly jazyk, Babinského jev atd.) spole¢né¢ se znamkami postizeni
periferniho motoneuronu (atrofie, parézy, kontraktury, fascikulace, kiece...).
Onemocnéni ma trvaly pribéh, bez piestavek ¢i remisi. Nenese znamky

senzitivniho postizeni €i postizeni okohybnych svall a svalovych svéract.
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Jak jiz bylo zminéno dfive, ALS lze snadno zaménit s celou fadou jinych
nemoci, které maji podobné ptiznaky. Piiklady chorob, které mohou imitovat
ALS, jsou cervikdlni stendza, nadory mozkového kmene a michy, rtzné
radikulopatie a neuropatie, monomelickd amyotrofie, syndrom benignich
fascikulacich apod., proto je diagnostika ALS pomérné naroc¢ny, komplikovany
proces.

K diagnostice ALS byla vroce 2008 ustanovena nova kritéria Awaji-
shima, jez nahradila dosavadni ,,El Escorial kritéria® (EEC). Awaji-shima kritéria
diagnostiku zrychlila, zvysila jeji senzitivitu a snizila pocet falesSnych diagnoz. (5)
EEC rozliSovala klinicky definitivni, pravdépodobnou, moznou a suspektni ALS

na zéklad€ mnozstvi klinicky prokézanych 1ézi a symptomil. (7)

1.8 Klinické priznaky ALS

Motorické neurony nemaji schopnost regenerace, proto je kazdé jejich
poskozeni fatalni.

U vSech variant ALS se pacienti potykaji se slabosti, svalovou atrofii,
zvySeni svalového tonu a hyperreflexi. (7) U vice nez 2/3 pacientli se ALS prvni
manifestuje na koncetinach, coz byvd oznacovano pojmem ,limb-onset”. (8) U
zbylé 1/3 v bulbarni oblasti (krk, jicen), minimum piipadi zafind postizenim
dychacich svalti. Objevuji se také zaskuby (fascikulace) svalll véetné jazyka, silné
noc¢ni kiece dolnich koncetin ustupujici spontanné s progresi nemoci, pokles hlavy
a ramen. Jak nemoc postupuje dochdzi k zasaZeni vice a vice motorickych
neurond, ¢imzZ se roz$ifuje atrofie a rozviji se paralyza.

Jednim z primarnich ptiznaki ALS je tzv. bulbarni paralyza, kterd je
zpisobena poskozenim hlavovych nervii V, VII, IX, X a XII ovladajicich funkci
polykani a Zvykani. Bulbarni paralyza se projevuje dysfunkci svald hrajicich
klicovou roli v polykani, mluveni, pohyblivosti spodni celisti, rti a jazyka.
Bulbarni syndrom sebou nese tedy piiznaky jako: dysartrii, dysfagii, zvySené
slinéni, laryngospasmus a pseudobulbarni projevy. Jiz mirnou bulbarni paralyzu
muze doprovazet dysfunkce hlasivek projevujici se snizenim sily hlasu,

chrapotem, neproduktivnim kaSlem, stridorem, ndhlymi laryngospasmy ¢i
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zachvaty duSnosti. Dysfunkce hlasivek se mutze objevit v jakékoliv casti
onemocnéni a muze byt také pfi¢inou nahlé smrti pacienta.

Dalsi ze zavaznych a nebezpecnych symptomti ALS je postupné selhavani
dechovych funkci. (7)

Krom¢ motorickych symptomti mize ALS také zahrnovat kognitivni a
behaviordlni zmény, vcetn¢ frontotemporalni demence (FTD). Pfiblizné 30 %
pacientl s ALS vykazuje kognitivni poruchy podobné FTD. (8)

Vice jak 35 % ALS pacientd trpi n¢jakou mirou kognitivniho deficitu, 1
pfes to ze zakladni definice ALS nezahrnuje poskozeni paméti ¢i intelektualni
zdatnosti. Demence postihuje asi 3-5 % pacientli, ovS§em i u nedementnich
pacientli strukturovana zobrazovaci Setfeni prokazala mirny, ale typicky deficit
frontalniho laloku.

Ze stranky psychické se s postupem nemoci u pacientii prohlubuji zndmky
deprese, uzkosti, frustrace, strachu, izolace, emocionalni hyperaktivita, poruchy
spanku jako hypersomnie, insomnie, parasomnie a jiné¢ poruchy cirkadidnniho
rytmu.

Spole¢né s motorickym deficitem se vyviji 1 poSkozeni autonomni, tykajici
se kardiovaskularnich funkci, gastrointestinalniho traktu, vylucovani potu, slin ¢i
slz. Casto pacienti udavaji snizenou potivost dlani, chlad, otok & zménu barvy
ktize a prsti u nohou. Déle se mlze objevovat ortostatickd hypotenze, polohové
zavraté, tachykardie, zachvatovitd hypertenze. U pacientii s takovymi piiznaky
hrozi riziko cirkula¢niho kolapsu, pacientim na podpirné ventilaci hrozi nahlé
umrti.

ALS nezptisobuje senzoricky deficit, poruchu sfinkterti a svalli mocového
méchyie (pacient bézné netrpi inkontinenci moce ani stolice), a také nebyvaji
poskozené svaly oci.

Existuje mnoho metod pro hodnoceni a sledovani postupu amyotrofické
lateralni skler6zy. Kromé& nejvice akceptované a pouzivané ALSFRS (ALS
functional rating scale) je také Norrisova skdla, Appelova skéala nebo ALSSS. (7)
ALSFRS je nastroj pro hodnoceni funkéniho poSkozeni u pacientli s ALS, ktery
nachazi vyuziti ve vyzkumu a klinické praxi. Umoziiuje sledovat progresi nemoci

a pfedpovidat pteziti pacientii. Tato pivodni Skédla ovSem obsahovala nedostatky
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v popisu a klasifikaci jednotlivych polozek, coz vedlo k variabilité ve vysledcich,
byly také zaznamenéany rozdily v aplikaci mezi jednotlivymi hodnotiteli. Doslo
tedy k revizi a vznikla ALSFRS-R, kterd byla znovu revidovana a opravena az
vznikla verze ALSFRS-R-SE, jez sjednotila a zptesnila terminologii. Vyhody této
nové verze jsou: SirSi vyuziti zdravotnickym personalem i pacientem, zlepSeni
srozumitelnosti a presnosti hodnoceni, pfizpsobeni digitalnim nastrojim pro

vzdalené sledovani pacientli a snizuje variabilitu vysledki mezi hodnotiteli. (11)

1.9 Prubéh ALS

Lékar Louis A. Cona ve svém ¢Elanku 7 Stages of ALS: Disease Progession
(2024), ktery vysel na webu DVC Stem rozd¢lil prubéh ALS do 7 fazi, pticemz
kazda predstavuje jiny stupenl postizeni a potfebu osetfovatelské péce.

1. Pocatecni faze

Inicidlni pfiznaky ALS byvaji nendpadné a snadno prehlédnutelné.
Zahrnuji svalovou slabost, zadSkuby, kiece nebo ztuhlost zejména v koncetinéach,
ramenou ¢i jazyku.

2. Faze progredujici slabosti

V disledku ubytku motorickych neuroni dochdzi k rozsifeni svalové

atrofie a slabosti. Kazdodenni ¢innosti, jako je chlize, mluveni, polykan a dychani,

vvvvvv

3. Pokrodilé stadium nemoci

VétSina svald je v této fazi jiz vyrazné oslabena, coz vede k vyznamné
invalidité. Pacienti potfebuji obvykle pomoc pii osobni hygien¢ a ztraci schopnost
samostatné chodit nebo stat. Dochazi také ke zhorSeni polykani a dychani.

4. Faze rychlého ubytku funkci

Paralyza se roz$ifuje na trup i koncetiny, zhorSujic se dychaci a polykaci
potize. Pacienti za¢inaji vyzadovat neustalou péci.

5. Terminalni faze

Dochazi k uplné paralyze vétSiny svalli, v€etné téch potiebnych pro fec a
polykani. Dychani je vazn¢ naruseno, coz ¢asto vyzaduje umélou plicni ventilaci a

zavedeni vyzivové sondy.
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6. Koncové faze ALS

Pacienti jsou zcela ochrnuti s vyjimkou pohybu o¢i. Trvala ume¢la plicni
ventilace je nezbytna a komunikace témét nemozna.

7. Smrt

Posledni faze ALS kon¢i smrti, nejcastéji v disledku respira¢niho selhéani.
Od stanoveni diagndzy se primérna délka zivota pacientl obvykle pohybuje v

rozmezi tii az péti let.

Rana a stiedni faze ALS

V casnych stadiich ALS se mohou objevit obtize s béznymi ¢innostmi,
jako je chiize, zvedani predméti ¢i mluveni. U bulbarniho typu ALS dochazi diive
ke zhorSeni fe¢i a polykdni. Ve stiednim stddiu se pfiznaky zhorSuji, svalova
atrofie a slabost se rozsifuji na vétsi oblasti téla. Mobilita je zna¢né omezena, coz
vede k nutnosti pouzivani choditek nebo vozik. Komunikace se zt€Zuje a pacienti
mohou vyzadovat alternativni metody dorozumivani.
Pozdni faze ALS

V pozdnim stadiu jsou téméf vSechny svaly ochrnulé, vcetné téch, které
fidi dychani. Pacienti vyZaduji mechanickou ventilaci a vétSinu Casu travi na
luzku. Péce se soustiedi na zachovani kvality zivota, prevenci dekubitti a zvladani
bolesti.
Konec¢na faze a paliativni péce

V poslednich stadiich se péce zaméfuje na zmirnéni symptomt a zajisténi
komfortu pacienta. Hospicova péce hraje klicovou roli v fizeni bolesti a podpory
pacienta i jeho rodiny. Nej€ast&jsi pfi¢inou umrti u pacienti s ALS je selhani
dechové funkce, proto je zéasadni pravidelné monitorovat respiracni funkce a

zajistit odpovidajici paliativni péci. (12)
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1.10 Lécba ALS

1.10.1 Farmakologicka 1é¢ba

Lécba, ktera by dokazala progres nemoci zastavit nebo dokonce zvratit, je
stale pfedmétem vyzkumu pro védce a pacienti na ni bohuzel stile cekaji.
Momentdlné je mozné pouze zpomalit postup symptomul, zabranit ¢i zmirnit
komplikace a zajistit ur¢itou miru komfortu a sobéstacnosti. (9)

Jednou z farmakologickych strategii jsou antagonisté glutamatovych

receptord. (7) Jsou znamé a schvalené dva léky na ALS: Riluzol a Edaravone.
U Riluzolu, zndmého pod obchodnimi nazvy Rilutek, Exservan nebo Tiglutik, se
pfedpokladd, ze muze prodlouzit Zivot az o 25 %, ale také miiZze zpiisobovat
vedlej$i nezddouci ucinky jako zévraté, zazivaci obtize a problémy s jatry. Je
proto vhodné pravidelné chodit na odbéry krve pro kontrolu funkce jater.

Edaravone, obchodné také Radicava, zpomaluje upadek sobéstacnosti a
bézného ziti. Neni zatim zndmo, jestli ovliviiuje délku Zivota pacienta. (9)

Dalsi teoretické strategie pro farmakologickou 1lécbu ALS jsou
antioxidacéni l¢éky, které se bohuZzel neprokdzaly jako u¢inné jiz béhem 40. let 20.
stoleti a doporucuji se jen jako podplrnéd profylaxe u pacientll s ALS v rodinné
anamnéze. Stejné tak selhaly pokusy s imunoterapii, antivirotickou, hormonélni

lécbou ¢i snahy o podporu funkce mitochondrii. (7)

1.10.2 Symptomatologicka léCba

Doporucuje se také doplikova symptomatologickd 1é€ba zameétfena na
aktudlni potize, kterymi mohou byt svalové kiece, zacpa, Unava, slinéni a
zahlenéni, bolest, deprese apod. (9)

Zmirovani symptomi a komplikaci, management vyzivy a dychani,
prevence aspirace, bronchopneumonie, urologickych a nozokomialnich infekci a
sledovani postupu nemoci (hypomobilita, dysfagie, dysartrie...) vyZaduje péci
odborného multidisciplinarniho tymu, (7) ktery je neodmyslitelnou soucasti

terapie a podpory pro pacienty. Terapie zahrnuji dychaci, fyzioterapeuticke,
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ergoterapeutické, logopedické a vyzivové sluzby, stejné¢ jako psychologickou a
socialni pomoc. (9)

Nemén¢ dulezity v ramci péCe o pacienta s ALS by mél byt rozhovor se
samotnym pacientem a jeho rodinou. VSe by mélo byt vysvétleno dikladné a
zaroven citlivé, jelikoz se preci jen jedna o velmi zdvaznou diagnozu. Je tieba
nabidnout veSkeré moznosti prodluzujici zivot, aby si pacient mohl vybrat a
autonomné se rozhodnout, jestli je vyuzije, ptipadné které z nich. Jedna se o
zejména invazivni intervence — gastrostomie, tracheostomie, ale také o paliativni
péci v zavéru zivota.

Dysfagie

Multidisciplindrni tym kolem pacienta s ALS by mél disponovat dietnim
poradcem, ktery pribéZzné monitoruje stav pacienta, navrhuje zmény stravovani a
predepisuje proteinové a energetické doplnky vyzivy. Pacient i pecujici okoli, by
meélo dostat fadnou instruktdz ohledné podavani stravy a prevenci aspirace.
V ramci prevence aspirace by se mél pacient vyhybat drobivym a drobnym
potravindm (ofechy, chipsy...), doporucuje se zména konzistence stravy.
V pokrocilych stadiich nemoci je mozno pfistoupit k jinym enteralnim ptistupiim,
jakymi jsou nasogastrickd sonda, perkutanni endoskopickd gastrostomie (PEG)
nebo ezofagostomie.

Slinéni

Sialorea (nadmérna akumulace slin) je pro pacienty kromé komfortniho
také socialnim limitem. Je naStésti feSitelnd mnoha zplsoby: odsavanim dle
potfeby, farmakologicky anticholinergiky (botulotoxin A, Amytriptylin,
Glycopyrrolat...), chirurgicky, podvdzanim slinnych Zlaz, neurektomii chorda
tympani, odstranénim jedné/vice slinnych 714z, laserovou fotokoagulaci vyvodu
piiusni zlazy (gl. parotis), nebo radiaéné ozatenim glandula parotis.

Respirace

Dysfunkce dychani ma nejcastéji obraz dyspnoe, kterda mlze vyplynout
zmnoha pfi¢in, a pfedev§im ty reversibilni by se mély vcas podchytit
farmakologicky. Dyspnoe navazujici na prubéh ALS se projevuje ¢asto v REM
fazi spanku, kdy si pacienti st¢Zuji na neklidné spani, zlé sny, zadchvaty uzkost

apod., téchto ptiznakil se zbavime zalécenim anxiety napf. lorazepamem.
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Pti respiracnich potizich zplisobenych unavou respiracnich svali, je mozné pouzit
1€k teofylin a pfi prodluzujicim se bezdesi je vhodné pouziti opiatd (morfin). U
pacientll s ALS je tfeba dbat na toaletu dutiny ustni pro prevenci respiracnich
infekcei. S plicim lékafem se nejcastéji mukolytikami fesi bronchidlni sekrece. Po
vyhodnoceni symptomi a odsouhlaseni pacienta je mozné pfistoupit
k mechanické ventila¢ni podpofe, s vyuzitim neinvazivni ventilace ke zmirnéni
no¢ni hypoventilace a celkového zlepSeni kvality zivota. Jestlize dojde k selhdni
neinvazivni ventilaéni podpory, pfistupuje se k invazivni mechanické podpoie
dychani za vyvedeni tracheostomie. Tento piistup je tieba fadn¢ prokonzultovat
s pacientem a piibuznymi.
Spasticita

K 1écbé spasticity kromé& farmakologickych piipravkl (baclofen,
diazepam, gabapentin apod.) je mozné také vyuzit rizné fyzikalni pfistupy
(hydroterapie, aplikace tepla/chladu, ultrazvuk, elektrickd stimulace...), ve
vyjimecénych ptipadech lze také ptistoupit k zadsahu chirurgickému.
Bolest

Bolest se v klinickém obrazu ALS miize objevovat az v pokrocilejsich
stadiich jako nasledek svalovych kieci, kloubnich zmén nebo naptiklad dekubitd.
Lécba se fesi individualné analgetiky.
Dysartrie a dysfonie

Na feSeni problémt s mluvenim, zptsobenych slabosti svali podilejicich
se na tvorbé feci, se podili logoped. U pacientli s mirnou poruchou feci je vhodné
e procvicovat a znovu ucit. U pacientl s pokrocilymi potizemi je mozné vyuZit
alternativni systémy pro komunikaci: psani, elektronické komunikace a
klavesnice, jestlize jsou zachované funkce rukou, dale gestikulace, vyraz tvéfe,
oc¢ni kontakt apod.
Psychické priznaky

Deprese, uzkost, insomnie, emocionalni labilita nevychazejici z bulbarniho
nebo pseudobulbarniho syndromu. Pfistupuje se k podavani antidepresiv, jejichz
nejcastéji vyuzivanymi zastupci jsou: sertralin, fluoxetin, bupropion a dalsi.

V paliativnim pfistupu lze vyuzit také neuroleptik.
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Rehabilitace

Rehabilitaci u pacientli s ALS nedosdhneme zlepseni svalové sily, ale
pasivni a nevycCerpavajici aktivita mize ulevit od bolestivych svalovych kieci,
predchazet svalovému i kloubnimu poskozeni nebo také hluboké zilni tromboze.
Fyzikalni 1é¢ba

Fyzikalni terapie by méla byt nastavena u kazdého pacienta individualné.
Pro prevenci svalovych kontraktur a ztuhlosti kloubii se doporucuji masaze,
hydroterapie, cviceni s fyzioterapeutem, manudlni strecink, akupunktura nebo
chiropraxe. Také je mozné vyuzit rizné kompenzacni pomuicky — ortézy hlavy,
trupu, kréni patete, ruky, rizné typy choditek a voziki. Pomiicky lze také vytvotit

individudlné ve spolupraci s ortoprotetickym pracovistém. (7)

1.10.3 Geneticka l1écba

Novou nadéji v 1é¢bé ALS predstavuje genova terapie, kterd by méla cilit
na mutaci genu SOD1. Zatim je tento zpiisob 1é€by ve stavu zkoumani. Lécba se
aplikuje do pateiniho kanélu injekéné a mohla by zlepSovat klinicky stav pacienta,

moznd i obnovit nékteré ztracené funkce. (13)

1.11 Multidisciplinarni tym

Multidisciplinarni pfistup zajiStuje pacientovi a jeho rodin€ maximalni
moznou kvalitu zivota v pribéhu celé nemoci. Hlavnimi cili multidisciplinarni
péce jsou: zajisteni symptomatické ulevy, podpora sobéstacnosti a autonomie
pacienta, psychosocialni podpora pacientovi i jeho rodin€, koordinace 1écby a
planovani pokroc€ilé péce. Zasadni schopnosti tymu je individudlné reagovat na
meénici se potfeby pacienta a minimalizace disledkti nemoci v kazdodennim
Zivote.

Profese, které nachazeji uplatnéni v multidisciplindrnim tymu pacienta
s ALS:

Neurolog

Vedouci ¢len tymu, ktery stanovuje diagndézu, monitoruje progresi

onemocnéni a fidi farmakoterapii. Neurolog koordinuje péci a doporucuje vhodné

odborniky podle potieb pacienta.
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Prakticky lékar

Zajistuje péci o dalsi zdravotni obtize (napi. hypertenze, diabetes),
poskytuje zakladni zdravotni dohled a slouzi jako spojka s dal§imi specialisty
mimo ALS tym.
Sestra

Pomdhd s kazdodennimi potfebami pacienta, poskytuje edukaci,
telefonické poradenstvi a podporu pii zvladani symptomu. Také pomaha
pecovateliim v orientaci v systému péce.
Fyzioterapeut

Dohlizi na mobilitu pacienta, doporucuje cvic¢eni pro udrzeni svalové sily,
uci techniky pro prevenci kontraktur a padd, navrhuje kompenzaéni pomicky.
Ergoterapeut

Pomaha pacientim pfizpisobit doméci prostfedi a aktivity bézného dne
(oblékani, osobni hygiena, jidlo) jejich aktudlnim schopnostem. Zajistuje
ergoterapeutické pomiicky a asistencni technologie.
Logoped

Specialista na poruchy fe¢i a polykani. Pomaha pacientiim vyrovnat se s
dysartrii a dysfagii, doporucuje strategie pro efektivni komunikaci i1 prevenci
aspirace.
Nutricni terapeut

Dohlizi na hmotnost pacienta, sestavuje energeticky bohaty jidelnicek a
doporucuje nutricni doplitkky. V piipadé potieby fesi podani enteralni vyzivy pres
PEG.
Respiracni terapeut

Sleduje dychaci funkce a doporucuje dechova cviceni, pomucky pro
odkaslavani a neinvazivni nebo invazivni ventilaci.
Psycholog / Psychiatr

Zajistuje péci o duSevni zdravi pacienta i jeho rodiny. Pomaha feSit
uzkost, depresi, zmény chovani (napt. v diisledku frontotemporalni demence).
Socialni pracovnik

Poméaha s orientaci v systému zdravotni a socidlni péce, asistuje pfi

vyftizovani prispévki, poskytuje psychickou podporu a pomoc pecovateltim.
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Geneticky poradce
V ptipadé podezieni na familiarni ALS nabizi genetické testovani a

konzultaci ohledné rizika pro piibuzné. (26)
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2 Prakticka ¢ast

2.1 Uvod

Cilem této prace je vytvofit tiStény material, ktery ma pomoct pacientovi
s amyotrofickou lateralni skler6zou se zorientovat ve své nemoci. Pacient by zde
mél najit stru¢né informace o svém onemocnéni, symptomech a jejich progresi,
moznostech a zplsobech, jak si poradit s ndstrahami této nemoci, podpoii
informovanost, sobéstacnost a kvalitu zivota nemocnych a zdroven mize
poslouzit jako pomiicka pro vSeobecné sestry pii edukaci.

Materidl vznika ve spolupraci s organizaci ALSA, kterd sdruzuje pacienty
a pecujici o osoby s ALS a pomaha jim najit tu nejlepsi cestu zivotem. Zakladem
pro vznik pritvodce pro pacienty s ALS je test ALSFRS, ktery spole¢nost ALSA
vyuziva pro zhodnoceni stavu pacienta a jeho potieb, které je tfeba individualné
zaopatfit. Dalsi informace jsou Cerpany z ovétenych davéryhodnych Ceskych i
zahrani¢nich zdrojl, jenz obsahovaly odborné c¢lanky a informace z webl

zamétenych na problematiku ALS.

2.2 Organizace sdruZzujici pacienty s ALS a
jejich rodiny
Vzhledem k povaze této nemoci a jeji progresivnimu charakteru je
dilezité, aby pacienti a jejich blizci méli ptistup k podplirnym organizacim, které
jim poskytuji nejen informace, ale i emociondlni a praktickou pomoc. V této

kapitole se zamé&im na organizace jak v Ceské republice, tak na mezinarodni

urovni, které se specializuji na podporu pacientii s ALS a jejich rodin.

2.2.1 Ceska organizace — ALSA

V Ceské republice existuje nékolik organizaci, které se zaméfuji na pomoc
pacientim s ALS. Nejvyznamnéj$i z nich je ALSA (Asociace pacientll s ALS),
ktera byla zalozena s cilem poskytovat podporu lidem s ALS a jejich rodinam.

Organizace se zaméfuje na osvetu o ALS, poskytovani psychologické podpory,
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organizovani setkani pro pacienty a jejich rodiny a podporu v otazkach
financovani 1écby a rehabilitace. ALSA také spolupracuje s odborniky na
vyzkumu a poskytovani informaci o novych moznostech 1écby a vyzkumu.

ALSA také usiluje o zlepSeni kvality Zivota pacientli, organizuje rizné
osvétové akce a pomaha zajiStovat potieby pacientil, jako je napiiklad ptistup k
domaci péci nebo specialistim.

Cil a napln Cinnosti spolecnosti ALSA se zaméfuje na zajisténi podpory
pacientim s ALS ve vSech fazich onemocnéni. Kromé psychosocialni pomoci
zajist'uje také poradenstvi ohledné prav pacientti a jejich pravnich narokd, a to jak
na statni, tak na regionalni urovni. Déle se ALSA podili na organizaci vefejnych
sbirek na podporu vyzkumu ALS a zajiSténi dostupnosti novych terapii pro

pacienty. (15)

2.2.2 Mezinarodni organizace

Kromé¢ nérodnich organizaci existuje 1 fada vyznamnych mezinarodnich
organizaci, které podporuji pacienty s ALS na globalni Grovni.
The ALS Association (USA)

Jednou z nejvyznamnéjSich organizaci zaméfenych na ALS je The ALS
Association (USA). Tato organizace poskytuje komplexni sluzby pacientim a
jejich rodindm a podporuje vyzkum ALS. Mezi jeji klicové aktivity patii
poskytovani granti na vyzkum ALS, organizovani vzdélavacich akci a
poskytovani poradenstvi jak pro pacienty, tak pro odborniky. The ALS
Association také organizuje charitativni akce, jako je Ice Bucket Challenge, ktera
vyrazné ptispéla k financovani vyzkumu. (16)

MND Association (UK)

Motor Neurone Disease Association (MND Association) je britska organizace
zaméfend na pomoc pacientim s ALS, které ve Velké Britanii oznacuji jako
Motor Neurone Disease (MND). Tato organizace podporuje pacienty a jejich
rodiny prostfednictvim poradenstvi, pomoci s financovanim a organizovani
podpirnych skupin. MND Association ma také silnou roli v advokacii a

zajistovani lepsi dostupnosti zdravotni péce pro pacienty. (17)
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European Organisation for Professional and People with ALS (EUpALS)
EUpALS je celoevropska organizace, kterd sdruzuje narodni organizace
pacientll s ALS. Zaméfuje se na podporu vyzkumu a zajisténi rovnych ptilezitosti
pro pacienty s ALS v ramci Evropské unie. Organizace aktivné spolupracuje s
politickymi a zdravotnickymi institucemi, aby zlepsila zivotni podminky pacientli

s ALS po celé Evropé. (18)

2.3 ALSFRS

Pro objektivni hodnoceni funk¢éniho stavu pacientii s ALS byla vyvinuta
funkéni hodnotici Skala ALSFRS (Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional
Rating Scale). Jedna se o nastroj ureny k hodnoceni funk¢niho postiZzeni u
pacienti s ALS. Skéla zahrnuje 12 polozek, které hodnoti rizné aspekty dennich
aktivit, jako jsou fe¢, polykani, psani, chiize a dalsi. Kazda polozka je hodnocena
na stupnici od 0 do 4, kde 4 znaci normalni funkci a 0 Uplnou ztratu schopnosti
danou ¢innost vykonavat. Celkové skore se pohybuje od 0 do 48 bodu, pficemz
vyssi skore indikuje lepsi funkeni stav pacienta.

ALSFRS je Siroce pouzivana v klinické praxi i vyzkumu k monitorovani
progrese onemocnéni a hodnoceni Uc¢innosti terapeutickych intervenci. Jeji
validita a spolehlivost byly potvrzeny v nékolika studiich, které ukazuji, Ze skore

ALSFRS koreluje s dal§imi méfenimi, jako je svalova sila a plicni funkce. (20)
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2.4 Re¢

Dysartrie, tedy porucha artikulace a srozumitelnosti feci, je jednim z
nejvyrazngjSich ptiznakli ALS. Porucha feci se projevuje riiznymi zplsoby, jako
je pomald, zadrhdvana a tézko srozumitelna fe¢, problémy s ovladanim vysky,
tonu a rytmu hlasu, oslabeny nebo napjaty hlas, potize s vyslovovanim slov a
souhlasek, nosni ton hlasu, chrapot a snizeny rozsah a hlasitost. Tyto pfiznaky
jsou dasledkem poskozeni bulbarnich neuroni, které pfenaseji signaly z dolnich
¢asti mozku do svald rtl, jazyka, mékkého patra, Celisti a hlasivek. Jak svaly
slabnou a tuhnou, omezuje se pohyb jazyka, rtl a Celisti, coZ zt¢Zzuje mluveni. Je
dalezité vyhledat logopeda nebo specialistu na fecovou terapii, ktery ma
zkuSenosti s ALS, co nejdiive po diagnoze. (21) Vyzkumy ukazuji, ze az 95 %

pacient s ALS zazije béhem nemoci poruchy feci. (22)

2.4.1 Hodnoceni podle ALSFRS

V ramci ALSFRS je sekce vénovana feci hodnocena na zéklad¢ schopnosti
pacienta plynule a srozumiteln¢ komunikovat. Hodnoceni je provadéno do péti
urovni:

e ALSFRS 4 — Normalni fe¢ bez napadnosti.

e ALSFRS 3 — Lehké porucha feci.

e ALSFRS 2 — Srozumitelna fe¢ s obcasnou nutnosti opakovani slov.

e ALSFRS 1 — Re¢ kombinovana s alternativnimi formami komunikaci

(tablet, tabulka, psani).

e ALSFRS 0 — Ztrata feci. (14)

2.4.2 Alternativni komunikaéni technologie

Doporucuje se byt pfipraven a vc€as si zvolit alternativni zplsoby
komunikace (napf. psani, tabulky, nahravani hlasu), aby byla komunikace co
nejméné stresujici. Pro procvicovani svalii pottebnych k mluveni je mozné
vyuZzivat cviceni zvané faciokineze. (14)

Alternativni komunikaéni néstroje zahrnuji rizné elektronické zatizeni,

kterd umozZiiuji pacientim komunikovat prostfednictvim textu nebo pomoci
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pohybil o¢i a zbytkovych pohybt rukou. Existuji aplikace do chytrych telefont a
jinych zatizeni, které umi prevadét psany text do mluvené formy. Je mozné vyuzit
tzv. message nebo voice banking. Message banking znamena nahravani cCasto
pouzivanych frazi a vyrazl, jako jsou oblibené fraze nebo pozdravy. Voice
banking zahrnuje nahravani vlastniho hlasu umoziujici vytvoreni syntetizovaného
hlasu zalozeného na vzorcich z vaseho mluveni. (21) Pokud se pacient rozhodne
pro nahravani, m¢l by si zaznamenat Casto pouzivana slova, osobni fraze nebo

emocionaln¢ diilezita sdéleni, a to s diirazem na jejich srozumitelnost. (14)

AAC z anglického alternative and augmentative communication nabizi
vyuziti vhodnych technologii pro podporu a ndhradu mluvené fe¢i. Rozd¢€luji se
na:

e Nizkotechnologické pomitcky — jednoduché, papirové nebo plastové
pomiucky, ¢asto vyuzivané jako prvni volba pro trénink nebo jako zalozni
forma komunikace pfi poruse elektronického zatizeni.

o Komunika¢ni tabulky a knihy — obsahuji obrdzky, symboly,
piktogramy nebo slova, na které uzivatel ukazuje prstem nebo
pohledem.

o Abecedni tabulky — jsou uZite¢né pro osoby, které umi hlaskovat, ale
nemohou mluvit.

e Vysokotechnologické pomicky — -eclektronickd zafizeni umoznujici
generovani hlasu nebo jinou aktivni podporu verbalni komunikace.

o Systémy pro syntézu feci — aplikace umoznujici zadany text prevést do
mluvené formy.

o Systémy ovladané ofima — za vyuZiti kamery a softwaru sledujici
pohyby o¢i, ¢imZ pacienti mohou ovladat kurzor na obrazovce. Takova
zafizeni zlepSuji kvalitu Zivota lidi, kteti uZ nemohou pouzivat ruce
nebo jiné casti téla pro komunikaci. (23)

Dtlezitou roli hraje spravny vybér komunikacni pomtcky dle
individualnich potifeb a zdravotniho stavu pacienta. Je vhodné poradit se s
odbornikem, napf. klinickym logopedem, ktery pomiliZze zvolit odpovidajici
zafizeni i s ohledem na budouci vyvoj onemocnéni. Komunikaéni zatfizeni lze

zapujcit nebo pofidit za pomoci piispévku na zvlastni pomicku.
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I pfes technologické moznosti je tfeba pocitat s tim, ze alternativni
aby byl pacient aktivné zapojen do komunikace i bézného zivota. Trénink a
vCasné prizptsobeni se komunikacnim pomiickam vyrazné zvySuje jejich
efektivitu v pozdéjsich stadiich nemoci. V¢asné planovani komunikacni podpory,
vcetné zapojeni rodiny a vyjadfeni pacientovych prani, je klicem k zachovani

autonomie a kvality zivota. (14)

2.5 Slinéni

Slinéni (sialorea) piedstavuje u pacientll s ALS Casty a vyrazné zatézujici
problém. Je zplsobeno piedev§im naruSenim schopnosti efektivniho polykéni,

nikoliv nadmérnou tvorbou slin. (24)

2.5.1 Hodnoceni podle ALSFRS

Stupen postizeni slinéni se hodnoti v rdimci ALSFRS do téchto urovni:

e ALSFRS 4 — Normalni.

e ALSFRS 3 — Mirny, ale znatelny piebytek slin v tstech, zvySené slinéni
v noci (ob¢as mokry polstar).

e ALSFRS 2 — Nadmérné slinéni, sliny obc¢as vytékaji z Ust.

e ALSFRS 1 - Vyrazny ptebytek slin, sliny vytékaji z dutiny tstni.

e ALSFRS 0 — Vyrazné slinéni, konstantni pouzivani kapesnikll k otirani
slin. (14)

2.5.2 Intervence a reSeni

Neinvazivni podpiirna opati‘eni

Patfi sem Casté utirdni, pouziti absorpcnich pomicek, zajisténi spravné
polohy téla pro zlepSeni odtoku slin z Ustni dutiny. (24) Také je mozné dle
potfeby pouzivat pfistroj na odsavani slin tzv. odsavacku. K polykani se
doporucuje strategie predklonéni hlavy (brada smétfuje k trupu) bez nahrbeni zad.
K vybaveni polykaciho reflexu je mozné béhem dne cucat kostky zamrazené

citronové Stavy. (14)
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Farmakologicka 1é¢ba

Pro snizeni produkce slin se vyuzivaji anticholinergika nebo
botulotoxinové injekce do slinnych zlaz. Vysledky studii ukazuji, Ze botulotoxin
je efektivni a mad méné systémovych nezadoucich ucinkii nez peroralni 1éciva.
(25) Mezi nejcastéji vyuzivané 1éky patii: glykopyrolat, propantelin, amitriptylin,
skopolamin a dalsi. (24)
Rehabilitace a logopedie

Oralni motoricky trénink cili na normalizaci svalového tonu, stabilizaci
polohy hlavy, podpora stability celisti a uzavieni rt, podporu polykani.
Ergoterapeuti mohou doporucdit polohovaci pomutcky a kompenzacni techniky.
Invazivni metody

U tézkych piipadi, které nereaguji na konzervativni lécbu, lze zvazit
radioterapii slinnych 714z nebo chirurgické odstranéni slinnych zlaz. Tyto postupy

nesou rizika a jsou indikovany jen vyjimecné. (25)

2.5.3 Dalsi problémy a jejich feSeni

Suchost v ustech

U ALS dochazi k oslabeni svalt, které¢ udrzuji zaviena usta, diky ¢emuz
muzeme dychat nosem. Stane se tak, Ze funkci hlavniho dychaciho otvoru
pfeberou Usta, ¢imz se zacnou vysouset. Tento problém lze fesit zvySenim pitného
rezimu.

Suchost v ustech muze zptisobovat také dehydratace z nizkého piijmu
tekutin.
Sekrece hustych slin

Husté sliny pfedstavuji pro pacienty s ALS casty problém, ktery mulizZe
komplikovat polykani a dychani. U¢inna 1é¢ba kombinuje dostate¢ny piijem
tekutin, farmakologické prostiedky a podpirné pomucky. Klicovym prvkem je
prevence dehydratace — pacienti Casto sndze piijimaji zahuSténé tekutiny nebo
tekutiny ve formé Zelé a ledu.

Z 1éCiv se osveédCuje guaifenesin (volné prodejny expektorans), dale papain
(enzym z papdji), ktery pomaha fedit sekrety. Pro hluboko uloZené sekrety jsou

vhodna mukolytika, kterd usnadnuji jejich odstranéni.
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Pfi vyrazném oslabeni dychacich svalii a nedostate¢né schopnosti vykaslat
hlen se vyuziva pfistroj zvany mechanicky insuflator-exsuflator (CoughAssist).
Tento pfistroj napodobuje pfirozeny kasel pomoci fizen¢ho pietlaku a podtlaku,

¢imz pomaha odstranit hlen z dychacich cest. (14)

2.6 Polykani

Poruchy polykdni (dysfagie) postihuji pfiblizné¢ 85 % pacientl s ALS
béhem pribéhu onemocnéni a mohou vést k zavaznym komplikacim, jako je
aspirace, podvyziva a dehydratace. Oslabeni svali zodpovédnych za polykani
muze ovlivnit rizné faze polykaciho procesu:

e Oralni faze — oslabeni jazyka a rtd mize ztiZit manipulaci s potravou v
ustech.

e Faryngealni faze — oslabeni hltanovych svali muize zpisobit zpozdéné
nebo nelplné polykani, coz zvySuje riziko aspirace.

o Ezofagealni faze — oslabeni svall jicnu mize vést k obtiznému transportu

potravy do Zaludku. (27)

2.6.1 Hodnoceni podle skaly ALSFRS

Polykéani je hodnoceno dle ALSFRS, ktera sleduje miru postiZzeni této

funkce, takto:
e ALSFRS 4 — Bez obtizi.
e ALSFRS 3 — Obcasné obtize.
e ALSFRS 2 - Je za potiebi upravena strava.
e ALSFRS 1 - Vyuziva se ndhradnich forem vyzivy.

e ALSFRS 0 - Je zavedena enteralni nebo parenteralni vyziva.

2.6.2 Problémy pii polykani

Mezi ptiznaky, které naznacuji potize s polykanim patfi: kaSel nebo dusen pfi
polykani, vlhky nebo bublavy hlas bezprosttedné po spolknuti, obtizné Zvykani,
prodlouzend doba jezeni, unik potravy ¢i tekutin sty béhem Zvykani, dusnost pfi
jidle apod. Pacient béhem kousani mlze mit pocit téZkého jazyka a mliZze pro n¢j

byt obtiznd manipulace se soustem v Ustech. Mlize se objevovat pocit uviznuti
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sousta v krku, pokaslavani nebo néavrat stravy zjicnu do dutiny Ustni a péleni
zahy.

Véaznou komplikaci pii poruse polykani je aspirace, kdy potrava vstoupi do
dychacich cest, kde mtlize zpiisobit tzv. aspiracni pneumonii. U nékterych pacientt
s dysfagii muze dojit k situaci, kdy nevnimaji, Ze jim jidlo nebo tekutina pronikla
do dychacich cest, a proto nedochazi k typickému obrannému reflexu, jako je

kaslani ¢i pokaslavani. Tento jev se oznacCuje jako tiché aspirace. (14)

2.6.3 Intervence a reSeni

Logopedicka a nutri¢ni terapie

Stejné€ jako u feci nebo slinéni 1 zde hraje klicovou roli logoped, ktery
s pacientem vyhodnoti miru poruchy polykani. S pacientem trénuje strategie
polykéni, kompenzacni piistupy, kterymi je naptiklad zména polohy hlavy pfi
polykéni, ¢imz se snizuje mira rizika aspirace. (29)

Pro zajisténi bezpecného polykani mohou byt doporuceny nasledujici
strategie: zména polohy hlavy béhem polykani (napt. sklopeni brady), pomalé a
peclivé polykani mensich soust, pouziti hustSich tekutin nebo zahusténych napoja,
vyhybani se polykani, kdyZ se pacientovi obtizné dycha.

Nutriéni terapeut pomaha piti sestavovani vhodného jidelnicku, ktery
zajisti dostatecny piijem Zivin a kalorii. (27)

Pro zvySeni energetické hodnoty jidla, abychom udrZeli hmotnost pacienta,
se doporucuje: pridavat extra panensky olivovy olej na hotové pokrmy ¢i jiné
oleje a tuky, syry, luCina, smetana, ofechové pasty, sladovit, suSené¢ mléko,
avokado, a také dodrZovat pitny rezim. (14)

Nutri¢ni podpora

V pfipad¢ zavazné¢ dysfagie mize byt indikovano zavedeni perkutanni
endoskopické gastrostomie (PEG) pro enteralni vyzivu. Jeho vcéasné zavedeni
zajiStuje udrZeni vyZivy a hydratace, coZ mize mit kladny dopad na prognozu
pacienta. Nékolik studii dokumentovalo, Ze pacienti s ALS, ktetfi podstoupili
zavedeni PEG, ziji v priméru o Ctyfi mésice déle nez ti, ktefi tento zdkrok
nepodstoupili. Je vSak dulezité¢ vzdy respektovat individudlni rozhodnuti pacientt,

ktera mohou byt ovlivnéna kulturnimi, ndboZenskymi a osobnimi hodnotami. (28)
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V péci o PEG se zamétujeme hlavné na diikladnou hygienu dutiny ustni,
podavani fadné piipravené stravy pro PEG a pravidelné proplachovéni a tekutinou
¢1 Coca-Colou pii ucpani. (14)

Prevence zacpy

U pacienti s ALS muze byt zacpa ¢astym problémem, zejména v disledku
omezené fyzické aktivity a snizené mobility, ktera zaroven miize komplikovat
samostatnost pii vyprazdnovani. Néktefi pacienti omezuji pifijem tekutin, aby
snizili frekvenci navstév toalety, coz vSak muze piispét k dehydrataci a nasledné 1
k zacpé. Pravidelny a dostate¢ny piijem tekutin je proto klicovy.

Dulezitou roli v prevenci zacpy hraje i strava bohata na vlakninu (ovoce,
zelenina a celozrnné produkty). Ptisun vldkniny vSak musi byt vZdy doprovazen
odpovidajicim mnoZstvim tekutin. Pfi nedostate¢ném zavodnéni miize vlédknina ve
stievé ztuhnout a zacpu naopak zhorsit. V pozdéjsich stadiich onemocnéni muize
byt u nékterych pacientli vhodnéjsi snizit mnozstvi vlakniny a preferovat latky,

které zadrzuji vodu ve stfevé, jako je naptiklad laktuldza. (14)

2.7 Jemna motorika, psani

Poruchy jemné motoriky a postupna ztrata sily a Sikovnosti rukou patii
mezi prvni pfiznaky, se kterymi se mizou pacienti setkat. Projevuji se slabosti a
ztratou svalové hmoty rukou, coZ vede k obtiZim pfi kaZzdodennich ¢innostech,
jako je psani, zapinani knoflikli, manipulace s drobnymi pfedméty, zeslablym
tichopem, limitovanym rejstitkem pohybti apod. Casto se jesté pred zjevnym
ubytkem svalstva objevuji kieCe a mimovolni zasSkuby svalt (tzv. fascikulace) v

oblasti ruky. (30)

2.7.1 Hodnoceni jemné motoriky podle ALSFRS

e ALSFRS 4: Normalni hybnost.

e ALSFRS 3: Pomalé nebo nedbalé pohyby, vSechny slova ¢itelna.

e ALSFRS 2: Nedafi se ¢iteln€ psat vSechna slova.

e ALSFRS 1: Pacient je schopen uchytu pera/tuzky, ale neschopen psani.
e ALSFRS 0: Pacient je neschopen drZet pero/tuzku. (14)
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2.7.2 Intervence a pristupy

S postupnym oslabeni jemné motoriky a svalové sily rukou, se stavaji
negativni dopad na autonomii a psychické pohodli pacienta. Diky vhodnym
pomuckdm a upravam je mozné i pfes tato omezeni pokraCovat v aktivnim
zapojeni do kazdodennich ¢innosti. (30)

Ergoterapie

Ergoterapeut je zdravotnicky odbornik, ktery se zaméfuje na podporu
sobéstacnosti a zlepSeni kvality Zivota prostfednictvim nacviku béznych dennich
¢innosti. Jeho hlavnim cilem je umoznit pacientovi co nejvétsi miru nezavislosti
pii aktivitach kazdodenniho zivota. (14)

Ergoterapeut mtize doporucit jednoduché cviky pro zachovani zbytkové
funkce ruky a nacviéit alternativni zpasoby provadéni béznych ukond, jako je
psani, oblékdni nebo manipulace s predméty. V rdmci ergoterapeutickych sezeni
je také vhodné zaradit trénink jemné motoriky pro zvySeni obratnosti a pfesnosti
pohybt — sbirani drobnych pfedmétt, navlékani koralkt apod.

Uprava prostiedi

Ve spolupraci s ergoterapeuty a pacientem je mozné piizpusobit domaci
prostiedi jeho schopnostem a potfebam. Mezi uZitecné Upravy patii vyuziti klik
s pdkovym mechanismem, ovlddani dotykem (naptiklad baterie) ¢i hlasem
(naptiklad osvétlent).

Kompenzacni pomiicky

Opét s ergoterapeutem je mozné vybrat kompenzacni pomicky pro
ulehceni béZnych dennich ¢innosti. Mezi bézn€ uzivané kompenzacni pomicky
patfi:

e Ergonomické psaci potieby

Psaci néstroje se zvétSenym, meékcim tichopem sniZzuji naroky na uchopeni
a usnadnuji psani bez pfiliSného zatizeni oslabenych svala.

e Nastavce na kli¢e a ichopy na kliky

Patii zde pomucky vyuzivajici pakovy mechanismus k manipulaci s kli¢i

¢1 otevirani dveri.
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e Upravené pribory

Ptibory se zesilenou ¢i zahnutou rukojeti umoziuji pacientim samostatné
stravovani i pii omezené funkci rukou.

e Pomiucky pro oblékéni

Hacky na knofliky a zipy pomahaji pii oblékani a svlékani, ¢imz snizuji
zavislost na pomoci druhé osoby pii osobni hygieng.

e Drzaky knih a obracece stranek

Tyto pomticky umoznuji ¢teni bez nutnosti udrzovéani sevieni knihy a
manudlniho otaceni stranek.

e Piizpusobené silikonové uchopy

Flexibilni ichopové pomicky lze navléct na rizné bézné predméty (napf.
hrnky, hfebeny, nastroje) a usnadnit jejich drzeni.

e Hlasové ovladana technologie

Doméci zafizeni (svétla, televize, telefon) ovladand hlasem umoziiuji
pacientiim interagovat s prostfedim bez nutnosti manualnich ukont, ¢imz zvysuji
jejich samostatnost.

Fyzioterapie a rehabilitace

Cviceni zaméfené na ruce pifedstavuje dilezity nastroj pro zpomaleni
progrese ALS a podporu samostatnosti pacienta. V ramci takového cviceni se
doporucuje:

e Procvi¢ovani rozsahu pohybu prsti a zapésti, coZ pomaha udrzovat
pohyblivost kloub, ptfedchazet ztuhlostem a bolestem a zlepSovat
cirkulaci a elasticitu tkani.

e Setrné posilovani se zbytkovou svalovou silou scilem posilit
uchopovou silu a zlepSeni koordinace pohybli — mackani mékkych
piredméti, cviceni s odporovymi pasy.

e Nacvik adaptacnich technik pro béZzné ¢innosti — alternativni pohybové
vzorce, vyuzivani rukou nebo jinych casti téla.

Ve spolupraci s ergoterapeutem se podili na nacviku vyuziti kompenzacénich

pomtucek. (30)
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Pti oslabeni svalstva hornich koncetin, ztrat¢ svalové kontroly nebo
nespravném postaveni kloubti mohou byt velmi uzitecné rizné ortézy a dlahy,
které pomahaji zpevnit a stabilizovat klouby, snizovat bolest zplisobené svalovou
nerovnovahou, piedchdzet vzniku deformit a zkracovani mékkych tkani. Tyto
pomucky ptispivaji k udrzeni fyziologického postaveni koncetin a zadroveit mohou
omezit pretézovani oslabenych svalovych skupin. Ortézu se doporucuje vyuzivat
predevsim béhem aktivnich casti dne. Specifickou skupinou pomiicek jsou tzv.
progresivni dlahy, které slouzi k postupnému protahovani zkracenych svall
zejména u pacientl se spasticitou. Tyto dlahy se aplikuji obvykle 2—3x denné na
15-20 minut a postupné se zvysuje thel protazeni. Tento typ dlah je zpravidla
hrazen zdravotni pojiStovnou, ale jejich pfedepsani podléhad schvaleni reviznim
1¢katem.

Pro co nejdelsi zachovani funkce ruky je nutné, aby byla cvi¢eni provadéna
dasledné a pravidelné aspon 1x denné. Pokud se pacient citi unaveny, mél by si

doprat odpocinek. (14)

2.8 Krajeni jidla a manipulace s nadobim

Kréjeni jidla a manipulace s nddobim uzce souvisi s piedchozi kapitolou o
jemné motorice a psani, zamé&fim se tedy hlavné na kompenzacni pomicky a

terapeuticke piistupy.

2.8.1 Hodnoceni podle skaly ALSFRS

Skore pro tuto oblast se hodnoti nasledovné:

e ALSFRS 4: Bez obtizi.

e ALSFRS 3: Obcas jim pomaleji a nemotorng, ale nepotiebuji pomoc
druhé osoby.

e ALSFRS 2: Mohu ukrojit vétSinu jidla, nemotorn¢, pomaleji, obcas
potiebuji pomoc.

e ALSFRS 1: Stravu mi musi nékdo nakrajet, ale najim se sam,

e ALSFRS 0: Musim byt krmen
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2.8.2 Intervence a pristupy

Kompenzaéni pomiicky

Nastroje s rozsifenou rukojeti — lehké piibory s velkou rukojeti jsou snazsi

k uchopeni.

Pénové nastavce.

Houpaci niz — zaktiveny niiz, kterym kréjime jidlo houpavym pohybem
jednou rukou.

Tvarované ptibory — ergonomické, lehké ptibory se zakiivenim do uhlu.

Univerzalni manzeta s pdskem — umoziiuje uchyceni ptiboru bez potieby

uchopu ruky.

Univerzalni manzeta s plastovym uchopem — pomuze stabilizovat ptibor.

Univerzalni silikonové nastavce.

Talit s prohloubenym okrajem — gumové dno a zakfiveny okraj usnadiuji

nabirani.

Ochranny okraj na talif — pfipeviiuje se na talif, zabranuje vyliti.

Dlahy na zépésti — drzi ptibor.

Mobilni podpéra paze — podpora pro pazi a loket.

Prkénko na kréjeni pro jednu ruku — pfisavky, vyvySené okraje a hroty

pomahaji pii ptfiprave jidla.
Otviraky lahvi — plastové i elektrické, na lahve v§ech druhti.

Elektrické krajece a mixéry. (31)

Ergoterapie

Ergoterapeut pomize svybérem patficného vybaveni pro udrZeni

sobéstacnosti pacienta. Také mliZze doporucit specifické techniky nebo cviceni na

zlepSeni sily rukou a koordinace, které pacientovi pomohou lépe manipulovat s

nadobim, ptipadné vyuzit alternativni metody k ptiprave jidla (naptiklad mixovani

potravin nebo pouzivani elektrickych néstrojt). (14)
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2.9 Oblékani a hygiena

Také oblékani a provadeéni kazdodenni hygienické péce se stava pacientim

postupné vétsi a vétsi vyzvou. Opét tzce souvisi se ztratou jemné motoriky, ktera

vvvvvv

kompenzacni pomiicky v této oblasti.

2.9.1 Hodnoceni podle skaly ALSFRS

e ALSFR 4 — Nemam obtize.

e ALSFR 3 - Jsem schopen se o sebe postarat s menSim usili a snizenou
ucinnosti.

e ALSFR 2 — Obcas pottebuji pomoci nebo pouzivam pomucky.

e ALSFR 1 - Vzdy potiebuji pomoct se samoobsluhou.

e ALSFR 0 - Jsem pln¢ zavisly na pomoci.

2.9.2 Intervence a pristupy

Ergoterapie

Ergoterapeut navrhuje vhodné pomicky a Upravy prostiedi, poskytuje
edukaci a podporuje zachovéni aktivniho Zivotniho stylu.
Fyzioterapeut

Fyzioterapeut se zamétfuje na fyzické schopnosti pacienta a poméhd co
nejdéle zachovat mobilitu. Kromé doporuc¢eni vhodného cvi€eni také navrhuje
upravy domaciho prostfedi a vybér kompenzacnich pomiticek, ¢imZ ptispiva ke
zvySeni bezpe€nosti a samostatnosti pacienta.
RozvrZeni energie a planovani

Zména zpusobu vykondvani kazdodennich aktivit miize lidem s ALS

pomoci Setfit energii. Je dilezité planovani, pfizplisobeni rutiny a vyuZivani
kompenzacnich pomicek, které ¢innosti usnadni a zamezi zbytecnému fyzickému
zatizeni. Také je potfeba pfehodnotit denni rutiny a zaméfit se pouze na nezbytné
¢innosti. VEasné zapojeni pomoci okoli mize vyznamné piispét k Setfeni energie
a zajiSténi kvalitnéjSiho zivota. Pro pfedchdzeni vycerpani a zajiSténi

udrziteln¢jSiho fungovani v kazdodennim Zivoté¢ se doporucuje planovat a
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rovnomérné stiidat aktivity s odpocinkem. Pro Setieni energie je mozné si sednout
k béznym dennim aktivitdm jako je naptiklad vateni.
Tipy a kompenzac¢ni pomiicky pro oblékani

e Suché zipy

e Co nejméné zapinani — Upletova tricka, kalhoty na gumu apod.

e  Gumicky misto manzetovych knofliku

e Nazouvaci obuv — bez potieby $nérovani

e Dlouh4 1Zice na boty

e Fleecové ponozky — zahteji pti snizené pohyblivosti a Spatném prokrveni.

e Adaptivni obleceni — odévy navrzené pro osoby se snizenou pohyblivosti,
které maji naptiklad magnety misto knoflikli apod.

e Kapesni ,,oblékac* (,.pocket dresser) — multifunkéni nastroj pro zapinani

knoflikt, zipti nebo zavazovani tkanicek. (32)
Hygienicka péce

Je tfeba dbat na bezpecnost, kterou muzou zabezpecCit protiskluzové
podlozky a madla pro udrzeni rovnovahy. Dalsi Upravy koupelny a hygienické
rutiny 1ze konzultovat s ergoterapeuty nebo fyzioterapeuty.

Pro samostatné koupani se doporucuje vyuziti sprchovaci zidle pro Setfeni
sil a minimalizaci rizika padu, ruéni sprcha, myci houby s dlouhou rukojeti.
Koupani s dopomoci pecujici osoby je mozné vyuzit pfi omezené mobilité
pacienta pojizdnou sprchovaci zidle. Provadéni hygienické pée mimo koupelnu
lze pomoci prenosné sprchy nebo nafukovaci vany na lizku. Vlasy je mozné umyt
pomoci specialniho lavoru nebo na invalidnim voziku u umyvadla. (33)

Pomiicky pro ustni hygienu

e Pénové nastavce — na zubni kartacek.

e Davkovac¢ na zubni pastu.

e Jednorazové §téticky na CiSténi dutiny ustni.

e Elektricky zubni kartaCek — s rotujici hlavici.

’

e Ustni sprcha.
e Elektricky ¢isti¢ jazyka.
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Pomiicky ke koupeli

Odnimatelnd ruéni sprcha.

Déavkovace na Sampon/mydlo.

Nasténné davkovade.

Specialni lavor na myti vlasi mimo sprchu.

Myci houba s dlouhou rukojeti.

Hieben na myti vlasu s dlouhou rukojeti.

Sprchovaci kieslo — na koleCkach s brzdami, mohou mit polohovatelné

jednotlivé Casti.

Sprchovaci zidle do vany.

Pienosné koupaci lavice na vanu.

Madla, rukojeti — upeviniuje se na sténu sprchy pro bezpecnost a podporu

pfi vstupu a vystupu z vany.

Tipy a pomiicky pro toaletu

Vlhéené ubrousky.

Pfenosnd ruéni sprska nebo elektronické bidetové sedatko.

.loilet buddy* nebo specidlni klesté — pro samostatnou ocistu po vykonani

potieby.

Nocniky a podlozni misy — pro osoby s ALS s omezenou mobilitou nebo

upoutané na lizko, umoznuji vykonavat potfebu pfimo na lazku, ¢imz
snizuji nutnost Castych a vycerpéavajicich presunt.

r~r

Nastavec na toaletu — pfi potizich se sniZenim nebo vstdvanim z b&zné

toalety.

Toaletni kieslo — miiZze byt alternativou ke klasické toaleté, je mozné ji

umistit pfimo nad toaletu jako vyvySené sedatko, nebo jako samostatna

pfenosna toaleta. Vyuzit ho lze také jako koupaci zidli. (32)
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2.9.3 Kdo hradi kompenza¢ni pomucky a jak je

ziskat?

Ziadost o pomiicky je tfeba vyfizovat s ptedstihem, jelikoz proces
schvalovani miize trvat i ptl roku.

Pomicky predepisuje lékar (neurolog, prakticky Iékar, rehabilitacni
1ékaft...), ale schvaleni musi projit také reviznim lékafem. VSechny informace o
uhradé¢ jsou uvedeny v katalogu zdravotnickych potfeb a seznam hrazenych
pomiicek je dostupny na webovych strankach Vseobecné zdravotni pojistovny.

Pomticky nehrazené pojistovnou si pacient hradi sdm nebo miize zazadat o
piispévek na zvlastni pomtcku u Ufadu prace nebo finanéni dar od nadaci.
Pomiicky je mozné také zapUjCit v pujCovnach zdravotnickych potteb, u
prodejnich firem, charitativnich a pecovatelskych organizaci (napt. Charita,
Diakonie).

Zadost o piispévek Utadu prace (UP) se podava pies pracovnika UP, ktery
ma dané¢ho klienta na starost. K zadosti je vhodné pfilozit dvé konkurencni
nabidky a zdivodnéni vybéru konkrétni pomticky. UP hradi az 90 % ceny
pomicky, max. 350 000 K¢ na jednu pomicku (bézn¢), 400 000 K¢ na
schodiStové ploSiny nebo vytahy a 200 000 K¢ na automobil (na 7 let). Pfispévky
se obnovuji po 5 letech (vyjimka — automobil po 7 letech). (14)
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2.10 Otaceni v posteli

Jednim z béznych problémt, kterym pacienti Celi, je obtiznost pii otaceni v
posteli, coz mlize ovlivnit kvalitu spanku a celkovou pohodu. (35) Svalova
slabost, zejména v oblasti trupu a koncetin, vede k obtizim pii zméné polohy v
posteli. Tato slabost mize byt asymetricka a postupné se zhorSovat, coz ztézuje

samostatné otaceni a upravu polohy béhem spanku. (34)

2.10.1 Hodnoceni podle skaly ALSFRS

e ALSFRS 4 — Bez obtizi.

e ALSFRS 3 — Obcas se ota¢im pomaleji a nemotorné, ale nepotiebuji
pomoc.

e ALSFRS 2 - Oto¢im se sam a urovnam si liZkoviny, ale je to pro mé
narocné.

e ALSFRS 1 — Potiebuji s otoenim pomoci i s Upravou pefiny a polStare,
ale dokéazu iniciovat pohyb.

e ALSFRS 0 — Nemohu se sdm pohybovat na lazku. (14)

2.10.2 Intervence a pomucky

Polohovani

Spravné polohovani je dilezité pro zajisténi komfortu, prevenci bolesti, a
pfedevSim pro zabranéni vzniku dekubit. Kazda poloha by méla byt pohodina,
bezbolestna a méla by respektovat pfirozené postaveni kloubtl i patete. Dulezitou
soucasti péce je pravidelné stiidani poloh a tzv. mikropolohovani, tedy drobné
zmeény postaveni jednotlivych koncetin.

Pti kazdém pfemisténi je nezbytné kontrolovat rizikové oblasti téla, které
jsou nachylné k tvorbé prolezenin, jako je kiiZova oblast, paty, kotniky, vné;si
hrany chodidel, kolena a kycelni klouby. Prvnim varovnym signadlem mohou byt
zmény barvy klize.

Diilezité je zachovat moznost zbytkového pohybu a dbat na to, aby zada

zustavala v pfirozené ose. Polohovani by meélo byt vzdy piizptisobeno
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individudlnim potfebam pacienta, idealné po konzultaci s fyzioterapeutem nebo
ergoterapeutem. (14)

V pfipad¢€, ze pacient neni schopen se béhem noci samostatné otocit, je
nutné zajistit pravidelné zmény polohy. Idedlné¢ by k pietoceni mélo dochazet
kazdé dv¢ az ¢tyti hodiny.

Existuje fada pomticek, které napomahaji ke zvySeni komfortu a redukci
tlaku. Patii mezi n¢ naptiklad pénové ¢i gelové podlozky na matraci, které Ize
volit podle osobnich preferenci pacienta. U pamétové pény je vSak tieba pocitat s
tim, ze snizuje schopnost volného pohybu. Pro lepsi dychani a pohodli 1ze vyuzit
také podpurné kliny, velké télové polstare ¢i polstafe pod nohy. Pacienti s
¢aste¢né zachovanou silou hornich koncéetin mohou k pfemisténi vyuzivat lizkova
madla nebo tzv. lazkovy zebtik. (35)

Poloha na zadech patfi mezi Casto vyuzivané a pacienty dobfe snasené
polohy. Pfesto je tfeba pamatovat na urcita rizika, jako je vznik dekubitii v oblasti
kiizové kosti a pat, nebo vyS§i pravdépodobnost rozvoje zapalu plic. Pfi
polohovani na zada je dalezité dodrzet n¢kolik zésad:

e Hlava by méla byt podlozena malym polStafem tak, aby zlstala v ose téla,
tedy v pfirozeném prodlouzeni patefe.

e Horni koncetiny jsou lehce rozpaZzené s mirnou vnéjsi rotaci v ramenou,
loket mirné pokréené. Piedlokti stfida polohu — dlani vzhtiru a dlani doli.

e Ruce by mély byt podepteny do tzv. kulového tichopu, pficemz palec je
postaven do opozice vici prstim.

e Dolni koncetiny jsou nastaveny do piirozené stiedni pozice, kolena jsou
mirné¢ ohnutd a kotniky podepiené tak, aby paty nevytvarely tlak na
podlozku.

e Chodidla by méla byt v ptiblizn€ 90° tthlu vii¢i bérctim, ptipadné je mozné
pouzit antidekubitni boticky k jejich podpofte.

Poloha na boku se vyuziva zejména pro jeji antispasticky efekt a ptiznivy
vliv na odvodnéni dychacich cest. Souc¢asné¢ napomahad prevenci dekubiti v
oblasti kiize. Zéasady spravného polohovani na bok zahrnuji:

e Pod hlavu se vkladd mekky, nizky polstat, aby byla zachovéna pfirozena

osa kréni patefte.
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e Zadni ¢ast trupu se fixuje naptiklad polStafem nebo srolovanou dekou.
e Spodni horni koncetina je polozena vedle hlavy, rameno je v pravém thlu

k trupu, loket lehce ohnuty a dlaii sméfuje vzhiru.

e Horni ruka je umisténa pied télem, piipadné kratkodobé za zady, pticemz
dlan smétuje doli.

e Spodni dolni konéetina miize byt natazena nebo lehce pokrcena.

e Horni dolni koncetina je pokrcena v kycli 1 koleni zhruba do pravého thlu

a je podepiena podlozkou pied télem.

e Kotnik by mél byt stabilizovan v neutralni poloze. (14)
Volba lizka

Pokud bézné podpirné pomicky jako polstafe ¢i kliny neposkytuji
dostate¢nou oporu, mize byt vhodné zvazit potizeni nemocni¢niho, polohovaciho
nebo zdravotnického lazka. Tato lizka napomahaji lepSimu polohovani, zajistuji
lepsi cirkulaci krve a usnadiiuji vstavani i ulehani.

Mnoho pacientli travi béhem dne cas v polohovatelnych elektrickych
invalidnich vozicich, které umoziuji snadné¢ ménéni polohy a sklapéni pro snizeni
tlaku. Pfesto se nedoporucuje v nich spat pfes noc — télo potiebuje zménu
prostiedi a polohy.

Pokud pacient upfednostiuje spanek v elektrickém voziku nebo v
polohovacim kiesle, mél by o mozZnostech polohovani a odlehcovani tlaku
diskutovat se svym terapeutem. MoZnym feSenim miiZze byt 1 pofizeni polohovaci
postele nebo nemocni¢niho lazka. (35)

Ne kazdy pacient méa automaticky narok na polohovaci 10Zko hrazené
zdravotni pojistovnou. Narok vznika pouze v piipadé, Ze je pacient trvale upoutan
na lizko a je u né& zvysené riziko vzniku prolezenin. O pfidéleni lizka zada
osetfujici Iékar (nejcasteji neurolog) a kone¢né schvéleni provadi revizni 1ékat. Po
schvaleni vystavi lékat poukaz s platnosti 90 dnii, ktery je tfeba uplatnit u
dodavatele. Pacient si zajiStuje dopravu lizka na vlastni ndklady. Liazko neni
majetkem pacienta — ziistava vlastnictvim pojistovny a je pacientovi zapjceno na
dobu 10 let. Doporucuje se zvolit elektricky polohovatelné lizko pro vétsi
komfort. K Iizku je vhodné pofidit antidekubitni matraci, nedoporucuje se

nafukovaci typ. (14)
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Zvedani a ulehani

U pacientl se zachovanou silou horni ¢asti t€la mohou byt uZzitecné
pomiicky jako postelové madlo, hrazdy nad postel nebo opérny sloup. Pokud je
problémem manipulace s dolnimi koncetinami, Ize vyuzit pomicky na zvedani
nohou (Ize pouzit také naptiklad satek, ktery zahdkneme o chodidlo) nebo pozadat
o asistenci pecujici osobu. Spravné nastaveni vysSky a polohy lizka muze cely
proces vyrazn¢ usnadnit.

V ptipad¢é, ze pecujici osoba nemé dostatecné podminky pro bezpecny
presun, a to ani za pouziti pomucek, jako jsou ptemistovaci pasy nebo podlozky,
je mozné vyuzit mechanicky zvedak (napt. Hoyertiv zvedak).

Asisten¢ni zaFizeni

Kazdy pacient by mél mit vytvofeny systém pro pifivolani pomoci, ktery
odpovida jeho fyzickym moznostem a soucasnému stavu, pricemz je tieba pocitat
s jeho ptipadnou tpravou v pribéhu casu.

Pacienti, ktefi mohou pouzivat ruce, mohou mit k dispozici jednoduché
technologie (mobilni telefon, bezdratovy zvonek, ru¢ni zvonek). Pouhy hlas
nemusi byt v domacnosti vzdy slySitelny, 1ze tedy vyuzit reproduktory s hlasovym
ovladanim, jako jsou zatizeni typu Alexa nebo asistent Google.

Dalsi moznosti jsou tlacitka ¢i spinace, které lze ovladat rukou, hlavou ¢i

nohou v zavislosti na individualnich schopnostech pacienta. (35)
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2.11 Chuze a chuze do schodu

V hodnotici ALSFRS 8kale se hodnoti zvlast’ chize a chlize do schodi.
Pokyny, rady a kompenzacni pomticky se vSak témet zcela prekryvaji. Rozhodla
jsem se proto v rdmci své prace tyto dve ¢asti propojit.

Chtize, pohyb po schodech, vstdvani, vykondvani kazdodennich aktivit,
cviceni. Pro osoby s ALS se tyto ¢innosti ¢asto stavaji obtiznymi azZ nemoznymi.

(34)

2.11.1 Hodnoceni podle skaly ALSFRS — chuze

e ALSFRS 4 — Nemam obtiZe.

e ALSFRS 3 — Obcasné problémy s pohyblivosti.

e ALSFRS 2 — K chiizi potfebuji asistenci.

e ALSFRS 1 - Pouzivam pomticky, nemizu chodit.

e ALSFRS 0 - Jiz nemam zachovany zadny pohyb na nohou.

2.11.2 Hodnoceni podle skaly ALSFRS — chiaze do

schodu

e ALSFRS 4 — Nemam obtize.

e ALSFRS 3 — Pomalé stoupani do schodu.

e ALSFRS 2 — Pii chiizi do schodi pocit'uji lehkou nestabilitu a slabost.
e ALSFRS 1 — Nemizu chodit, do schod potitebuji dopomoc.

e ALSFRS 0 — Nemohu chodit do schodt. (14)

2.11.3 Intervence a pomucky

Fyzioterapie a ergoterapie
pravidelnd fyzioterapie. Fyzioterapeut doporucuje cviceni a lécebné metody,
napomahajici k udrZeni sily a flexibility ¢i pfedchazeni bolesti nebo diskomfortu.

(36) Do fyzioterapie je také mozné zapojit pecujici osoby, které je tieba fadné
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poucit o tom, jak bezpecné provadét cviky v rdmci domaciho cvic¢ebniho
programu. (34)

V ramci cviceni se doporucuje aktivni i pasivni protahovani zlepsujici
flexibilitu a vyrovnavajici svalové a Slachové dysbalance, dale také napiiklad
vodni terapie a cvic¢eni v bazénu. (36)

Pacienti by neméli zadné aktivity vykondvat do Gplné unavy. M¢ly by byt
zachovany pohybové aktivity, na které byl organismus pacienta zvykly. Pokud
pacient neni aktivni sportovec, doporucuje se, aby si nasel aktivitu, ktera jej bude
bavit (rychla chiize, rotoped, jizda na kole, plavani, joga...). (14)

Kompenzacni pomiicky

V prubéhu onemocnéni je Zddouci pouZivat rtizné ortézy a dlahy stabilizuji
oslabené casti téla — naptiklad kotnikové ortézy, dlahy na ruce, bederni pasy nebo
opérky krku. (36)

Casem se pouziti hole nebo choditka miZe stat nezbytnym pro podporu
chiize v disledku zmén v rovnovaze a sile. Zmény v drzeni téla zvySuji riziko
padi. Choditko mlze v téchto piipadech poskytnout podporu téla a snizit usili
potfebné k udrzeni vzptimené polohy. (34) Pii pocinajicich problémech s chiizi
1ze vyuzit 1 hole na tzv. nordic-walking. (14)

S postupem nemoci vét§ina pacientll pottebuje invalidni vozik — nejen pro
kazdodenni pifesuny, ale 1 pro del$i cesty nebo pii tnavé. Vybér voziku by mél
reflektovat specifické potieby pacienta — napiiklad sklopna zadova opérka, opérka
hlavy, polohovatelné opérky nohou, nebo elektronické ovlddani u elektrickych
modeld. (36)

Pro ptekonéni schodl Ize vyuzit naptiklad vytah, schodolez nebo specialné

ptizplisobenou plosinu. (14)
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2.12 DusSnost (dyspnoe), ortopnoe (dechova

tisen) a dechova nedostate¢nost

V hodnotici ALSFRS skdle se hodnoti zvlast duSnost a dechova
nedostatecCnost. Pokyny, rady a kompenzacni pomiicky se vSak téméi zcela
piekryvaji. Rozhodla jsem se proto v rdmci své prace tyto dvé Casti propojit.

Respiracni selhani je nejcastéjs$i piicinou umrti pacientdl s ALS. S
postupujici slabosti dychacich svalii dochdzi k rozvoji ptiznakt, které casto
zlstavaji v pocatcich nediagnostikovany. Typické jsou poruchy spanku, ranni
bolesti hlavy, denni ospalost, ortopnoe, slaby kaSel a zhorSend ventilace pfi
béznych cCinnostech. (37) Prvotnimi ptiznaky dechové dysfunkce patii
zadychavani se i pfi malé namaze nebo mluveni, neschopnost lezet ve vodorovné
poloze nebo nemoznost si efektivné odkaslat. (14) Ve fazi pokrocilé insuficience
se objevuje dusnost v klidu, zrychlené dychéani a paradoxni dychaci pohyby, coz
signalizuje bezprostfedni ohroZeni Zivota.

Diagnostika respiracni funkce by méla byt zahajena co nejdtive, pricemz
se vySetieni spirometrie, méteni SNIP (sniff nasal inspiratory pressure), pulzni

oxymetrie, krevni plyny a polysomnografie. (37)

2.12.1 Hodnoceni podle skaly ALSFRS — dusSnost
(dyspnoe)

e ALSFRS 4 — Bez obtizi.

e ALSFRS 3 — Obcasné pouzivani piistroje BIPAP.
e ALSFRS 2 — Kontinuélni pouZivani pfistroje BIPAP béhem noci.
e ALSFRS 1 - Kontinuélni pouZzivani pfistroje BIPAP béhem dne i noci.

e ALSFRS 0 — Méam invazivni ventilaéni podporu nebo tracheostomii.
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2.12.2 Hodnoceni podle skaly ALSFRS — dechova

nedostate¢nost

ALSFRS 4 — Bez obtizi.

ALSFRS 3 — Obtize pfi chuizi.

ALSFRS 2 — Obtize se objevuji pii jedné ¢i vice aktivitach: koupani,
oblékani, stravovani.

ALSFRS 1 — Obtize se objevuji v klidu, Spatné se mi dycha, kdyz sedim
nebo lezim.

ALSFRS 0 — Objevuji se znacné obtize, i s pouzivanim podplrného

dechového pfistroje.

2.12.3 Hodnoceni podle skaly ALSFRS — ortopnoe

(dechova tisen)

ALSFRS 4 — Bez obtizi.

ALSFRS 3 — Pacient obcas pocit'uje obtize v noci, ma pocit zkracené¢ho
dechu. Neni to pravidlem, ale ob¢as ma pti spanku 2 polstaie pod hlavou.
ALSFRS 2 — Aby pacient mohl usnout pouziva pii spanku vice nez 2
polstate pod hlavou.

ALSFRS 1 — Pacient miiZe spat pouze v sed¢.

ALSFRS 0 — Pacient nemuze viibec spat. (14)

2.12.4 Intervence a pomucky

Fyzioterapie — dechova rehabilitace

U pocateCnich fazi je dilezité maximalizovat funkci plic, k cemuz se

vyuziva dechovych cviceni, kterymi by mél pacienta provést fyzioterapeut.

Doporucuje se naptiklad metoda Threshold s dechovymi ventily. (14)

Neinvazivni plicni ventilace (NIV)

NIV je zékladni terapeutickou metodou pii dechové nedostatecnosti u

ALS. Zlepsuje kvalitu zivota, prodluzuje preziti a sniZzuje potiebu hospitalizaci.

(19) Zah4jeni NIV je doporuceno pii vyskytu piiznakl respiracni insuficience,
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jako je dusSnost, ranni bolesti hlavy, denni ospalost nebo pokles usilovné vitalni

kapacity (FVC) pod 80 % predikované hodnoty. (38)

Typy NIV:
e CPAP (Continuous Positive Airway Pressure) — udrzuje konstantni
pozitivni tlak v dychacich cestach.
e BiPAP (Bilevel Positive Airway Pressure) — poskytuje ruzné tlaky
pii nadechu a vydechu, vhodné pii hypoventilaci.
o APAP (Auto-adjusting Positive Airway Pressure) — automaticky
upravuje tlak podle potieb pacienta. (19)

Invazivni ventilace

Mechanicka ventilace skrze tracheostomii je moznd, avsak obvykle se vaze

na zvySené riziko komplikaci, potfebu intenzivni péce a psychickou zatéz rodiny.

V piipadech, kdy pacient ventilaci odmitd, je dilezité zajistit komfortni

symptomatickou lécbu (opiaty na duSnost, anxiolytika ke zmirnéni uzkosti a

anticholinergika k redukci sekrece). (37)

Variantou pro invazivni ventilaci je 1 domdci uméla plicni ventilace

(DUPV). Pted jejim zavedenim je dlilezité si zodpovedét otazky typu:

Ma se o vas doma kdo starat a poskytovat mi péci 24 hodin denné?

Pokud to bude rodina, budou v pohod¢ s tim, ze budou ovladat DUPV,
odsdvat vas a Cistit pfistroj? Ma zajiSténou fyzickou a psychickou
podporu, kterd pomuze jim, aby mohli pomahat oni vam?

Mite dostatek financi na péc€i, asistenty, zdravotni pomticky apod. a
vysta¢im s nimi dostate¢n€ dlouhou dobu? Pokryje vas ptispévek na péci
naklady?

Mite uzpisobeny domov a pokoj pro DUPV a vSechen matrial?

Je va§ domov lehce ptistupny pro ZZS a Iékaiskou pomoc? Za jak dlouho
je u vas sanita?

Pokud se zjisti, Ze domov pacienta neni pfizpisoben vSem jeho potiebam,

nebo pacient neni dostatecné finanéné zabezpefen, mliZze se obratit na odd¢leni

chronické intenzivni péfe (OCHRIP) nebo vyuzit nékterou z dostupnych

socialnich sluzeb.
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Pacient se také miize rozhodnout odmitnout ventilaéni podporu. Vhodnym
feSenim této situace je kontaktovani paliativniho tymu a zvazeni ptijeti hospicové
péce, kterda mize byt poskytovana jak v nemocnici, tak v domacim prosttedi.

Ptijeti hospicové péce neni znamenim vzdani se, ale spiSe akceptovani
Zivota a procesu umirani jako pfirozené soucasti existence. Tento krok neznamena

urychlovani smrti ani jeji odmitani. (14)

2.13 Paliativni péce

Paliativni péce (PP) je kliCovym aspektem péce o pacienty s ALS, jelikoz
dostupné 1é¢ebné moznosti onemocnéni pouze mirné zpomaluji jeho progresi, ale
nejsou kurativni. Paliativni péce usiluje o zvySeni Zivotni pohody nemocnych a
jejich blizkych prostfednictvim v¢asné identifikace, hodnoceni a 1é¢by fyzickych,
psychickych, socidlnich a spiritualnich obtizi.

PP se zaméfuje na celého Clovéka v kontextu jeho socidlniho prostredi,
pfedevsim rodiny. Tento pfistup je vhodny uz od okamziku vySetiovani podezieni
na ALS, tedy jesté pied potvrzenim diagndzy, a pokracuje béhem celé progrese
nemoci. Neurychluje ani neoddaluje smrt, ale vnima umirani jako ptirozeny d¢j.
Zamétuje se na zmirnéni bolesti a dalSich obtézujicich symptoml. Zahrnuje
psychologickou a spiritudlni podporu. Nabizi podporu rodin€ jak béhem nemoci,
tak 1 v obdobi pozistalosti. Vyuzivad tymovy pfistup, Casto multidisciplinarni.
Muize mit pozitivni vliv na prubéh onemocnéni i kvalitu Zivota.
zahajovana az v pozdni fazi. Dnes se vSak upfednostituje integrovany piistup,
ktery kombinuje obé formy péce. Vyzkum ukazuje, Ze vcasné zapojeni
paliativnich sluzeb mtiZze nejen zlepsit kvalitu Zivota, ale 1 prodlouzit pieZziti.

Lékati Casto nejsou dostatecné Skoleni v poskytovani Spatnych zprav, coz
muze vést k tomu, Ze pacienti i jejich rodiny maji nerealisticka o¢ekavani a jsou
pfipraveni o dilezité informace. Tim mtize dojit ke zhorSené péci a opozdénému

zvladani symptomi.
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2.13.1 Rozhodovani

Etické principy beneficence (prospéch pacienta), non-maleficence (neskodit),
autonomii (respekt k volbé pacienta) a spravedlnost (rovny pfistup ke zdravotni
péci) tvoti zéklad pro sdilené rozhodovani mezi 1ékafem a pacientem. Vyzdvihuje
se potieba respektovat prani pacient a vyhybat se paternalismu (prosazovani
nazort lékare bez ohledu na preference nemocného).

Osoby s ALS maji pravo na samostatné rozhodovani, pokud maji
rozhodovaci zpusobilost. Tato schopnost zahrnuje schopnost porozumét
informacim, posoudit jejich disledky a ¢init logicka rozhodnuti. Pokud pacient
tuto schopnost ztraci (napt. kviili demenci nebo depresim), mize rozhodovaci
pravomoci formaln¢ delegovat na zastupce. Zastupce by mél jednat v souladu s
hodnotami pacienta, nikoliv podle vlastnich nazort.

ALS muize byt spojena s frontotemporalni demenci (FTD), kterd vyrazné
ovliviiuje rozhodovaci schopnosti pacienta. Pfitomnost deprese, delirantnich stavii
nebo kognitivniho upadku muize vést k nespravnému posouzeni reality a omezuje
schopnost ¢init informovana rozhodnuti. Proto je nutné s pacientem dilezité
otazky diskutovat co nejdfive, dokud je k tomu zpusobily.

Dulezitou soucasti je také planovani péce. Pacient miize stanovit predbézné
pokyny, které pomahaji definovat jeho preference tykajici se 1é¢ebnych zasahi v
pfipad¢ ztraty schopnosti rozhodovani. Plan péce by mél byt personalizovany,
specificky pro ALS, a mél by zahrnovat preferovany zplsob péce, pifipadné 1

misto umrti (napt. doma).
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2.13.2 Drive vyslovena piani

Dftive vyslovena piani (DVP) piedstavuji nastroj pro zajisténi autonomie
pacientl nejen s ALS, a to zejména v pozdéjSich fazich nemoci, kdy muze dojit ke
ztraté komunikacnich schopnosti nebo rozhodovaci zptisobilosti.

Planovani rozhodnuti na konci zivota a DVP mtizeme rozdélit do n¢kolika

okruht:

Formalni pravni dokumenty

o Urceni zdkonného zastupce.
o Vytvofeni vlastniho dokumentu s uvedenim preferenci pro
rizné scénafe.

e Zdravotnickd rozhodnuti

o Ptani ohledné¢ umélé vyzivy (PEG), um¢lé plicni ventilace
(NIV, 1V), kardiopulmonalni resuscitace.
o Rozhodnuti o misté péce (domaci péce, hospic).

e Psychosocialni a spiritualni aspekty

o Prani tykajici se podpory rodiny, zapojeni psychologa,
duchovni péce.
o Zajisténi pé€e o deti a blizke.

e Finandéni a praktické zalezitosti

o Sprava majetku a financi.
o Planovani pohibu a posledni viile.

e Komunikaéni strategie

o Oteviena a pravidelnd diskuse s rodinou a zdravotnickym
tymem.
o Zajisténi pfistupu vSech zacastnénych osob k dokumentim o

DVP.
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2.13.3 Péce v zavéru zivota

Zaverecné stadium ALS vyzaduje zvlastni pozornost, diisledné planovani a
koordinaci péce mezi pacientem, rodinou a profesionadlnim tymem. Klicovymi
prvky jsou vcasné rozpoznani piechodu do terminalni faze, proaktivni planovani
péce, dostupnost symptomatické 1éCby a oteviend komunikace mezi vSemi
zucCastnénymi.

Velka cast pacienti s ALS se obava umirdni v utrpeni. Nicméné, pii
odpovidajici paliativni péci je mozné zajistit klidny a duastojny odchod bez
vyrazného diskomfortu. N4hlé¢ zhorSeni stavu je vétSinou spojeno zejména s
akutnim respiraénim selhdnim. Na tento stav je dulezité fadné ptipravit rodinu.

Specifické klinické spoustée pro zahajeni termindlni péfe zahrnuji
zhorSeni dusnosti, respiracni selhani, dysfagii, ubytek hmotnosti, infekce,
kognitivni upadek nebo zaddost samotného pacienta ¢i rodiny. Vcasna identifikace
téchto znakli umoziuje planovat péci s diirazem na pohodli a kvalitu zbyvajiciho

zivota. (37)
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2.14 Zvladani symptomu ALS

Jako posledni kapitolu jsem se rozhodla ptidat kapitolu, ve které v bodech
shrnu jednotlivé ptiznaky ALS 1 jiné oSetiovatelské piekazky, se kterymi se

muzou pacienti setkat, a jejich feseni a terapeutické ptistupy.

2.14.1 Svalové kiece a zaskuby (fascikulace)

ALS je charakterizovana pfitomnosti bolestivych svalovych kieci a
mimovolnych zaskubi svala (fascikulaci).
Doporucena lécba
e (Gabapentin a baclofen — tlumi neuromuskularni drazdéni.

e Mexiletin — vhodny u ¢astych fascikulaci.

2.14.2 Spasticita a ztuhlost

Ztuhlost koncetin vznika v dusledku postizeni hornich motorickych
neurontl a byva ¢asto spojena s bolestivosti.
Terapie
e Baclofen, tizanidin, pfipadn€é benzodiazepiny nebo dantrolen v téZSich

ptipadech.

2.14.3 Poruchy moceni

U pokrocilych pacientl se objevuji i1 vegetativni poruchy, kterymi jsou
napiiklad potiZe s udrzenim moci a jeji inkontinence.
ReSeni

e Oxybutyninem nebo tolterodinem. (26)

2.14.4 Zacpa a prujem

Zacpa patii mezi Casté a nepiijemné travici obtize, zatimco prijem se
vyskytuje mén¢ Casto. Oba stavy vSak mohou vyznamné ovlivnit kvalitu Zivota
pacienta.

Mezi faktory zpisobujici zacpu patii: snizeny ptijem vladkniny, omezena

pohyblivost, nedostateny piijem tekutin, vedlejsi ucinky nékterych 1€k.
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MozZnosti 1é¢by

o Nefarmakologické piistupy — zvyseni piijmu tekutin, Uprava jidelnicku,

pfipadné pouziti osvédcenych domacich receptur (napf. tzv. ,.cCerny
zazrak* — sm¢s otrub, jablecného pyré a Svestkové stavy).

e Farmakologicka lécba — laxativa, ktera lze rozd¢lit do nékolika skupin:

o Zmekcujici: lactulosa, glycerinové Cipky, Yal.

o Stimulacni: senna, bisacodyl, pikosiran sodny — vhodné uzivat
vecer, s uéinkem do 12 hodin.

o Osmotickd: makrogol, hofecnaté soli — podporuji nasévani
vody do stolice a usnadiiuji jeji pruchod.

o Dalsi ptipravky: napt. Motilium nebo Fortrans dle individualni

potteby. (14)

2.14.5 Bolest

Ackoli ALS samotnéd neni povazovana za bolestivé onemocnéni, pacienti
mohou trpét sekundarni bolesti zptisobenou ztuhlosti, tlakem ¢i nepohodlim pii
imobilité.

Postupy
e Nesteroidni antiflogistika (napf. ibuprofen).

e U t&€Z8ich stavi opioidy (napt. morfin).

2.14.6 DusSevni obtize: deprese a uzkost

Psychicky dopad nemoci je zasadni, zejména v pozdéjSich stadiich.
Farmakoterapie
e SSRI antidepresiva (napft. sertralin, citalopram).
e Amitriptylin — vyhodny pfi soucasném vyskytu nespavosti a slinéni.

e Benzodiazepiny (napf. lorazepam) pro tlevu od uzkosti.
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2.14.7 Poruchy spanku

Nespavost muze byt disledkem tzkosti, dechovych obtizi nebo celkového
nepohodli.
MozZnosti FeSeni
e Dodrzovani spankové hygieny.

e Uziti melatoninu, piipadné trazodonu ¢i amitriptylinu

2.14.8 Obtize s polykanim léka

Dysfagie omezuje moznost poddvani perordlnich 1éka. Dulezité je
prizpisobit formu 1éku pacientove stavu.
Doporuceni
o Tekuté formy 1é¢iv, pripadné podani pifes PEG sondu.

e U nekterych 1€kt Ize zvazit drceni (pozor na modifikované formy). (26)

2.14.9 Prolezeniny

Prolezeniny (dekubity) predstavuji zavazné kozni 1éze vznikajici
dlouhodobym tlakem, ptipadné tfenim, které naruSuje prokrveni tkdni. Nejcastéji
vznikaji v mistech s minimalnim podkoZznim tukem, jako je kiiZova oblast, paty,
boky nebo lopatky. U pacientii s ALS jsou tyto léze méné Casté, nicméné s
postupujici imobilitou se jejich riziko zvySuje.

Prolezeniny se obvykle vyvijeji ve Ctyfech fazich — od zarudnuti a otoku
(I. stupent) aZ po hluboké ulcerace zasahujici do svalové a kostni tkané (IV.
stupett). Jejich prevence a v€asné rozpoznani jsou proto zasadni soucasti péce.
Prevence

e Zmeéna polohy — Pravidelné polohovani pii lezeni i sezeni je nezbytné pro
minimalizaci trvalého tlaku na exponované oblasti. Doporucuje se ménit
polohu alespoil kazdé dvé hodiny.

e Antidekubitni pomtcky — Vyuziti antidekubitnich matraci a podsedak

vyrazné snizuje riziko vzniku dekubiti diky rovnomérnéjSimu rozloZeni

tlaku.
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e Hygiena kiize — Ktze by méla byt udrzovana v suchém a Cistém stavu.
Vlhkost a kontaminace (napf. moc¢i) zvysuji riziko poskozeni.

e Ochranné prostfedky — Lokality nachylné ke vzniku dekubitl (napf. tfisla,

podpazi, sakralni oblast) je vhodné preventivné chranit. Pouzivaji se
zinkové masti nebo ochranné filmy jako Cavilon, ktery vytvafi ochrannou
vrstvu na kizi.

e Vyziva — Dostatecny piijem energie, bilkovin a vitaminu C je diilezity pro
hojeni ran a zachovani integrity ktize. U pacientl s dysfagii je doporucena
enterdlni vyziva pfes PEG — napiiklad ptfipravek Cubison. Cubitan je
vhodny jako sipping (ptfimé popijeni) u pacientt s leh¢i dysfagii nebo jako
dopliikova vyziva s vysokym obsahem bilkovin a mikronutrientd

podporujicich hojeni.

2.14.10Kandidoza

Kandidoza dutiny ustni je kvasinkova infekce zpisobend pfemnozenim
Candida albicans. U pacientli s ALS muZe vznikat v disledku dychani usty a
suchosti sliznic. Projevuje se bilym povlakem na jazyku a sliznicich, pocitem
sucha (,,usta plna baviny*) a n€kdy 1 bolesti pti polykani.

Lécba
e Lokalni aplikaci antimykotik.
e Pouzivani borglycerinovych tyCinek k vytirani ust.

e Pravidelné hygienég Ustni dutiny vetné €isténi zubni pastou.
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2.14.11 Syndrom zadni rymy, ucpany nos

Rinitida (zanét nosni sliznice) je béznym jevem, ktery se miize vyskytovat
1 u pacienti s ALS, zejména v disledku suchého vzduchu, nedostate¢né mobility
nebo drazdivych podnéti. Projevuje se ucpanym nosem, rymou, kychanim,
svédénim nebo pocitem tlaku v nose. Rinitidu lze rozdé€lit na alergickou
(vyvolanou alergeny) a nealergickou, zptisobenou napi. zménami pocasi, kourem
nebo parfémem.
Moznosti 1écby
e Nosni hygiena — pravidelné proplachovani nosni dutiny solnymi roztoky
(napt. moi'skéa voda, nosni konvicka).
e Léciva
o Dekongestanty a nosni kortikosteroidy pro zmirnéni otoku sliznice.
o Lokélni antihistaminika (napf. ipratropium-bromid ve spreji)
mohou byt Gi¢inna zejména pii syndromu zadni rymy.
o Perordlni antihistaminika (napf. cetirizin) lze pouzit s opatrnosti

kvtli moznému sedativnimu ucinku. (14)
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Diskuze

Cilem této bakalatské prace bylo vytvofit tiSténého privodce pro pacienty
s amyotrofickou lateralni skler6zou (ALS), ktery by jim i jejich blizkym usnadnil
orientaci v onemocnéni a poskytl praktické rady tykajici se kazdodennich situaci.
Priivodce byl navrzen na zakladé struktury Skaly ALSFRS, kterd zahrnuje celkem
12 polozek hodnoticich funkéni schopnosti pacienta, jako je fe¢, slinéni, polykani,
jemna motorika, oblékani, hygiena, mobilita a dychéni.

Pfi psani praktické casti jsem vychéazela z oblasti hodnocenych Skéalou
ALSFRS a snazila se kazdou z nich zpracovat co nejjasnéji a nejkonkrétnéji, aby
si v ni kazdy naSel néco, co mu pomuze. Témata jsem rozebirala s ohledem na
bézné denni situace. U kazdého tématu jsem zpracovala doporuceni a ndvrhy
moznych pomucek ¢i opatfeni, které mohou pacientovi pomoci pii zvladani
konkrétni obtize. VEfim, ze priivodce muize byt pro pacienty i jejich blizké
uziteCnym pomocnikem.

Jako vyznamny pfinos této prace vnimam skutecnost, ze jsem se jednotlivé
kapitoly snazila sestavit prehledné, srozumitelné a prakticky. Kazdé téma jsem
zpracovala samostatné, coz umoziuje pacientovi si vybrat pouze tu cast, ktera
odpovida jeho aktudlni potebé.

S odstupem vidim, co bych mohla ud¢lat Iépe. Spolecnost ALSA a Mgr.
Bezuchova dostaly mnou zpracovany privodce. Pii pfedavani brozury jsme se s
Mgr. Bezuchovou shodly, ze mijj priivodce neni takto mozné brat za kompletni.
Bylo by ptfihodné privodce doplnit o ndzorné obrazky nebo piktogramy, které by
ho udélaly jesté ptistupnéjSim. V ramci pokraujici spoluprace se spole€nosti
ALSA, jsme se domluvily na pouZiti mnou zpracovanych informaci a sama
spolecnost zad4d zpracovani privodce profesiondlni grafické spolecnosti a
privodce bude vytisknut v brozované verzi s hojnou obrazovou ptilohou, kterou
ma spolecnost ALSA.

Také bych pfiste vice zapojila spolupraci se samotnymi pacienty a celou
praci doplnila naptfiklad o rozhovory, které by mi jist¢ pomohly vystihnout

konkrétni situace a véci, které pacienty trapily nebo stale trapi, se kterymi se musi
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potykat, se kterymi si nevédéli rady, co jim pomohlo, co je naopak Stvalo, co jim
v péci chybélo apod.

Kdyby se pruvodce skutecné dostal do praxe, urcité¢ bych chtéla slyset, co
by v ném pacienti zménili, co jim chybi a co naopak ocenuji. Zpétnad vazba by

byla urcité velkym pfinosem a pomohla by mi nekteré véci zptesnit ¢i upravit.
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r 4
Zavér

Amyotroficka laterdlni skler6za je velmi zavazné neurodegenerativni
onemocnéni, které vede k postupné ztraté sobéstacnosti. Cilem této bakalatské
prace bylo vytvofit praktického privodce, ktery bude dostupny v tisténé podob¢ a
pomiize pacientim lépe zvladat jednotlivé faze onemocnéni.

Na zékladé struktury Skaly ALSFRS jsem zpracovala hlavni oblasti, mezi
které patii fe¢, slinéni, polykdni, jemna motorika, oblékdni a hygiena, chize,
dusnost. Navic jsem piidala také kapitolu paliativni péce, jelikoz k ALS neni
kurativnich pfistupli a jiz od pocatkii nemoci se vzdy bavime piedevSim o
zachovani co nejvétsiho komfortu a nejdelSim zachovani celkové funkcnosti
pacienta. V kazdé oblasti jsou uvedeny praktické rady, moznosti kompenzace
nebo podpirnych pomicek. Privodce jsem se snazila navrhnout tak, aby byl
jednoduchym, ptehlednym, a pfedev$sim snadno pouzitelnym materidlem, ktery
muze byt k dispozici nejen pacientiim, ale tfeba i jejich rodindm a zdravotnickému
personalu.

Béhem tvorby této prace jsem si uvédomila, jak ndro¢na je péce o pacienta
s ALS a jak dtlezitad je kvalitni mezioborova spoluprace, ale také lidsky pfistup.
Véfim, Ze tento privodce by mohl byt pro pacienty s ALS oporou a piispét ke
zlepseni jejich kvality Zivota.

Od zacatku této tvorby jsem véde€la, ze chci vytvofit néco, co bude mit
redlny dopad. Inspiraci mi byla spoluprace se spolkem ALSA, a piedev§im
ptibchy lidi, kteti s ALS Ziji kazdy den.

Chtéla jsem vytvofit privodce, ktery nebude odbornou bichli, ale spis
lidskym pomocnikem. N&€im, co si pacient nebo jeho blizky mize vzit do ruky,
kdyz si nevi rady. Necekam, ze tenhle material vyiesi vSechno, ale kdyby pomohl

aspon jednomu ¢lovéku citit se o néco jistéjsi, meélo to smysl.
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Seznam pouzitych zkratek

AAC — Alternative and augmentative communication

Al — Hlinik

ALS — Amyotroficka lateralni skler6za

ALSFRS — Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale
ALSFRS-R — Revised Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale
ALSFRS-R-SE — Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale —
Revised — self-explanatory

ALSSS — Amyotrophic Lateral Sclerosis Severity Scale

Ca — Vapnik

CNS — Centralni nervova soustava

Cu—Med

DNA — Deoxyribonukleova kyselina (Deoxyribonucleic acid)

DUPYV — Domaci um¢la plicni ventilace

DVP — Dtive vyslovené prani

EEC — El Escorial kritéria (El Escorial criteria)

EMG — Elektromyografie

ESAC — Edinburgh Cognitive and Behavioural ALS Screen

fALS — Familiarni amyotroficka lateralni skler6za

Fe — Zelezo

FEES — Flexibilni endoskopické wvySetieni polykani (Flexible Endoscopic
Evaluation of Swallowing)

FTD — Frontotemporalni demence

FTLD — Frontotemporalni lobarni degenerace

FVC — Usilovna vitalni kapacita

Mn — Mangan

MEP — Motoricky evokované potencialy

MND — Nemoci motoneuronu (Motor neuron disease)

OCHRIP - Odd¢leni chronické intenzivni péce

Pb — Olovo

PBA — Pseudobulbarni paralyza (Pseudobulbar affect)
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PEG — Perkutanni gastrostomie

PMA — Primarni muskularni atrofie

PNS — Periferni nervova soustava

PP — Paliativni péce

RNA — Ribonukleova kyselina (Ribonucleic acid)
sALS — Sporadickd amyotroficka lateralni skler6za
SNIP — Sniff nasal inspiratory pressure

UK — Velka Britanie

USA — Spojené staty americké

UP — Utad préce

Zn — Zinek

Z7S — Zdravotnicka zachranna sluzba
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Seznam priloh

Ptiloha €. 1: Priivodce pro pacienty s ALS
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