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Abstrakt

Duchenneova a Beckerova forma svalové dystrofie se fadi mezi progresivni svalova
onemocnéni. Jednd se o geneticky podminénd onemocnéni, ktera jsou vazina na
pohlavnim chromozomu X. Podstatou této choroby je mutace genu, ktery tvofi
bilkovinny produkt dystrofin. Dystrofin u Duchenneovy choroby zcela chybi, u
Beckerovy choroby je dystrofin pfitomen v malém mnoZstvi a $patné kvalité. Diky
absenci dystrofinu dochazi k naru$eni svalové membrany a tim i k snadné&j$imu
naru$eni svald. Svaly jsou postiZeny svalovou slabosti spolu s atrofiemi. Typické pro
viechny myopaty je tzv. myopaticky syndrom.

V této praci se zabyvam lé&ebnou rehabilitaci, ktera je prozatim jedinym moZnym
&initelem, ktery miiZze lidem s Beckerovou a Duchenneovou chorobou pomoci spolu
s podpirnou medikament6zni 1é&bou. Zabyvam se pfedev§im uplatn€nim lé&ebné
t&lesné vychovy a jejich modifikacich pfi 1é€b&€ DMD/BMD. V mé praci jsou zahrnuty
i specialni metodiky, jako:je Vojtova metoda nebo proprioreceprivni neuromuskularni
facilitace (PNF). Stejny diraz vSak pfikladam i doplitkovym metodam, pfedevs§im
hippoterapii, canisterapii a muzikoterapii, které maji pozitivni vliv nejen na psychiku
nemocného, ale také na motoricky a posturdlni systém. Kratce jsou popsdny moZnosti
vyuziti fyzikalni terapie a stejné tak 1 lazeniské 1é¢by.



Abstract

Duchen's and Becker's form of MD (Muscle Dystrophy) ranks among progressive
muscle diseases, which concern genetically evolved diseases related to gender
chromosome X. The basic principle of this disease is a mutation of a gene which
produces dystrophin. There is a total lack of dystrophin in the case of Duchenn’s
disease. Regarding Becker's disease, there is a small amount of dystrophin of
insufficient quality. Due to the lack of dystrophin, the muscle membrane is affected
and it easily causes the muscles’ interference. Muscles are stricken with muscle
invalidity as well as with atrophies. So called myopathical syndrome is a typical
characteristics for all myopaths.

My work focuses on curative physiotherapy which at present represents the only
way how to help people to fight Becker's and Duchenn's disease together with
supportive medicamentous treatment. I mainly consider the use of curative physical
education and its modifications during the treatment of DMD/BMD. I also
comprehend special methodology, such as Vojta's method or Proprioreceptive
Neuromuscular Facilitation (PNF). The same importance is put on supplemental
methods, such as hippo-therapy, canis-therapy and music-therapy, which have positive
impact on the psychical condition as well as on the kinetic and postural system of the
person. The possibilities of physical therapy application and spa treatment are also

described.
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1. Uvod

Myopatie ptedstavuji jinou moZznost pro pojmenovani svalovych onemocnéni, jeZ
maji nejrozmanit&jsi pfiiny vzniku. JelikoZ se jednd o oblast velice obséhlou,
zabyvam se ve své praci pouze progresivnimi svalovymi dystrofiemi, konkrétné
Duchenneovou a Beckerovou formou svalové dystrofie a 1é¢ebnou rehabilitaci u
téchto forem.

Mé prvni setkdni s mladymi lidmi a pfedev§im détmi s timto onemocnénim
probéhlo vramci pfedmétu neurologie, kdy jsme navstivili détské oddéleni na
neurologické klinice 1. lékaiské fakulty. Bylo to setkdni z mé strany plné dojmu,
které byly velice rozporuplné. V tu chvili jsem tam vidéla krasné déti, které maji
chut’ do Zivota, a které chté&ji néco dokazat. Na druhou stranu jsem ale védéla, Ze je
toto onemocnéni nemilosrdné a bere Zivoty i tém, ktefi maji, zdéalo by se, cely Zivot
pied sebou.

V tu dobu jsem se zaala zajimat o danou problematiku. Zjistila jsem v3ak, Ze
v Ceské literatufe nelze nalézt mnoho publikaci na toto téma a na téma léfebné
t&lesné vychovy u svalovych dystrofii uz zcela ne. Proto doufdm, Ze ma prace bude
jednim z moZnych voditek, jak s pacienty s touto diagndzou pracovat.

Duchenneova a Beckerova choroba jsou nemoci prozatim nevylélitelné. Ve své
praci se proto zabyvam léfebnou rehabilitaci, kterd miZe t¢émto mladym lidem a
détem pomoci k udrZzeni co nejdeldi doby, kdy budou schopni samostatné chiize a
budou sobé&staéni.

Cilem mé prace je pfibliZit moZnosti lé¢ebné rehabilitace a v praktické &asti tak

ukazat, jaky vliv na pacienty mizZe 1é€ebna rehabilitace mit.



I1. Obecna ¢ast

1. Progresivni svalové dystrofie

Progresivni svalové dystrofie se fadi mezi tzv. primarni svalovd onemocnéni,
ktera jsou geneticky podminéna. Jednd se o heterogenni skupinu onemocnéni
charakterizovanou progredujici svalovou atrofii a slabosti s typickym histologickym
obrazem, ktery prokazuje kolisani velikosti svalovych vldken, ;jejich nekrozu a
v dal8ich stadiich choroby také nahradu svalovych vlaken vazivovou a tukovou tkani.
Navzajem se li§i typem dédi€nosti, frekvenci vyskytu, v€kem zalatku prvnich
pfiznaki, distribuci svalového postiZzeni (viz pfiloha ¢. 1) a zejména prib&hem
choroby.

,,Progresivni svalové dystrofie zastupuji az 50% ze vSech svalovych onemocnéni.
Jejich pfi¢inouje dédi¢na dysfunkce nebo defekt uréité bilkovinné slozky. Jedna se o
proteinopatie, znichZ nejzndmé&j8i jsou dystrofinopatie, sarkoglykanopatie.*
(Havlova, 2002)

Vétsina svalovych dystrofii se zaind manifestovat v détském véku nebo b&hem
adolescence. Klinicky obraz je dan postupné progredujici degeneraci a destrukci
svalovych vldken. VSechny svalové dystrofie v§ak spojuji obecna klinicka kritéria,

dana klinickymi pfiznaky a nalezy typickymi pro tzv. myopaticky syndrom (obr.1) .
Hlavnimi znaky myopatického syndromu jsou:

* symetrické oslabeni svalové sily
* narustajici svalova atrofie

* neporusené ¢iti

* nevyskytujici se svalové bolesti
* chybi fascikulace

* nizké aZ vyhaslé §lacho-okosticové reflexy



1.1. Progresivni svalové dystrofie se déli nasledovné:
1) Dystrofinopatie: a) Duchenneova svalova dystrofie
b) Beckerova svalova dystrofie
2) Pletencova forma svalové dystrofie
3) Facioskapulohumerélni forma svalové dystrofie
4) Distalni forma svalové dystrofie
5) Myotonicka svalova dystrofie
6) Kongenitalni svalova dystrofie

7) Emeryho-Dreifussova svalova dystrofie

Obr. 1 - Myopaticky syndrom, typické drzeni

(Nevsimalova, Razicka, Tichy, 2002)



2. Dystrofinopatie

Dystrofinopatie jsou nejlastéji se vyskytujici progresivni svalové dystrofie.
Dystrofinopatie jsou onemocnéni charakteristickd postizenim bilkovinné slozky —
dystrofinu, ktery se u Duchenneovy formy netvofi viibec a u Beckerovy formy se pak
nachdzi méné hodnotny, hypofunk¢ni dystrofin v men$im mnoZstvi neZ u zdravého
jedince, proto jeji pribéh byva benign&jsi oproti Duchenneové svalové dystrofii.
Dystrofinopatie jsou podminény dé&di¢n€, kdy dochdzi k mutaéni zmén€ na
pohlavnim chromozomu X (v4zana na kratkém raménku Xp21.2), coz zptsobuje, Ze
se nemiZe tvofit svalovy protein dystrofin.

,Dystrofm je strukturdlni protein lokalizovany na cytoplazmatické strané
plazmatické membrany kosternich svald, kde se spojuje s glykoproteinovym
komplexem (viz pfiloha €. 2). Jeho absence vede k poru$eni membrany svalovych
bunék.*“ (Komarek, Zumrova, 2000)

Odbornici odhaduji, Ze vétSina pfipadi je zd€déna po rodidich, ale asi u 30%
postiZzenych jde o nové mutace. Dystrofinopatie jsou onemocnéni vyhradné muzska.
Zeny v 99,9% neonemocni, ale mohou své mutace a tim i onemocnéni pfenaset na
své déti. Synové pak maji vysokou pravdépodobnost zdédit toto onemocnéni, dcery

by v tomto ptipad€ byly pfenaeckami.

Mezi dystrofinopatie patfi : 1. Duchenneova forma svalové dystrofie

II. Beckerova forma svalové dystrofie
2. 1. Duchenneova svalova dystrofie

Duchenneova muskularni dystrofie byla poprvé popsana francouzskym

neurologem Guillaumem Benjaminem Amandem Duchennem zhruba v roce 1860.



2.1.1. Charakteristika DMD, pFidiny a incidence onemocnéni

Jedna se o nejtéz8i a nejéastéj§i formu svalové dystrofie. Je dédi¢na, recesivné
pohlavné vézana na X chromozomu, proto jsou postiZeni vyhradné chlapci, Zeny jsou
v tomto ptipad€é prenaSec¢kami. Tato choroba se vyskytuje s frekvenci 1:3500
novorozenci muzského pohlavi. To znamend, ¢ v Ceské republice by mélo byt

postiZeno touto chorobou pfiblizné¢ 500 chlapci & muzd.

2.1.2. Klinické projevy DMD

Klinické ptiznaky se u Duchenneovy formy svalové dystrofie manifestuji mezi
1. — 5. rokem ve€ku. Toto rozmezi je velice variabilni, co se tyée jednotlivych

publikaci. (srov. Neviimalov4, RuzZi¢ka, Tichy, 2002, Komarek, Zumrova, 2000)

2.1.2.1. Svalstvo

Charakteristicka je svalova slabost spolu se svalovymi atrofiemi, zpravidla
symetrickymi. Dominuje proximalni postiZzeni svald, které je vyrazn&j$i na pletenci
panevnim a dolnich konéetinach. Svalova slabost se roz$ifuje i na horni konéetiny,
krk a dychaci svaly.

Na obrazku muizZete vidét nejtypi¢t&ji postiZeni svalii a svalovych skupin u
DMD/BDM. V tomto ohledu se v3ak také mnohé publikace li8i, zvlast¢ pak co se

ty€e postiZzeni hornich kondetin.



Obr. 2

(Vondragek, 2005)

2.1.2.2. Kontraktury

Velkym omezenim je vznik kontraktur, zejména Achillovych $lach, flexord
kolene (hamstringl) a flexord ky¢le. Pozdéji se mohou pfidavat i kontraktury flexort
loketniho kloubu aj.

Pfi funkci svalu se velmi Casto zapomind na jeho nekontraktilni slozku, v niz
maximalni zastoupeni pfedstavuje vazivové stroma svalu. Vazivové obaly a septa
jsou hlavni ochrannou strukturou svalu pfed destrukci nadmérnym protaZzenim. V
okamzZiku, kdy sval neni pravidelné protahovan (nejlépe dostate¢nou silou
antagonisty) pfi fyziologickém pohybu do plné délky, za¢ne se adaptovat na tu délku,
v niz je ponechavan. Dochazi k retrakci vaziva svalu. Situace u dystrofinopatii je
zhorSena degeneraci a ubytkem svalovych vlaken, vy$§im procentualnim obsahem
vaziva a tuku. Tvorba kontraktur eventualné tendence k jejich tvorbé provazi rozvoj
choroby umérné s progredujicim ubytkem pohybovych aktivit. V prvé fadé se

kontraktury podileji na omezeni samostatné lokomoce. (Vacek, 2005)



2.1.2.3. Pseudohypertrofie lytek

U velké &asti nemocnych se vyskytuje tzv. pseudohypertofie lytek (obr. 3), kdy
dochazi k nahradé svalové hmoty za ménéhodnotnou tukové-vazivovou tkan. Na

pohmat maji lytka gumovou konzistenci.

Obr. 3

(Nev3imalova, RiZitka, Tichy, 2002)
2.1.2.4. Deformity

Deformity jsou vysledkem svalového ochabovani, které zplisobuje vznik
svalovych kontraktur a postupnou ztratu rovnovahy. Postupny ubytek svalové sily
nékterych skupin svali zplisobuje nerovnovédhu a ve svém disledku vyusti do
$patné polohy kloubu. Sval zlistava ve zkracené pozici a $patna poloha kloubu se
tasem natrvalo zafixuje. Spatna funkce kloubu ma za nasledek zvySovani

nerovnovahy svalové sily a tim postupné zhor$eni pozice a funkce kloubu.

2.1.2.5. Bederni lord6za a anteverze panve

Pro déti s DMD je typické drZeni v hyperlordéze.
Jedna z nejuceleng;jsich teorii vztahuje zmény v postufe k substituci slabosti
m. quadriceps femoris a extenzord kyc€elniho kloubu. Johnson ptedpoklada

zvy3enou bederni lordézu jako prvni adapta¢ni zménu, kterou udrZzuje myopat t&ézisté



za osou ky¢elnich kloubl. S nim souhlasi pozorovani Sutherlanda, ktery nachazi v
po&ateénich stadiich choroby pouze zvySenou lordézu. ZvySena anteverze panve se
podle n&j objevuje aZ pozdéji.

Podle jinych je zvy$ena bederni lord6za nasledek logického postupu. Tj. nejprve
dochazi k projevim oslabeni v extenzorech ky&elnich kloubti. Antagonistické silné
flexory ky¢le zatnou télo pfetahovat dopfedu a pieklopuji panev do anteverze.
Anteverzi panve dochazi k nebezpe¢nému piesunu t&Zi§té vpied, coZz by mélo byt
kompenzovano zvy$enim lordé6zy.

Vsichni autofi bez vyjimky se shoduji na tom, Ze hyperlordéza je kompenzaéni
mechanizmus, slouzici k tomu, aby vertikalni primét t&Zi§t€ - téZnice spadal za osu
kyéelnich kloubl. To sniZuje naroky na svalovou praci nutnou k zabranéni
pfepadavani trupu dopfedu. Lordéza bederni patefe ma je§t¢ daldi vyznam. Pii
pfenaSeni t&€zist¢ vpfed pfi chiizi pfes stojnou dolni konéetinu dochézi ke zvySeni
bederni lordézy. Uzaméeni patefe v lordéze, kdy pfi extenzi jsou facetové klouby
drZzeny ve stabilnim postaveni (facety jsou do sebe zasunuty), zabrafiujicimu
lateralnim vychylkam, je povaZovano za stabilizaéni prvek, a proto se u stojiciho
myopata méné asto setkdvame se skoliézou. Jakmile se myopat usadi na vozik, je
rozvoj skoliézy vétSinou rychle progredujici. Kyféza spojena se sezenim facetové
klouby odemyka. (Vacek, 2005)

2.1.2.6. Kyfoskoliéza

Casto se rozviji kyfoskoliéza z asymetrického postiZeni zadovych svalii svalovou
slabosti a nasledné€ i atrofii. T€Zk4 skoliéza miiZe ovlivnit kapacitu plic a silu hornich
koncetin. Stale vice jsou &asté chirurgické zasahy pro odstran&ni t&chto abnormalit.

Zmény statiky patefe jsou spojeny s okamzZikem, kdy pacient ztraci schopnost
stoje a chlize a vétsinu €asu travi v sed€. Je obecné pfijiman nazor, Ze kyfotizace a
tim i uvolnéni bederni patete pfi posazeni spolu s ibytkem trofiky a sily trupového

svalstva urychluje rozvoj deformit patefe.(Vondragek, 2005)



2.1.2.7. Neurologicka symptomatologie

Z neurologického vysetfeni zjistime sniZeni aZ nevybavnost §lacho-okosticovych

reflexi a také idiomuskularni draZdivost byva sniZzend az vyhasla.

2.1.2.8. Respiraéni problematika

Pacienti s DMD jsou ohroZeni progredujicim sniZovanim funkéni kapacity
plic ptedevdim v disledku primarniho postizeni dychaciho svalstva patologickym
procesem. K tomu se pfidava negativni vliv zmé€ny postury, postiZeni bfisnich svaldq,
postiZzeni pomocnych dychacich svali, rozvoj kyfoskolidzy, pokles celkové fyzické
zdatnosti a v neposledni fadé¢ i1 sniZeni narokl na ventilaci pfi progresivné se
snizujici pohybové zatéZi. Tyto ptiznaky pak mohou vést aZ k rozvoji respiraéni
insuficience. Tento proces miZe postupovat pozvolna a nenapadné, zpocatku
zejména ve spanku, kdy klesa pfirozena dechova aktivita. Prvnimi projevy mohou
byt poruchy spanku, zvy3ena Uinava, denni spavost, ranni bolesti hlavy a nevolnosti.
Nasleduji obtize s vyka$lavanim hlenu a komplikovany pribéh infekci hornich a
dolnich dychacich cest, které vedou k akutni dekompenzaci pozvolna se rozvijejicich

dechovych problémi. (Vondracek, 2005)

2.1.2.9. Kardiovaskularni problematika

U Duchenneovy choroby je také casté postizeni srdce a to predevsim
kardiomyopatii. V srde¢nim svalu dochazi k ndhrad€ zanikajicich svalovych bun&k
vazivem, coz vede k tomu, Ze srdce ztraci schopnost kontrakce. U této formy
svalové dystrofie je rozsah poklesu srde¢ni funkce nejvyraznéjsi, ale vzhledem
k zna¢nému omezeni pohyblivosti téchto nemocnych, jsou naroky na srdce malé a

kardiomyopatie ziistava proto ¢asto bez vyznamnych ptiznaki.



2.1.2.10. Poruchy kognitivnich funkci

Ptiblizné& 33% chlapci s DMD trpi urditymi druhy poruch ugeni, i kdyZ jen malo
ptipadi je zavaznéjsiho charakteru. Mnoho 1ékatt je pfesvéd¢eno, Ze i v mozku jsou
urdité abnormality zplisobené prav€ nedostatkem dystrofmu. Tyto abnormality se
projevuji pfedev8im v poruchich udeni a chovéani. Hlavni oblasti, které jsou
ovlivnény:

e udrZeni pozornosti

e kratkodoba pamét’

e potiZe s fe¢i (problém s pochopenim smyslu slov)

e citové ovlivnéni — precitlivélost

(Vondracgek, 2005)

Jini autofi udavaji, Ze aZ u 30% pacientl se vyskytuje mentalni retardace (srov.
Komaérek, Zumrova, 2000 )

2.1.2.11. Chize

Prvni pifiznaky se za¢inaji manifestovat brzy po tom, co se dit€¢ nauéi chodit.
Nasledny projev choroby se miiZze projevovat nejistou, kolébavou chiizi, kdy dité
¢asto zakopava, je nemotorné. Pro nemocného je obtizné vyjit do schodu ¢&i do
kopce. Problémy vznikaji také pfi b&hu nebo pti vstdvani z niz8ich poloh. Chize se
po zasaZzeni hlavné svali panevniho pletence a vzpfimovadd trupu stava vice
kolébavou a proto ji byl pfisouzen nézev ,kachni chiize®. Pro &asté kontraktury
Achillovych §lach déti chodi po $pic¢kach. Mezi 8.-13. rokem se chiize stava jiz zcela
nemozZnou a chlapci byvaji jiZ trvale ptipoutani na elektricky vozik. Mezi 15. a 20.
rokem jsou zcela imobilni, upoutani na lazko. ,Umrti na interkurentni infekci
dochazi zpravidla mezi 20. aZ 30. rokem* (Nev§imalova, RuzZi¢ka, Tichy, 2002)

Pii chlizi je prvotnim pfiznakem sniZeni rozsahu extenze v ky¢elnim kloubu a
pokles sily m. quadriceps femoris, coZ postupné vede ke zvySeni anteverze pénve,

jako vyraz snahy pfesunout téZnici stojné dolni koncetiny pted osu kolena. Tim se
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minimalizuji naroky na m. quadriceps, jehoZ ukolem je za normalnich podminek
stabilizovat koleno. S touto snahou souvisi i progredujici zkraceni $lachy m. triceps
surae v ramci rozvoje equindzni nohy. U zdravého v okamziku heel strike (po¢atek
doslapu) stojné dolni koncetiny je koleno v nékolika stupiiové flexi, jeZ se béhem
pokladani plosky na podloZzku (do$lapu) dale zvySuje. Tim se zapojuji svaly stehna
zvl. m. quadriceps femoris do absorpce sily narazu (ground reaction force)
vznikajiciho kontaktem dolni konéetiny s podlozkou.

Slabost quadricepsu tedy vyvola kompenzaéni reakce tj. jednak zvySenou
anteverzi panve a jednak postupny rozvoj equindzni nohy. Kompenzace oslabeni m.
gluteus maximus vede k posunu vektoru zatéZe do osy ¢i za osu ky¢elniho kloubu.
Zabrani se doslova flekénimu kolapsu ky¢le. Slabost m. gluteus medius hlavniho
lateralniho stabilizatoru panve je kompenzovana vétsi lateralni vychylkou trupu a
simultanni abdukci homolateralni horni koncetiny. Tyto faktory jsou hlavnimi

pfi¢inami typické myopatické chtize. (Vacek, 2005)

2.1.2.12. Myopaticky $plh

Nemocni s DMD ¢asto pouZivaji tzv ,, myopatického $plhu“ (obr. 4) pro vstavani
z niz8ich poloh do stoje. Typicky jdou nejprve pies vSechny ¢tyfi do opory na kolena
ptes stehna aZz do stoje. N&kdy se také mluvi o tzv. Gowersové znameni, kdy si

nemocny poméha ze sniZenych poloh hornimi konéetinami.

Obr. 4

(Vondracgek, 2005)
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2.2. Beckerova svalova dystrofie

Beckerova muskularni dystrofie je pojmenovana po némeckém lékafi P. E.

Beckerovi, ktery popsal tuto variantu dystrofinopatie pfiblizné v roce 1950.

2.2.1. Pri¢ina onemocnéni

Jedna se o recesivné dédi€né onemocnéni lokalizované na chromozomu X a je
ozna¢ovana za benignéjsi formu Duchenneovy choroby a to i s vyrazné pomalej$im
pribéhem. Podstatou této choroby, jak uZ jsem zminila v pfedes§lém, je mutace genu,
ktery tvofi bilkovinny produkt dystrofin. VySetfeni ndm ukaZze ptitomnost dystrofinu
s abnormalni molekulovou hmotnosti nebo je dystrofin méné zastoupen, pravé proto

je svalova degenerace pomalejsi nez u Duchenneovy svalové dystrofie.

2.2.2. Klinické projevy BDM

Zacatek onemocnéni je mezi 5. a 15. rokem. Z nékteré literatury se v§ak mizZeme
do¢ist i vék dospélosti, proto bychom toto rozmezi neméli brat jako konstantni.
Zpocatku se Beckerova choroba miiZe projevovat pouze ponamahovymi myalgiemi,
kie¢emi, oslabenim m. quadriceps femoris nebo kardiomyopatii. V pokro¢ilém stadiu
nemoci se pak objevuji stejné problémy jako u Duchenneovy formy svalové

dystrofie.
2.2.2.1. Svalstvo
Stejné jako u Duchenneovy formy dochazi k oslabeni panevniho pletence, svall

stehna a trupového svalstva. Pozdéji se pfidruzuje i pletenec ramenni. Ve se viak

dé&je pozvolnéji nez u progresivnéjsi formy dystrofinopatie.
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2.2.2.2. Kontraktury

U pacientl se opét velmi asto vyskytuji kontraktury Achillovych §lach, ale stejné

tak i kontraktury v oblasti loketniho kloubu.

2.2.2.3. Pseudohypertrofie lytek

Téméi u 80% se pseudohypertrofie lytek vyskytuje.

2.2.2.4. Bederni hyperlordéza, anteverze panve, kyfoskoliéza

Dochazi k abnormalitdm fyziologického zaktiveni patefe stejné jako u DMD,

tempo rozvoje t€chto abnormalit je benigné;jsi.

2.2.2.5. Neurologicka symptomatologie

Z neurologického vySetfeni zjistime opétovné snizeni az vyhasnuti $lacho-

okosticovych reflexii a sniZena aZ vyhasla idiomuskularni drazdivost.

2.2.2.6. Respiraéni problematika

Respiraéni problematika je totoZznd s Duchenneovou formou svalové dystrofie.

K respiraénim problémim vsak dochazi v pozdg€j§im véku.

2.2.2.7. Kardiovaskularni problematika

U Beckerovy formy svalové dystrofie se vyskytuje postiZzeni srdce,
kardiomyopatie. Kardiomyopatie se v§ak dostava daleko vice do popiedi a stava se

hlavnim rizikovym faktorem, ktery miZe zkratit délku Zivota. Je tomu hlavné diky

lepsi hybnosti do vy$3iho véku.
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2.2.2.8. Chize

Problémy schizi se =zalinaji manifestovat se stejnymi obtiZemi jako u
Duchenneovy choroby, av3ak v pomalej$im sledu. Jinak viceméné kopiruji
Duchenneovu svalovou dystrofii v zeslabené formé. Chtize je ale u této formy daleko
déle zachovana. Nemocni s BMD se mohou samostatné pohybovat vét$inou do 2. az

3. decenia.
2.2.2.9 Myopaticky $plh

U BMD se myopaticky $plh vyskytuje rovnéZ, opét ale v navaznosti na priibéh

onemocnéni.

3. Diagnostika Duchenneovy a Beckerovy svalové dystrofie

3.1. Zakladni sbér dat

Diagnoza je vzhledem k charakteristickym klinickym pfiznakiim pomérné snadna
av8ak lékaf zpravidla za¢ina rodinou anamnézou a celkovou prohlidkou pacienta
véetné neurologického vySetfeni, aby nedo$lo k zaméné za jina onemocnéni, ktera
maji podobné ptiznaky, jako je napfiklad spinalni svalova atrofie. Z téchto diivodu je
nutné provést genetické vySetfeni. Je zde nutnost ur€it, zda ma svalova slabost

pfi¢inu ve svalech nebo v poskozenych nervech.
3.2. Biochemické vySetireni séra na kreatinfosfokinazu (CK)

Té&lo vytvafi enzym CK, ktery se normaln€ nachazi uvnitf svald. Kdyz je funkce a
struktura svalu zachovéana, je hladina tohoto enzymu relativné nizka. Jsou-li v§ak
svaly poSkozené, tento enzym se dostava do krevniho feci$té. To zplsobuje zvyseni

hladiny tohoto enzymu v krvi aZ na stonasobek oproti normalu. Ukazatel CK hladiny
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v krvi ukazuje na poskozeni svalli. Tento test v8ak sam o sob& nemiZe potvrdit tuto

diagndzu. (Vondracek, 2005)

3.3. Svalova biopsie

Svalova biopsie je obvykle provddéna za ucelem zjistit ptfi¢inu svalového
poskozeni. Tento test je nejspolehlivéjsi cestou pro uréeni diagnézy DMD/BMD a
rozlieni od jinych druht svalovych dystrofii. Dnes se béZné provadi pti podezieni na
DMD/BMD geneticka analyza, ktera ve vice neZ 80% odhali vadu v dystrofinovém

genu.

3.4. Dopliikova vysetfeni a zobrazovaci metody

3.4.1. VySetfeni kardiologem

Kazdy pacient s DMD/BMD by mél piiblizné¢ od 6 let véku jedenkrat ro¢né
absolvovat kardiologické vySetfeni v&etné echokardiografie a pfipadné znamky

kardialni dysfunkce by mély byt ihned medikament6zné feseny.

3.4.2. VySetfeni pneumologem

VySetieni by mélo zahrnovat zhodnoceni spirometrickych parametrli, saturaci
oxyhemoglobinu pulzni oximetrii, krevni obraz, hodnoty acidobazické rovnovahy a

rentgen hrudniku z divodu postupného sniZovéni plicni kapacity plic s naslednym

rozvojem respiraéni insuficience.
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3.4.3. Zobrazovaci metody

Pii vySetfeni a pfi sledovani prab&hu onemocnéni se také vyuZivaji zobrazovaci
metody jako je ultrasonografie, nukleirni magnetickd resonance (MRI) a

fosforova magneticka resonanéni spektroskopie (MRS).

4, LéEba Duchenneovy a Beckerovy svalové dystrofie

Dosud neni zndm 1€k ani terapie, kterd by tuto nemoc vylé¢ila. JelikoZ na tuto
nemoc neexistuje u¢inny lék, snaZime se alespoii co nejvice oddalit imobilitu
pacienta a pfedchazet Castym komplikacim jako jsou kardiomyopatie a dechova
insuficience, které ptevladaji piedevsim v kone¢nych fazich onemocnéni.

Mezi medikamentézni podplirnou 1é¢bu patti 1é¢ba  kortikosteroidy,
imunosupresivni 1é¢ba a 1é¢ba medikamenty, které mohou zlepSit svalovy

metabolismus.

4.1. Medikamento6zni podpurna lécba

4.1.1. Kortikosteroidy

Kortikosteroidy tlumi sekundarni projevy zanétu v postizenych svalech a mohou
stabilizovat bunééné membrany svalovych vldken. Rozsdhld nové publikovana
meta-analyza vSech publikovanych studii , prokazuje kratkodoby efekt steroidni
medikace na zlepSeni svalové sily pacienti s DMD v ¢asovém horizontu 6 mésict az
2 let. Nema vsak pravdépodobné vliv na dlouhodoby priibéh a celkovou prognézu
onemocnéni.

Dlouhodobéjsi uzivani kortikosteroid vsak muze vyvolat fadu nezadoucich
ucinki jako jsou narast té€lesné hmotnosti, sniZeni pfirozené imunity, zhorSené hojeni
ran, poruchy rdstu a tvorby kosti s rizikem patologickych zlomenin, opozZdéni

télesného ristu, psychické zmény, rozvoj diabetu aj.
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4.1.2. Cyklosporin A, azathioprin

Cyklosporin A a azathioprin jsou dal§i latky s protizanétlivym a
imunosupresivnim u¢inkem, které pti dlouhodobéj$im wuZivani maji méné
nezadoucich u€inkt nez kortikosteroidy. Jejich ptipadny pozitivni efekt u DMD v3ak

neni klinicky pfesvéd€ivy a pro rutinni pouziti nejsou doporu¢ovany.

4.1.3. Medikamenty, které mohou zlepsit svalovy metabolismus

L-karnitin je potravinovy doplnék, ktery zlepSuje energeticky metabolizmus
svalovych bunék a zvlasté jejich regeneraci po intenzivni fyzické zatézi. Karnitin
zvy$uje vyuzitelnost mastnych kyselin jako energetického zdroje a tim muze zlepsit
intenzitu a vytrvalost svalové kontrakce

Koenzym Q10 pisobi jako pfirozeny katalyzator energetického metabolismu
svalové buriky na udrovni mitochondrii. Pfedpoklada se, Ze u pacientd s
DMD/BMD, muze sniZovat postizeni myokardu a tim riziko srde¢nich arytmii a

srde¢niho selhani. (Vondragek, 2005)

4.2. Metoda transplantace zdravych myoblastii

Metoda transplantace zdravych myoblastd do postizenych svalii ani pokusy o
vlastni genovou terapii zatim nepfinesly pozitivni vysledky.(Neviimalova, Razi¢ka,

Tichy, 2002)

4.3. Chirurgicka lécba

4.3.1. Skolioza

Rozvoj skolidzy patti ke komplikacim DMD. Jeji rozvoj je zpravidla zplisoben

omezenou mobilitou pacienta, poruchou tvorby kosti a oslabenim svalového korzetu
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patefe. Ortopedické operacni feSeni je obvykle doporu€ovano u pacientl s kiivkou
ptesahujici 25-30 stupriti. Nebezpeli skolidzy spoiva zejména v deformité
hrudniho ko$e s progredujicim sniZovanim funkéni kapacity plic a rozvojem
respiraéni insuficience. VEasné operacni feSeni, dfive neZ dojde k manifestaci
dechovych obtizi, ma nejvétsi Sanci na uspéch. Optimalni vék pro tyto chirurgické

zakroky je mezi 11. a 13. rokem.
4.3.2. Achillovy Slachy

Kontraktury Achillovych Slach vedou k chiizi po $pi¢kach, proto je v nékterych
pfipadech nutno tyto kontraktury feSit operativné, kdy dochazi k prodlouZeni —
prolongaci $lachy. Operace jsou indikovany zejména tam, kde jiZ 1éebna télesna
vychova ani ortopedické pomtcky nesta¢i. Tato operace tak mizZe piiznivé ovlivnit
dal$i pribéh nemoci. V tomto ptipadé je to moznost prodlouZit schopnost chiize u

pacienta aZ o 2 roky.

5. ReZimova opatteni

5.1. Stravovaci rezim

Vitaminy, mineraly a stopové prvky jsou dulezité pro celkovou odolnost
organizmu proti infekcim, které u DMD pacientli mohou mit t€Z§i pribéh.

Racionalni dieta s omezenim cukrli a Zivo¢i§nych tukd miiZe pomoci sniZit riziko
nadvahy a osteopordzy.

Je nutno zajistit dostatecny pfisun kalcia a vitaminu D v pfirozené formeé i ve
formé& potravinovych doplitkil. Pacienti by méli jist vicekrat denné men$i mnozstvi

potravy, tak aby organizmus nepocit'oval nutnost tvorby energetickych rezerv.
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5.2. Pohybovy rezim

Pacienti s DMD jsou ohroZeni ubytkem svalové hmoty, ktera je nahrazovana
vazivem a tukem. SniZena fyzicka aktivita mize kromé svalovych atrofii vést k
obezité a osteopordze s rizikem patologickych zlomenin a rozvoje deformit patefe a
hrudniku, které sniZuji funkéni kapacitu plic a tim zplsobu;ji progredujici dechovou
nedostate¢nost. Tendence k obezit€ a osteopordéze jsou navic akcentovany pfi
medikaci kortikosteroidy.

Prioritou je u pacienti s DMD maximalné prodlouzit dobu, kdy jsou pacienti
schopni samostatné chlize a vykonavani béznych Zivotnich aktivit. Toto obdobi u
nékterych pacientd muze trvat az do 14 nebo 15 let véku. V pozdéj$im obdobi, kdy
jsou upouténi na invalidni vozik, jde zejména o oddaleni doby, ve které se zaénou
manifestovat dechové a kardidlni obtiZze. Je proto vhodné pacienty maximalné

motivovat napf. formou her, aby se co nejvice pohybovali.

6. Prevence dystrofinopatii

V prevenci dystrofinopatii stoji hlavné genetické poradenstvi spolu s prenatalni

diagnostikou a to hlavné v pfipadech rodinného vyskytu onemocnéni.
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II1. Specidlni ¢ast

1. LéCebna rehabilitace

Lécebna rehabilitace je vyznamnou sloZkou rehabilitace ucelené. VyuZiva

prostfedkt fyzikalni terapie, balneologie, lé¢ebné télesné vychovy aj.

Lécebna rehabilitace ma u této choroby nezastupitelné misto. Jedné se pfedevsim
o cilenou at’ uZ ambulantni nebo domaci 1é€ebnou rehabilitaci, ktera by méla vést
k co nejdel$imu udrZeni funk&nich schopnosti jednotlivych svalovych skupin a
udrzeni kloubnich rozsaht u daného jedince. Déle by méla zpomalit tvorbu flekénich
kontraktur, deformit ¢i vznik skoliézy. Nedilnou soucasti ,a v tomto pfipadé velice
dileZitou, je dechova nebo-li respira¢ni rehabilitace.

Abychom si stanovili lé¢ebny plan, je nutné provést pocateéni celkové dikladné
vySetfeni pacienta, které by mélo byt zaméfeno piedev§im na vySetieni orienta¢ni
svalové sily, trofiky, na pfitomnost kontraktur, deformit a kloubnich rozsah.
Velikou pozornost bychom méli v€novat vySetteni zkracenych svald.

Cilena lécebna rehabilitace se u svalovych dystrofii zaméfuje na protahovani
postizenych svalovych skupin, udrZeni stavajici svalové sily ale také k udrZeni
stavajicich kloubnich rozsaht pfedev§sim za ucelem oddalit imobilitu, ktera je
bohuzel diky progresi onemocnéni nevyhnutelna. K tomu ndm slouZzi hlavné pasivni
a aktivni pohyby. Cvi€eni by u malych déti mélo probihat formou hry a svalové
skupiny by mély byt zapojovany a protahovany tak, aby kopirovaly kaZdodenni
¢innosti. Tim se snaZime zachovat i pacientovu sobéstaénost, kterd je pro kazdého,
téméi vzdy, velice dilezitd. Zaméteni lé¢ebné rehabilitace vSak neni jen na nejvice
postiZzené svalové skupiny, ale preventivné protahujeme a posilujeme i skupiny svalt
, které by mohly byt v dal§im pribéhu onemocnéni postiZzeny stejnym patologickym
procesem. Proto se slep€ nevénujeme pouze pletenci panevnimu a dolnim

koncetinam, ale také svalstvu trupu, pletence ramenniho a svalstvu hornich kon¢etin.
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Ze specialnich metod se vyuziva hlavné Vojtova metoda a dale Kabatova metoda
(proprioreceptivni neuromuskularni facilitace). U svych pacientll jsem pouzila i
nékteré prvky z Bobath konceptu.

U progresivnich svalovych dystrofiich se mohou zvolit i dopliikové terapie,
jakymi mohou byt canisterapie, muzikoterapie nebo hippoterapie. Zvlast¢ pak
hippoterapie ma veliky pfinos na pohybovy aparat nemocného.

Tito nemocni maji narok na protetické pomiicky, jakymi mohou byt korzety,
polohovaci dlahy, boty, elektricky vozik a jiné pomucky, které umoziiuji pacientovi
véts§i samostatnost a zlepSuyjici pacientdv komfort. (viz ptiloha €. 3, 4)

Duchenneova i Beckerova choroba je také indikaci k lazeiiské 1é¢bé, kdy je

zafazena do indika¢ni skupiny VI.

Uéinnd létebnd rehabilitace by méla byt soustavnd, pravidelnd, systematickd a

méla by byt zahdjena co nejdFive po stanoveni diagnaozy.

1.1. Prostiedky 1é¢ebné rehabilitace

1.1.1. Lécebna télesna vychova

Lécebna télesna vychova (LTV) oznaluje cilené cviceni, které je provadéno pod
dohledem fyzioterapeuta. Cilem l1é€ebné té€lesné vychovy je vyuZiti jejich 1é€ebnych
ucinkd, tedy zlepSeni nebo udrZeni celkové kondice pacienta (fyzické ale i
psychické), zlepSeni svalové sily (prevence svalovych atrofii), zvétSeni kloubnich
rozsaht v jednotlivych kloubech, zlepSeni koordinace a protaZeni zkracenych
svalovych skupin. Cvi€eni md& vSak vliv i na zlepSeni peristaltiky, zvySeni
metabolismu (latkové pfemény) poptf. zlepSeni regeneranich procest. Léfebna
télesna vychova by méla probihat s aktivnim zapojenim pacienta.

LTV miZeme aplikovat individualné nebo ve skupinach. Vyhodou individualniho
cviCeni je cilené zaméfeni na daného jedince s danou problematikou a pro ngj

specifickymi potfebami. Pfi skupinovém cvieni bychom se méli snaZzit pfizplsobit
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,nejslab§imu ¢lanku® a postupovat od jednoduchych stabilnich poloh pfes méné
stabilni po labilni- nestabilni polohy. Pfi LTV miZeme vyuZivat fadu pomicek, které
nam mohou pomoci nejen vice zapojit ¢i protahnout ur¢ité svaly, ale mohou nam
také pomoci zpestfit cvi€eni, coZ je pro déti, ale i dosp&lé mnohdy pfinosem nez
stereotypni cvi€ebni jednotky. LTV muZeme vyuZivat v kterychkoliv polohach dle
indikace 1ékate a také momentalniho stavu pacienta ¢i pacientu.

Nutnosti je respektovani pacientovych potieb, kdy mnozi z nich byvaji &asté&ji
unaveni neZ jejich vrstevnici, proto je dobré aktivni &i pasivni cviéeni prokladat
relaxaci nebo dechovym cvi¢enim.

Pied kazdym cvi¢enim by méla byt zméfena tepova frekvence, jelikoZ se €asto
vyskytuji kardialni poruchy. Dobré je zméfit si i dechovou frekvenci a krevni tlak.
Tepovou frekvenci pak méfime i béhem cviceni a podle toho miZeme reagovat na
mozZné zatiZzeni pacienta pfi cvifeni a tim se pfizpUsobit individudlnimu tempu

pacienta.
1.1.1.1. Pasivni pohyb

Pasivni pohyb je provadén fyzioterapeutem za naprosté relaxace svalstva pacienta.
Utelem pasivniho pohybu je udrzeni kloubniho rozsahu, protaZeni zkracenych
svalovych skupin a prevence vzniku kontraktur.

Provadéni pasivnich pohybti ma své zasady, které by se mély dodrZovat. Jedna se
pfedev§im o fixaci nejbliz§iho kloubu, aby nedochazelo k souhybu v okolnich
kloubech, respektujeme pacientovu bolest, pohyb by mél byt pomaly se sou¢asnym
tahem segmentu do déalky a konletinu ¢i segment nedrzime nikdy pfes 2 klouby.

Kazdy pasivni pohyb bychom méli opakovat minimalné 5-8krat, 2-3krat denné.

Pro cilengj$i efekt se v§ak doporu¢uje opakovani 10-15krat, 2-3krat denné.
1.1.1.2. Aktivni pohyb

Aktivni pohyb je pohyb fizeny vili pacienta a je proveden kontrakci pfisluSnych

svalovych skupin. Rozeznavame izometrickou svalovou kontrakci a izotonickou. Pro
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Casté kardialni problémy u pacientdi s progresivnimi svalovymi dystrofiemi bych

nedoporucovala izometrickou kontrakci aplikovat.

1.1.1.2.1. Aktivni pohyb proti odporu

U svalové dystrofie se potykame se dvéma problémy. Na strané jedné sval, ktery
neni pravideln€ zat€¢Zovan, postupné slabne a atrofuje. Na strané¢ druhé, ptetizime-li
myopaticky sval, dochazi k jeho poSkozeni. Z dostupnych studii lze usoudit, Ze
posilovaci programy, snazici se o zvySeni sily klasickymi postupy, prakticky Zadny
efekt nepfinesly. Prirustky sily u souboru posilujicich pacientd byly v porovnani s
neposilujici kontrolni skupinou vice nez malé. V rozporu s obavami provazejicimi
aktivni cvi€eni, posilovéani (zvlast¢ uziti malych odpori pfi posilovani) nevedlo
k prokazatelnym negativnhim U¢inkim na svalovou tkan. Aerobni typ zatéZe pfi
cviCeni prokazatelné¢ vyvolava patrny efekt ve smyslu sniZzeni Gnavy a zlep$eni
kardiorespira¢ni vykonnosti. Cviceni proti malému odporu a aerobni trénink jsou vét-
Sinou doporuéovany u pomaleji progredujici Beckerovy formy svalové dystrofie.
Pohybovou zatéz (zvlasté proti odporu), musime zvazit u rychle se vyvijejicich
forem. Zde je nutno také zminit, Ze musime brat v vahu druh pfevladajici
kontrakce. Excentricka kontrakce pfi dostate¢né vysoké intenzité vede i u zdravého
svalu k poSkozeni vlaken. U rychle progredujici DMD je pouziti velkych odport a

zvlasté ve spojeni s excentrickou kontrakei pfi LTV kontraindikovana.

1.1.1.3. Respiracni cviceni

Lécebna télesnd vychova by méla byt doprovazena i dechovou gymnastikou, ktera
ma u téchto déti své opodstatnéni, které plyne z postizeni dychacich svalii. Dechova
gymnastika se d¢li na zékladni a speciélni. Zakladni dechova gymnastika se uziva pfi
jednotlivych cvicich nebo pfi cvicebnich sestavach zaméfenych na normalni rytmus
dychani v koordinaci s pohybem. Specidlni dechovd gymnastika se dale déli na
statickou, dynamickou a lokalizovanou. Statickd dechova gymnastika nam slouzi
k nacviku prohloubeného dychani nebo zméné rytmu. Dynamicka respiraéni

gymnastika je spojena s pohybem koncetin a trupu, kdy v jedné fazi je spojena
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s nadechem, vdruhé fazi pak svydechem. V tomto pfipad¢ muZeme vyuZit i
dechového cviceni proti odporu, kdy vyuZivime nejrozmanitéj§ich pomicek.
Poslednim typem je lokalizované dychani, které se provadi proti tlaku ruky
fyzioterapeuta v uritych ¢astech hrudniku ¢&i biicha.

Prevence sekundarnich zmén a pravidelny aerobni trénink by méli patfit

k celoZivotnimu programu u pacienti s DMD/BMD.

1.1.1.4. Cvi¢eni na mici

Cvi¢eni na mifich vyuZivime hlavné k balanénim cvikim, jelikoZ pacienti
s diagnézou DMD/BMD maji od samého pocéatku problémy se stabilitou. Mice
v tomto ptipad¢ predstavuji labilni plochu a nuti pacienta neustale vyrovnavat téziste,
tim dochazi k zapojovani i téch svalovych skupin, které se pfi béZnych aktivitach
zapojuji mén€. Cvieni na mici pfedstavuje i uréitou formu kondi¢niho cvi€eni, diky

jeho zvy$ené naro¢nosti.

1.1.1.5. LTV v bazénu

Lécebna teélesna vychova v bazénu je pro myopaty velice pfinosna. Ve vodnim
prostfedi dochézi k sniZeni narokll na silu pfi provadénych pohybech, coz vede
k mnohem komplexnéjsi volni aktivit€, zvySeni rozsahu pohybu, zlep$eni kloubni
pohyblivosti a v neposlednim pfipadé jde o aerobni trénink zlepSujici
kardiorespiraéni parametry.

Vhodnym sportem pro myopaty je plavani, které ma podobné kladné Géinky jako
cvi€eni v bazénu. Pfi plavani se vyuZiva hlavné dychani do vody, coZ mizeme brat
jako formu respiraéni rehabilitace. U svalovych dystrofii se v8ak musi brat v potaz

unava a zvolit tak pfimétenou délku a naro¢nost plavani.

1.1.1.6. Polohovani

Pro nemocné, kteti jsou jiZ zcela imobilni, je polohovani velice dilezité, jelikoZz

miZe pfedchazet vzniku flekénich kontraktur a dekubitim.
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1.2. Specialni metodiky

1.2.1. Vojtova metoda

Vojtova metoda ¢i Vojtiv princip je koncept diagnostiky a terapie hybnych
poruch u déti. MizZe se vSak pouZivat i u dospélych osob zejména pacientld
s neurologickymi a ortopedickymi diagnézami. Cilem Vojtovy metody je zjistit
odlisnosti v pohybovém vyvoji ditéte co nejdfive, aby si dité¢ nevytvofilo nahradni
pohybové modely. Terapie Vojtovou metodou spociva v tom, Ze se u ditéte ovliviiuje
fizeni pohybu v centralnim nervovém systému a na zékladé toho, vyvolame u ditéte
idealni svalové souhry. Cvi€eni probiha tak, Ze dit¢ polozime do pfesné nastavené
polohy a tlakem a nésledn€ riznymi sméry tlaku drézdime tzv. spoustové zény.
Jejich podrazdéni ma za nasledek aktivaci svalovych fetézch ve spravném poiadi.
Tyto pohybové modely se nazyvaji reflexni otdeni nebo reflexni plazeni a jsou
v nich obsaZeny idedlni svalové souhry, které ditéti postupné vytla¢i nahradni
pohyby, jez si dit€ vytvofilo. Podminkou uspé3nosti této 1é¢by je vysoka frekvence
cvifeni, zpo€atku 4krat denné, kterou provadéji rodiCe doma. Terapeut pouze
instruuje rodi¢e k tomu, aby terapie byla piesné provadéna. Tato 1é¢ba je vSak pro
celou rodinu ponékud néaro¢na.

Musim zdiraznit, Ze Vojtova metoda se vyuZivd hlavné u déti s détskou
mozkovou obrnou, ale u dystrofinopatii se vyuziva hlavné diky pisobeni na hluboky

stabilizaéni systém a k prohloubeni dechu.

1.2.2. Proprioreceprivni neuromuskularni facilitace (PNF)

Zakladem této metody je usnadnéni pohybu pomoci signalizace z vlastniho téla
(ze svalového vieténka, Golgiho organu, kloubnich a koZnich receptori). Maximalni
protaZeni svalu a maximalni odpor jsou zdkladnimi facilitanimi prvky. Pfi této
facilitaci dochazi k aktivaci maximalniho poétu motorickych jednotek ve svalech.
Pohyby, které technika pouziva, byly ptfevzaty z pfirozenych pohybt zdravého
¢loveéka. Jsou to pohyby prostorové, pohyby hornich i dolnich koncetin a trupu jsou
uspofadany do pohybovych vzorci, které maji spiralni (rotace) a diagonalni (kfizici

podélnou osu téla) prubéh. Pohyby musi byt plynulé a koordinované, provadi se
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pasivné, pasivné s dopomoci, aktivné ¢i aktivné proti odporu. Tato technika se
pouziva k posilovani ¢i relaxaci jednotlivych svalli, svalovych skupin, ale i celych
pohybovych stereotypl (otaceni, lezeni, atd.). Terapeut vede pacienta pfi cviceni

srozumitelnymi a jasnymi pokyny a také spravnym kontaktem a ichopem.

1.3. Fyzikalni terapie

Fyzikalni terapie ma v této oblasti také své misto. Mizeme ji docilit svalové
relaxace, ktera je vhodna k protahovani zkracenych svali. Vyuzivame zejména
procedur, které maji myorelaxaéni nebo analgeticky ucinek. Vzdy je vyhodné
aplikovat nejdfive jednu z metod fyzikalni terapie a poté lécebné cviceni.

Z fyzikalnich metod se vyuziva pfedevsim hydroterapie a mechanoterapie.

1.3.1. Hydroterapie

Pfi uziti této metody na organismus plsobi nejen energie tepelna, ale i pohybova,

mechanicka (Capko, 1998)

Celkové koupele

K relaxaci pfi¢né pruhovaného svalstva dochazi zejména pti teploté koupele mezi
37-38 stupni Celsia, coz lze pfimo vyuzit pii lé€bé svalovych kontraktur. Dale se
tato koupel miize vyuzit pred planovanou masazi, pasivhim pohybovym cvicenim

nebo naopak pted aktivni kinezioterapii.

Viriva lazen

Vitiva lazet se miZe aplikovat ¢astecné nebo celkové. Voda je izotermicka nebo
lehce hypertermicka. Lazeni zvySuje prokrveni koncetin, mistni metabolismus a
soucasné aktivuje kozni receptory. Pti aplikaci na celé té€lo se jedna o celkovy G¢inek

tepla a jemnou masaz vitici vodou.
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Perli¢kova lazen
Tato procedura ma opét plsobit jemnou masdz. Vyuzivd se pfedeviim u

neurologickych pacientd a u nemoci pohybového aparatu.

1.3.2. Mechanoterapie

Mechanoterapie znamena pouziti statickych a dynamickych sil k lé¢ebnym
ucelim. (Capko, 1998)
Z mechanoterapie se nejvice vyuZzivaji myofascialni techniky a masaze. Masaze se

vyuzivaji pro jejich mistni, vzdalené a celkové u¢inky na organismus.

1.4. Lazenska lécba

Lazeniska 1écba piedstavuje intenzivni léCebnou rehabilitaci. Kromé& lé¢ebné
télesné vychovy a fyzikalni terapie, se poskytuje balneologie, ergoterapie, ale i
nékteré specialni metody. Pro jsou specialné upravené procedury a zajistén program.

Specializované lazné na nervosvalova onemocnéni jsou napfiklad Janské lazné,

lazné Velké Losiny, Klimkovice aj.

1.5. Dopliikové terapie

1.5.1. Hippoterapie

Tato metoda spociva ve vyuziti pfirozeného pohybu koné a jeho typického
chtizového mechanismu, jako pohybového vzoru, kterému se pacient pfizpliisobuje.
Vyuziva se jako dopliikova 1é¢ba v neurologii, v ortopedii, interné ¢i psychiatrii a to
u pacientd viech vékovych kategorii, vZdy na doporuceni 1ékate.

Kun, ktery je hlavni ,Jlé¢ebnou pomilickou™ pfi této metod€é musi spliiovat jisté
poZzadavky. Musi byt naprosto zdravy, vyrovnany a mél by mit za sebou zakladni

vycvik. Pro kaZzdého pacienta je tfeba volit koné individualné.
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Pii hippoterapii je dileZité pracovat v tymu. Ten tvoii vy$koleny fyzioterapeut,
hipolog a lékaf, ktery hippoterapii doporu¢i a provadi pravidelné lékaiské prohlidky.
Hippoterapie je metoda, pii které fyziologickou chiizi koné ovliviiujeme
patologickou chiizi ¢lovéka. Pacient, ktery neni schopen samostatné chlize, se mize
,,prochéazet po zdravych nohach®.

Rehabilitaci pomoci koné rozdélujeme nasledné na 3 slozky:

1) Lékafistvi — hippoterapie

2) Pedagogika — lé¢ebné pedagogické jezdéni

3) Sportovni — sportovni a rekrea¢ni jezdéni pro handicapované

Pohyb hibetu koné se déje ve tfech rovindch — vpted a vzad, nahoru a dolli a do
stran. Tento pohyb vytvafi sloZitou biomechaniku pohybu v rehabilitaci dosud
nepoznanou a nenahraditelnou. Pacient musi reagovat na pohyb koriského hibetu
pfenasenim vahy a antirotatnimi pohyby panve a ramen, dale se musi pacient
pfizptisobit rytmu pohybu koné&, proto je nutné sladit pohybové impulsy koné
s pohybovou odpovédi pacienta. Zménou chodu a jeho rychlosti, zastavovanim a
znovurozchazenim vznikaji pro pacienta vysoké poZadavky na koordinaci a
rovnovahu. Neju¢innéj$im chodem koné v hippoterapii je krok.

Hippoterapie pisobi nejen na pohybovou soustavu, ale pfedevsim na fidici systém
této soustavy. Plisobeni hippoterapie je komplexni. Cinnost se zvy3uje pii pouZiti
pfirodniho terénu, kde se stdle méni podminky a pacient musi aktivné reagovat na
tyto zmény. Jizda na koni pidsobi harmonickym zplisobem a pomaha k vytvofeni
psychofyzické rovnovahy.

Hippoterapie - Jedna se o vyuZiti pisobeni sedu nebo kroku koné na pacienta.
Hippoterapii zafazujeme mezi proprioreceptivné — facilitaéni metody. VyuZiva tedy
ve vysokém rozsahu podnéty z periferie téla, které cilené ovliviiuji postihnuté funkce
lidského téla. (viz piiloha €. 7)

Léc¢ebné pedagogické jezdéni — VyuZiva se zejména u psychiatrickych pacientu.
Vyuziva se zde pfedevsim pozitivniho pisobeni koné na psychiku pacientd.

Sportovni a rekrea¢ni jezdéni pro handicapované — Pacienti se u¢i jezdit na
koni s moZnosti pozdéjsi UCasti na sportovnich soutéZich. Vyraznou roli hraje

motivace a odstupriovéani kvalifikanich stupiid soutéZi. PiileZitosti pfi této ¢innosti
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je 1 jista dostupnost setkavani se svymi vrstevniky a tim i podpofit navrat pacienta

k co nejpfirozenéj$imu Zivotu.

1.5.2. Canisterapie

Canisterapii miZeme definovat jako zpusob terapie, ktery vyuZiva pozitivniho
pusobeni psa na zdravi ¢lovéka, pficemz klade diraz pfedev§im na feSeni problémi
psychologickych, citovych a socidlné — integraénich. Pisobeni na pohybovy aparét a
fyzické zdravi €lovéka je u canisterapie aZz druhotné. Indikaéni skupina je velice
Siroka od zdravych jedinctl pfes mentalné ¢i télesné postizené déti az po vyuZiti na
geriatrickych klinikach.

Canisterapie ovliviluje jak hrubou tak jemnou motoriku. Pro zlep$eni jemné
motoriky se vyuZiva hazeni mi¢kl psovi, ¢esani a krmeni psa. Pes pro dité hraje
velikou roli jako motiva¢ni prvek, ¢ehoz je vyuzivano pro zlepSeni hrubé motoriky,
kdy si déti se psem hraji nebo pfekonavaji rizné ptekazky. (viz ptiloha €. 6)

Velmi vyznamnou a Uspé&$nou metodou v této oblasti je polohovéni. Dité si na psa
muZe lehnout, poloZit nohy ¢i ruce, vnimat jeho dech a teplo, ¢imZ dochazi k
prohiivani a postupnému uvolilovani svali konéetin pfed ndslednou rehabilitaci.

Pes v8ak motivuje déti i v oblasti fe¢ové, kdy se snazi davat psovi uréité povely

nebo jej alespori oslovovat.

1.5.3. Muzikoterapie

Muzikoterapie vyuZiva hudby, rytmu, zvuki, ténu, zpévu, ¢asto v navaznosti na
pohyb ¢&i vytvarnou tvorbu. Lé¢ebnou metodou neni jen hudbu vytvaret a podilet se
na ni, ale miZe jit také o jeji poslech a vnimani hudby samotné. Muzikoterapie
vyuzivd verbalni i neverbalni prostfedky. Verbalizace zpévem, rytmizaci slov,
vykiiky ¢i Septem. Neverbalnimi prostfedky je prace s hudbou, rytmem ¢&i zvuky.
Rizné ¢&asti téla rezonuji s jinymi zvuky a tény. Pomoci téchto tont muiZe
muzikoterapie pracovat na uvoliiovani napéti vriznych €astech téla ¢i na jejich

stimulaci. Zpév a prace s dechem ma velky vliv na dalsi té¢lesné a psychické procesy.
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Hudba muze pusobit relaxaéné, drazdivé ¢i stimulovat energii. V neposledni fad¢ je

hudba, rytmus a zvuky prostfedkem vzajemné komunikace a exprese vnitinich svétu.
1.6. Ergoterapie

Nedilnou soudésti 1é¢ebné rehabilitace je také ergoterapie. Cilem ergoterapie je
dosazeni maximalni sob&stadnosti a nezavislosti klienti v doméacim, pracovnim a
socidlnim prostiedi a tim zvySeni kvality jejich Zivota. Prostfednictvim vhodné
zvolenych, cilenych a pro osobu smysluplnych aktivit ¢i zaméstnani, se ergoterapeut
snazi dosahnout maximalni irovné fungovani v aktivitdich denniho Zivota (ADL),
v pracovnich ¢innostech a v aktivitaich volného ¢asu. Pro dosaZeni tohoto cile je

nutnd interdisciplinarni spoluprace v rehabilitanim tymu. (Votava, 2005)

Na lé¢ebnou rehabilitaci by mély plynule navdzat dalSi sloZky ucelené

rehabilitace, tedy socidlni, pedagogickd a pracovni rehabilitace.
2. Vysetieni fyzioterapeutem

Pro fyzioterapeuta je nezbytné provést celkové vySetfeni pacienta. Teprve poté by
mélo byt provedeno regionalni vy3etfeni, které vychazi pravé z vySetfeni celkového.

Fyzioterapeut vyuZivé pfedevsim aspekce a palpace.

Fyzioterapeut by mél vychéazet stejné jako lékaf zanamnézy. Pokud ji
fyzioterapeut neziskd od lékafe, je nucen ji zkompletovat sém. Anamnéza by méla
v prvé fadé obsahovat zakladni informace o pacientovi jako jsou vé€k, pohlavi, jméno
aj. Anamnéza dale obsahuje diagnozu, velice dikladné popsané nyné&;j$i onemocnéni,
osobni, rodinnou, socialni, pracovni, farmakologickou, alergologickou popf.

gynekologickou anamnézu. DileZité je také znét pacientovy zajmy i abusus.
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2.1. Posturalni vySetieni

2.1.1. VySetreni statické

Posturalni vySetfeni znamend statické pozorovani pacienta a je povazovano za
velice dulezitou soucast celkového vysetfeni.

,2Hodnocenim stoje ziskdme komplexni informace o posturach a funkcich
ovlivnénych drZzenim téla. Chybné stereotypy a chybné drZeni téla vytvaieji
podminky pro zkraceni a oslabeni ur€itych svall, coZ vede k postupnému zhorSovani
svalové dysbalance* (Gross, Fetto, Rosen, 2005).

Pfi posturalnim vysetfeni je nutné dodrzovat né¢kolik zasad. Pacient by mél byt pfi
vySetifeni svleCen do spodniho pradla a vyzut. Pokud pacient pouZivé jakoukoli
korekéni pomicku, je nejprve vySetfen spomuickou a poté bez pomicky.
Fyzioterapeut by mél pfi vySetfeni postupovat systematicky karniokaudalnim nebo
kaudokranidlnim smérem. Asymetrické nalezy €i jiné zmény vzdy srovnavame se
zdravou stranou.

Pfi posturdlnim vySetfeni hodnotime postaveni hlavy, asymetrie v obliéeji,
postaveni ramen a hornich konletin, postaveni lopatek, kli¢nich kosti, celkové
zakfiveni patefe vCetn€ laterdlnich posunt patefe, tvar hrudniho koSe,
thorakobrachidlni trojahelniky, postaveni spin, glutedlni ryhy, poplitealni jamku,
postaveni a deviace patelly, postaveni dolnich konéetin, klenbu nohy aj.

Posturdlni vyS$etfeni zahrnuje pohled z pfedu, ze zadu a ze strany. Posturalni
vySetfeni mizZeme doplnit o vySetieni v sedé a v leze. Musim v$ak zdiraznit, Ze
hodnoceni pohybu pfi pfechodu zjedné polohy do druhé nam udava hodnotné;jsi
dynamickou informaci o funkci neZz pouhé statické posturdlni vySetfeni, coZ je

logické.

2.1.2. VySetfeni dynamické

Pohledem ze zadu hodnotime rozvijeni patefe pii postupném uvolnéném

predklonu, symetrii paravertebralnich valti a hrudniku. Pfi uklonu sledujeme kfivku
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patete, kterd ma vytvéfet plynuly oblouk. Velice ¢asto se k tomuto vy3etfeni pouziva
Thomayerova zkouska.

Dale hodnotime panev a to za pomoci Trendelenbergovy zkousky, kdy hodnotime
silum. gluteus medius a minimus. Pfi této zkouSce stoji vy$etfovany na jedné noze,
druha je pokréena v kolennim i ky¢elnim kloubu. Za pozitivni se povazuje pokles
panve na stran€ pokréené konletiny.

Pohledem z pfedu hodnotime hrudnik, kdy sledujeme pohyby Zeber pii dychani.
Pfi pohledu zboku pak hodnotime plynulost oblouku patefe pfi uvolnéném

pifedklonu. (Haladova, Nevsimalova, 1997)

2.2. Testovani stabilizace vzpFimeného drzeni

Stabilita ve stoji zavisi na dynamickém udrZovani téla ve stoji bez napadnych
titubaci. Ke kolisani ve vzpfimeném drzeni by nemélo dochazet ani tehdy, je-li
vylou¢ena zrakova kontrola. Za negativni projev se povazuje rozsifeni oporné baze
nebo zvy$end ,hra $lach“. Pfi poruSené stabilité¢ pacienti subjektivné pocituji
nejistotu.

Rozsah poruchy lze zvyraznit vylou€enim zrakové kontroly, ziZenim oporné baze
& stojem na jedné noze. Urovei stabilizace stoje lze také testovat plisobenim zevni
sily kolmo na osu téla. Tento néraz porusi rovnovéahu stoje. Podle rychlosti reakce a
schopnosti téla kompenzovat naraz mtize dojit od ukroku &i roz§ifeni stojné baze az

po pad testovaného. (Véle, 2006)

2.3. VySetieni chiize

Zakladni vySetieni chiize je aspekci. VySetfujeme chuizi vpied, vzad, stranou, do
schodt, v terénu, nejprve bez obuvi, poté s obuvi. (Haladova, Nevsimalova, 1997)

Pfi béZné chuzi si v§imame rytmu chiize, délky kroku, osového postaveni dolnich
kongetin, postaveni nohou, odvijeni nohy od podlozky, souhybl hornich koncetin,
trupu a hlavy. Dale sledujeme svalovou aktivitu, stabilitu pfi chizi a schopnost

ptizplsobit se zménénému povrchu. Pokud pacient vyuzivd k chizi pomucku,
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sledujeme, jak chuzi s pomuckou tak bez ni, poptipad¢, jestli je pomicka spravné

uzivana.

2.3.1 Dynamicky test stability a jistoty p¥i chuzi

Tento test spoliva ve vySetieni stalosti vertikalni polohy za ztizenych podminek.
Vysetiuje se ve tfech zékladnich modifikacich :

1) chiize normalni pti otevienych a zavienych o¢ich

2) chtize o zuzené bazi po Spickach a po patach

3) chiize v podiepu

Pii chizi se hodnoti jistota, stranové deviace, vliv zrakové kontroly, jednotlivé

slozky chtize a pohyby celého téla véetné souhybu hornich konéetin.

2.4. Vysetieni aktivni pohyblivosti

Pii vySetfeni aktivnich pohybi by mél pacient plné spolupracovat. Vyzveme
pacienta, aby pohyb vykonal v plném rozsahu. Vysetieni aktivnich pohybi poskytuje
informace o stavu kontraktilnich i nekontraktilnich struktur vézanych k uréitému
kloubu. Pti vySetfeni si v§imame rozsahu pohybu, jeho rytmu, symetrie a rychlosti.
Ziskané informace sv€d¢i o pruZnosti, pohyblivosti a sile jedince. Jestlize jsou
pohyby dotahnuty do krajni polohy a bezbolestn€, miZeme pokracovat ve vySetieni
proti odporu. Pokud je v3ak pfitomno pfi aktivhim pohybu omezeni, pokracujeme
dale vySetfenim pasivni pohyblivosti.

K méfeni ptesného rozsahu v daném kloubu pouzZivame goniometr, kdy nejdiive
méfime rozsah aktivniho pohybu a poté provedeme pasivni pohyb do krajni polohy a

opét zméfime rozsah pohybu v daném kloubu.

2.5. Vysetreni pasivni pohyblivosti

VySetieni pasivnich pohybli ndm dava informace o stavu nekontraktilnich

struktur. Jedna se o ligamenta, kloubni pouzdra, fascie, burzy a jiné struktury, které
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jsou napinany nebo protahovany v krajnich polohéach kloubu, jakmile je vy&erpan
dostupny rozsah pohybu. Musime brat oviem v potaz, Ze rozsah pohybu miZe byt
omezen diky zkracenym nebo nezrelaxovanym svalim v oblasti vySetfovaného
kloubu.

Jestlize pasivni pohyb nemtiZze byt proveden v plném rozsahu, zaznamename
v uréitém okamziku tzv. ,,pohybovou bariéru®. Podle pocitu ndm tato bariéra muze
pfipadat tvrd4, pevnd a nahlad nebo elastickd. Podle toho lze usuzovat, kterd ze
struktur limituje pohyb (kosténa, ligamentézni nebo §lachovitd). Pohyb muizZe byt

vyrazné€ omezen také bolesti. (Gross, Fetto, Rosen, 2005)

2.6. Neurologické vySetieni

Duchenneova a Beckrova svalova dystrofie jsou onemocnéni, ktera spadaji pod
neurologickd onemocnéni, ztohoto divodu je velice dilezité provést zakladni

neurologické vysetieni.

2.6.1. Svalova sila

Svalova sila je testovana za pomoci svalového testu. V pfipadé pacientd
s BMD/DMD je dilezité zjistit pfibliznou svalovou silu ptevazné téch svald, které
jsou nejvice postizeny. ,,U svalovych myopatii v8ak svalovy test neukaze ty initele,
které jsou nutné pro posouzeni funkéniho stavu.“ (Haladova, Nechvatalova, 1997)

Timto odkazuji na ptilohu €. 5, kde je rozepsan funkéni tesk k tomuto onemocnéni.
2.6.2. Myotaktické (napinaci) reflexy
VySetteni §lacho-okosticovych reflexti je dutleZitou souééasti neurologického

vySetieni. Pii vy$etfovani sledujeme stranovou asymetrii, kvalitu a intenzitu reflexni

odpovédi.
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V neurologii lze pouzit fadu reflexd. V praxi se vSak vyuZivaji jen ty
nejdilezitéjsi, jako je bicipitovy, tricipitovy, reflex flexorti prstu, patellarni reflex a

reflex Achillovy Slachy.

2.6.3. Vysetreni ¢iti

Rozeznavame a vySetiujeme dva zakladni druhy ¢&iti. Povrchové a hluboké. Pfi
vy$etfovani srovnavame mista na obou stranach téla a lokalizujeme hranice poruch

¢iti. Pfi tomto vySetfeni je nutna spoluprace pacienta.

Povrchové (exteroreceptivni):
1. taktilni — dotyk, hlazeni
2. algické — $tipani, bodani
3. termické — prikladani zkumavek s horkou ¢i studenou vodou
4. diskriminaéni — Weberovo kruzidlo, kdy se hodnoti schopnost rozeznat
vzdalenost dvou bodi, rozeznavani pismen, &islic na
koncetinach a trupu
Hluboké :
1. vnimani tlaku
2. polohocit a pohybocit — vy$etfovany uruje smér a uhel pfi pasivnich pohybech
v jednotlivych kloubech konéetin, nebo druhou
koncetinou pohyb napodobi
3. vnimani vibraci — rozkmitanou ladi¢ku pfikladdme na mista, kde je kost t€sné
pod ktzi
4. uvédomovani si télesného schématu — polohy, rozlohy konéetin a téla
(Haladova, Nechvatalova, 1997)
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3. Kazuistiky

Kazuistika ¢&. 1

Jméno: P. J.

Pohlavi: muz

Datum narozeni: 24.3. 2000
Pojist'ovna: 111

Diagnoza: dle MKN G710

Duchenneova svalova dystrofie

Anamnéza

Osobni anamnéza: porod probéhl bez vazné;jsich komplikacich
J. P. prodélal bézna détska onemocnéni
fraktura radia dx. v roce 2005
v roce 2005 diagnostikovana svalova dystrofie typu Duchenn

Casté zanéty prudusek

Rodinna anamnéza: rodice jsou zdravi, matka z mat€iny strany prodé¢lala infarkt,
otec zemfel pii autonehodé
matka z otcovy strany ma hypertenzi, otec prodélal rakovinu
mocového méchyte, ma hypertenzi

sestra nemocného je zdrava

Nynéjsi onemocnéni: opakovana lé€ebna rehabilitace z divodu svalové atrofie,
zkracenych svalovych skupin a vzniku kontraktur
Achillovych $lach
obj. : dochazi ke zkraceni flexort ky¢elniho kloubu a také
flexori kolene, stale pietrvavaji kontraktury
Achillovych $lach, jsou oslabené extenzory kolenniho

kloubu, lytka jsou hypertrofovana, vyrazna bederni
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lordéza a anteverze panve, na dolnich konéetinach je
omezena aktivni hybnost, svalové atrofie na dolnich
koncetinach, atrofie na hornich konc¢etinach jsou
méné vyrazné, myotaktické reflexy jsou méné
vybavné, povrchové dychani, myopaticky
$plh, &iti neporu$eno

subj. : bolestivost bederni patefe, nejistota pii chizi,
neschopnost vyjit do chodi, vstava ze zemé za

pomoci HK
Socialni anamnéza: rodice jsou rozvedeni, J. P. a jeho sestra Ziji s matkou
v podlaznim byté v Liberci,

J. P. dochazi do 8kolky, tento rok bude nastupovat do 8koly

Farmakologick4 anamnéza: kortikosteroidy a doplitkové medikamenty (piesné

neveédi)

Alergie: citrusy

Abusus: neguje

Zajmy: plavani, stielba

Kineziologicky rozbor

Den navstév: 30.1.,7.2.,14.2.,2.3.,2007
Vaha: 18 kg

Vyska: 127 cm
TF: 87
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J. P. vlastni korek¢ni dlahy do bot, nevyuziva je

J. P. spolupracuje, dobfe se u¢i nové véci

e typ postavy astenicky

e barva kiiZe svétla, bez pigmentovych skvrn

e dekubity a otoky nejsou pfitomny

e svalovy tfes neni pfitomen

e svalovy tonus je sniZen, zejména na dolnich konéetinach, lytka maji na pohmat
gumovou konzistenci

e svalova sila je na dolnich kon&etinach orientaéné hodnocena stupném 3-4,
horni konéetiny stupném S a trupové svalstvo 3-4

e pasivni pohyb je vyrazné omezen v oblasti hlezenného kloubu, kdy je zcela

nemozné provést dorzalni flexi v tomto kloubu

Stoj zvlada bez pomucek.
Chuze bez pomucek.
Vstavani ze sedu pomoci hornich konéetin.

Obraceni vleze zvlada bez dopomoci.

VySetieni postavy pohledem

Ze zadu:

e mirny uklon hlavy na pravou stranu

¢ levé rameno je elevovano oproti pravému, ramena jsou ve vyrazné retrakci

¢ horni konéetiny jsou volné podél téla

o mezilopatkové svalstvo je oslabené, lopatky nepfiléhaji k hrudniku

o leva lopatka je umisténa kranialngji a lateralnéji od patefe nez prava lopatka

e na patefi je patrna lehké dextroskoli6za v hrudni oblasti patete

e torakobrachidlni trojuhelnik na levé strané je vyraznéji vétsi, oboustranné
nesymetrické

e leva zadni spina je postavena kranialnéji nez prava zadni spina
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prominujici hyZd¢ vlivem postaveni bederni patete a vlivem postaveni panve
do anteverze

glutedlni ryhy jsou symetrické

orienta¢né je délka kon¢etin na obou stranach shodna

hyzd'ové svalstvo je atrofované, symetricky oboustranné

lytka jsou hypertrofovana

dochazi k zatéZi hlavné predni plochy planty, diky zkracenym Achillovym
Slacham

valgo6zni postaveni pravého hlezenného kloubu

Vysetfeni olovnici : olovnice spu$téna ze zahlavi neprochazi intergluteélni
ryhou, vychyleni od intergluteédlni ryhy je vlevo 4,5 centimetru

(dekompenzace vlevo 4,5cm), olovnice dopada mimo osu téla

Z boku:

hlava je v pfedklonu

ramena jsou v retrakci a v zevni rotaci vlivem postaveni pétefe

horni kondetiny jsou v mirné flexi v loketnim kloubu, jsou volné podél téla
bficho vyrazné prominuje

kréni lordéza je zvét§ena

u hrudni kyf6zy je zachovéan horni priibéh, dolni Gsek je vyhlazen-oplo$tén
bederni lorddza je zvétSena

péanev je postavena v anteverzi

rekurvace kolen neni pfitomna

véha téla je pfenesena na predni polovinu plosky nohy, na metatarsy,

oboustranné

Vysetfeni olovnici: olovnice spu$ténd od zevniho zvukovodu prochéazi za

rameny, za ky¢elnim kloubem, za osou dolnich kon¢etin a kon¢i za patami

39



Ze predu:

e oblicej je symetricky

e hlava je v piedklonu a v uiklonu vpravo

e  Kkli¢ni kosti jsou pfiblizné ve stejné vysce

e levé rameno je elevovano oproti pravé strané

e ramenni kloub je v zevni rotaci oboustranné

e ramena jsou v retrakci

e horni konéetiny jsou volné€ podél téla v mirné semiflexi v kloubu loketnim

e hrudnik ma typické postaveni, které vyplyva z postaveni patefe, prominuji
Zebra

e  Dbficho prominuje vpfed

e leva pfedni spina je kranialn&ji umisténa nez prava spina

e patelly jsou umistény lateralnéji, nejspiSe z divodu oslabeni medialni ¢asti
m. quadriceps femoris (m. vastus medialis)

e kolena jsou symetricky postavena, nedochézi k rekurvaci

e pravy hlezenny kloub je ve valgéznim postaveni

e  zatéZ chodidla je na pfedni polovin€ nohy, na metatarsech

e vyrazna hra $lach na dorzalni strané chodidla

Vysetieni olovnici: osa je posunuta vlevo, neprochazi pfimo pfes pupik, bficho

v tomto piipadé€ velice prominuje, tudiZ je vysledny stupen neodpovidajici

Vysetfeni dynamické:

e Thomayerova zkouska je pozitivni, ale neni to z divodu, kdy nedochazi
k rozvijeni patefe, ale z divodu lability stoje, kdy nemocny neni schopen
udrZet rovnovahu, jelikoZ ma vahu celého téla pfenesenou na piedni
plochu chodidel

e test podle Adamse - pii pifedklonu dochazi k asymetrii paravertebralnich vali,
kdy pravy prominuje

e Trendelenburgova-Duchenneova zkous$ka je rovnéz pozitivni a to

40



Test

oboustranné (u testu byla nutnost pacienta jistit)

ovani stabilizace vzpFimeného drZeni:

stoj o pfirozené bazi je téméf bez vychylek, chodidla jsou v8ak zatéZovany
nesoumérné diky kontrakturam na Achillovych §lachéch, stoj je typicky

v hyperlordéze, panev je v anteverzi

stoj o uz§i bazi je jiZ prablematickym, J. P. se snaZi vyrovnat stoj pomoci
hornich koncetin a poté déla ukrok

stoj bez kontroly zraku je podobny stoji o uzsi bazi, opét dochazi k ukroku,
je zde zvyraznéna ,.hra Slach® na dorzu nohy

stabilizace stoje testovana pouzitim zevni sily se v anterodorsélnim sméru
projevila jako nedostate¢na, doslo k vyrazné vychylce ze stoje, to vie je
v8ak dano nerovnomérnym zatiZenim nohy, laterolateralni vychyleni bylo

rychle kompenzovano.

Chiize

Chuze je J. P. schopen bez pomoci a bez pomticek.

chiize s kontrolou zraku:

J. P. jde kratkymi kroky, kdy chybi dostate¢na extenze v ky€elnim kloubu
dochazi ke $patnému odvijeni plosky od podloZky, ale také ke $patnému
doslapu, ktery nejde pies patu ale rovnou pfes metatarsy

zatéZovana je predev3im predni plocha plosky, pacient zatéZuje na pravé
noze vice vnitini stranu nohy

pfi chlizi jsou patrny lateralni vykyvy celého téla do stran

souhyb hornich konéetin téméf chybi, stejné tak kontrarotace trupu

Dynamicky test stability a jistoty pFi chizi

Chuiize normalni pfi otevienych a zavienych o€ich:
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e  chuze s kontrolou zraku je stejna;jako v ptede$lém

chiize bez kontroly zraku zptsobila nestabilitu, pacient subjektivné citi

nejistotu

Chuize o zuZené bazi po Spickach a po patach:

chiize o ziZené bazi pacient neni schopen, stejné tak i chize po patach

Chtize v podfepu:

chlize v podiepu neni schopen, to svédéi o oslabeni m. rectus femoris a

m. gluteus medius

Subjektivné pacient udava nejistotu pii viech téchto testech mimo normalni chiize o

piirozené bazi a za kontroly zraku.

Aktivni hybnost -

Dolni konéetiny

omezeni

Kloub Pohyb v kloubu Leva koncetina Prava konéetina
hlezenny dorzalni flexe -15° -15°
kycelni flexe 70° 70°
extenze 5° 5°
Horni kon¢etiny
Kloub Pohyb v kloubu Leva koncetina Prava koncéetina
ramenni flexe 150° 150°
abdukce 130° 120°
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Pasivni hybnost — omezeni

Dolni konéetiny

Kloub Pohyb v kloubu Leva konéetina Prava kondetina
hlezenny dorzalni flexe -10° -10°
ky¢elni flexe 90° 95°
extenze 10° 10°

Dopliiujici vySetieni

Chodidla jsou na pohmat studend, barva je bleda ( oboustrann¢), na pohmat maji
lytka gumovou konzistenci, v&tsi napéti v ischiokruralnach svalech, bolestivost pes
anserinus, bolestivost adduktort pfi pohmatu, posunlivost patelly ve viech smérech,
zvlasté pak lateralnim, jinak je nebolestiva, je zkraceny m. illiopsaoas, v oblasti pod
levymi Zebry ma J. P. jizvu, v oblasti iponu m. levator scapulae je pocitovéana vétsi

bolestivost.
Myotaktické reflexy

Vybavnost myotaktickych reflexti je celkové sniZena a to oboustranné na dolnich i
hornich konéetinach, pouze reflex Achillovy $lachy je vybavngjsi a intenzivngjsi,

kdy dochazi k plantarni flexi oboustranné.

VySetFeni ¢iti

Citi je neporuseno, pouze vnimani vibraci bylo sniZené. Stereognézie je bez

zjisténé patologie.
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Dosavadni lé¢ebna rehabilitace:

e protahovani kontraktur dolnich konéetin

e cviceni po sundéni sadrové fixace v roce 2005
e vodolé¢ebné procedury

e individualni LTV

e Vojtova metoda

e Janské lazné v roce 2006

Nynéjsi 1é¢ebna rehabilitace

Rehabilitace probiha 2krat tydné&, podle potieby i 3krat tydné&, domaci cvi€eni
kazdy den.

e  cvideni na fyziobalu

e dechova rehabilitace

e  protahovani kontraktur

e lokalni vifiva vana na dolni kon¢etiny

Vlastni prubéh rehabilitace:

Dne 30. 1. 2007

Dne 30.1. byl udélan pouze orienta¢ni kineziologicky rozbor spolu s dal§imi
vySetfenimi, vySetfenim chlize a stoje (piiblizné¢ 45 min.), poté jsem protahla
Achillovy §lachy, m. illiopsoas spolu s m. rectus femoris a ischiokruralni svalstvo
(15 min.)

Dne 7.2. 2007
Aplikovala jsem vifivou lazefi na dobu 10-15 minut
Cviceni na Fyziobalu - zaméfila jsem se na zlep3eni stability v sedu, lehké posilovaci

cvi€eni, které navazalo na protahovaci cviky
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Dechova gymnastika — dechového cvieni jsem vyuZila jiZ pfi cvi€eni na mici,
pouzivala jsem dechu jako doprovodu pfi pohybech kondetin, ve vlastni ¢asti jsem
pouZila dychéni do balénku a foukéani do kuli¢ek, ve vlastnim zavéru jsem procvidila
lokalizované a prohloubené dychani

Protahovani zkracenych svalli — zaméfila jsem se jako u pfedchozi navitévy na
protahovani Achillovych $lach, m. rectus femoris a m. illiopsoas, ischiokruralnich
svalli  (v3e oboustranné), preventivné jsem v3ak provedla viechny pasivni pohyby
v oblasti dolnich kon&etin, na hornich konéetinach jsem aplikovala pasivni pohyby

pouze v oblasti ramenniho kloubu

Dne 14. 2. 2007

J. P. se nedostavil z divodu nemoci.

Dne 2. 3. 2007

Aplikace vifivé 1azn€ na dolni koncetiny v rozsahu 10 min.

Cviceni na fyziobalu — zafadila jsem lehké kondiéni cvi¢eni, aby se organismus
udrzZel v pozitivni teplotni relaci, posilovani oslabenych svali proti vlastni vaze
kongetin, kdy jsem se zamétila ptedevsim na m. quadriceps femoris a glutealni
svaly, snaha zapojit také m. tibialis anterior

Dechova rehabilitace - po prodélaném zanétu pridusek jsem zvolila del$i dechovou
rehabilitaci nez za normalnich okolnosti, pro zacatek jsem zvolila reflexni otaceni 1
z Vojtovy metody, poté jsme zacali lokalizovanym a prohloubenym dychéanim,
nejprve bez odporu, poté s lehounkym odporem, opét jsme nafukovali balénky
Protahovani zkracenych svalli - k pfedchozim svalim jsem zatadila také pasivni
protaZzeni m. levator scapulae

Pozn. : vyrazna unava
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Koneéné vySetieni:

Koneény kineziologicky rozbor se neli§i od vstupniho. Pasivni hybnost
v hlezenném kloubu se na levé strané sniZila o 5 stupiil, na pravé noze nebyla
zaznamenana zména v kloubnim rozsahu. Aktivni hybnost zistivd nezménéna.
Pacient je po prodélané nemoci velice unaven. Subjektivné J. P. pocituje zhorsené

dychani.

Kratkodoby plan:

Dokongit sérii terapii, které ma J. P. pfedepsané. Je nutné intenzivni protahovani
Achillovych $lach, flexori ky¢elniho a kolenniho kloubu. Preventivné by v§ak mély
byt provadény pasivni pohyby ve v§ech kloubech zvlasté na dolnich konéetinach. Je
nutné zmirnit oslabeni m. quadriceps femoris, glutet, bfisnich svald, zadovych svali
a také m. tibialis anterior. Dechova rehabilitace je vzhledem k charakteru nemoci
spolu se sklonem pacienta k chronickym zanétim pradusek nutna v kterékoliv formeé.
Déle bych zafadila néacvik stabilni chlize a zvétSeni pacientovy jistoty pfi ni.
Korekéni dlaha, kterou J. P. nevyuZiva by méla byt nahrazena za vyhovujici, aby tak

splitovala svou ptivodni funkci.

Dlouhodoby plan

Dlouhodoby plan v sob&é obsahuje podobné slozky jako kratkodoby, je vSak
rozdélen do del§iho ¢asového useku. Melo by se piedchéazet kontrakturam a
svalovym atrofiim. Dechova rehabilitace by méla byt zatazena celozivotné. V dal$ich
fazich onemocnéni se snaZime zachovat pacientovu mobilitu a sobésta&nost.
Doporu¢ovala bych korekéni dlahu na hlezenny kloub po dobu spénku, aby
nedochazelo ke zvétSovani kontraktur. U J. P. je nutné zvazit, zda-li neni na misté
prolongace Achillovy $lachy. Prolongace Slachy by tak pacientovi mohla prodlouzit

moZnost samostatné chuiize.
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Kazuistika ¢. 2

Jméno: K. N.

Pohlavi: muz

Datum narozeni: 29.8. 1982
Pojistovna: 207

Diagnoza: dle MKN - G710

Beckerova svalova dystrofie

Anamnéza

Osobni anamnéza: prodélal bézna détska onemocnéni
borelidéza v roce 1997 zalé¢eno ATB

stav po apendicitidé v roce 2001

Rodinna anamnéza: otec trpi obezitou a ma hypertenzi, matka je zcela zdrava,
v piibuzenstvu byl stryc (z matéiny strany), ktery mél

Beckerovu formu svalové dystrofie

Nynéjsi obtize: kontrolni vy3etfeni srdce, vitalni kapacity plic
subj. nepocit'uje Zadny obtiZe
obj. pacient je upoutan na invalidni vozik, je zhroucena cela
postura, vyrazné skolidza v oblasti hrudni pétefe, u hornich
koncetin je zachovana funkénost, kdy zvlada fadu uchopt,
aktivni rozsahy na horni konéetiné jsou pro funkénost také
zachovany, sniZzena vitalni kapacita, kardialni problémy bez

zjevnych symptomi

Socialni anamnéza: K. N. Zije s rodi¢i v bezbariérovém domé v Praze.

Pracovni anamnéza: nyni dokon¢uje dalkové studium na soukromé stfedni $kole,

dfive pracoval jako telefonni operator
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Farmakologick4 anamnéza: pfesné si nevzpomina

Alergie: neguje

Abusus: ptileZitostné alkohol a kavu

Zajmy: nema4, diive jizda na kole a plavani

Kineziologicky rozbor

Den navstév: 8.2.,22.2., 14.3.2007

Vaha: 72 kg
Vyska: 182 cm
TF: 85

K. N. pouziva elektricky vozik, ktery je vyhovujici.

Vlastni korekéni dlahy do bot.

K. N. spolupracuje, pozitivné naladén

e Dbarva kiiZe svétla, bez pigmentovych skvrn

o dekubity a otoky nejsou pfitomny

e svalovy tfes je mirn€ pfitomen na hornich kon&etinach

e svalovy tonus je celkové snizen

e svalova sila je na dolnich konéetinach orientaén€ hodnocena stupném 1, horni
konéetiny stupném 3-4 a trupové svalstvo 2-3

e pasivni pohyby jsou omezeny v hlezenném kloubu, ale i extenze v ky¢elnim
kloubu, pasivni rozsahy hornich kon€etin jsou v pofadku

e aktivni pohyby dolnich kon&etin jsou minimélni, pro stoj neschopné, aktivni

pohyby hornich konéetin jsou pro funk&nost a pro sebeobsluhu zachovany
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Stoje neschopen.
Chtize také neschopen.
Pfesuny z voziku na postel zvlada za asistence.

Obraceni vleZe zvladne sam za delsi ¢asovy interval.

VySetieni postavy v sedé

¢ nohy jsou ve stfednim postaveni v hlezenném kloubu, jelikoZ pouZiva korekéni
dlahu do bot

e ky¢elni klouby jsou v zevni rotaci

e pacient je doslova ve voziku zhrouceny

¢ ramenni klouby jsou v protrakci, pfevlada vnitini rotace
o flekéni postaveni v loketnim kloubu

o flexe v zapésti

e hlava je drZzena v pfedsunu a zaroven v zéklonu

Aktivni hybnost je omezena

Dolni konéetiny - ve vSech kloubech viemi sméry

Horni konéetiny — viz tabulka na str. 47

Kloub Pohyb v kloubu Leva koncetina Prava konéetina
ramenni flexe 120° 130°
abdukce 120° 120°
extenze 10° 10°
zevni rotace 70° 70°
loketni flexe 100° 100° h
extenze +10° +15°
zapésti dorzalni flexe 40° 40°
pronace 45° 45°
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Pasivni hybnost

Je omezena v loketnim kloubu extenze (5° oboustranné), v zapésti je omezena

dorzalni flexe (oboustranné 45°).

Doplitujici vySetieni
celé dolni konéetiny jsou chladné a maji svétlou barvu
nejsou zde pfitomna hypertrofovana lytka
patelly jsou vychyleny lateralng, jsou posunlivé ve viech smérech
palpaéni citlivost v oblasti adduktorti na levé vnitini strané stehna
jizva na bfiSe v dolnim pravém kvadrantu bficha
paravertebralni, mezilopatkové a bfisni svalstvo je vyrazné atrofovano
palpaéni citlivost kratkych extenzort $ije

neni postizeno mimické svalstvo

Myotaktické reflexy
Reflexy jsou nevybavné a to zvlasté na dolnich koncetinach, mirné vybavny byl

pouze reflex bicipitovy a to pouze na pravé strang.

VySetieni €iti

Citi je neporuseno, opét tu bylo sniZzeno vnimani pro vibrace a horsi diskriminaéni

¢iti na dolnich kondetinach.

Dosavadni lé¢ebna rehabilitace:

mékké techniky na bederni a hrudni pétef

individualni cvieni

vodolécebné procedury
LTV v bazénu
dechova rehabilitace

Janské lazné v roce 2002, 2004, 2006
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Musim zdlraznit, Ze pan K. N. absolvoval prvni lé¢ebnou rehabilitaci az v roce

2001, kdy uZ nebyl schopen chiize. Od té doby je zafazen do procesu léCebné

rehabilitace.

Nynéjsi lé¢ebna rehabilitace

Rehabilitace probihé jednou 1 tydné

zabaly, mekké techniky
dechova rehabilitace
protahovéani a posilovani postiZzenych svalovych skupin

balanéni cviéeni v sedé

V ramci lé¢ebné rehabilitace pan K. N. dochéazi také k ergoterapeutovi (nyni

2krat tydng)

Vlastni prubéh rehabilitace:

Dne 8. 2. 2007

V tento bylo zaji$téno pouze orientacni vySetieni a doplnéni anamnézy.

Dne 22. 2. 2007
Byly aplikovany zébaly ( 15 min.)
Aplikace mékkych technik v rozsahu celé patete a hornich koncetin
PIR. kratkych extenzoru §ije
Mobilizace ramenniho pletence, kde jsem vyuZila mobilizace podle Bobath
konceptu
PNF - diagonaly pro horni kongetiny proti lehkému odporu, slouzilo cileng
k zapojeni svalli a svalovych skupin na hornich kon¢etinach
K balanénimu cvi¢eni v sed€ jsem vyuZila balan¢nich cvikl z Bobath
konceptu, kdy jsem v3ak pacienta musela z velké ¢asti jistit

Pro dechovou rehabilitaci jsem zvolila lokalni a védomé prohloubené dychani

Pozn.: cviéeni probihalo vzdy oboustranné
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Dne 14. 3. 2007
e Byly aplikovany zabaly ( 15 min.)
o Aplikace me&kkych technik v oblasti zad, ije a hornich koncetin
e PIR. kratkych extenzort $ije, m. trapezius a m. levator scapulae
e Mobilizace ramenniho kloubu dle Bobath konceptu
e Aktivni cviky bez odporu a se stfednim odporem
e Balan¢ni cvigeni v sed€ za pomoci druhého fyzioterapeuta

e Dechova rehabilitace lokalni, prohloubena, vydech proti odporu (nafukovani

balonku)

Koneéné vysetieni:
U pacienta do8lo ke zlepSeni ve smyslu povoleni akra z flexe. Pasivni pohyb
v zapésti do dorzalni flexe byl nyni proveditelny az do 50 stupiid a to oboustranné.

Doslo k uvolnéni fiekéniho postaveni v loketnim kloubu.

Kratkodoby plan:

Dokontit pocet navsitév u fyzioterapeuta, jelikoZ se tato terapie zda byt uspé&3na.
Doposud u N. K. nebyla pouzivana PNF, proto by se dala pfisuzovat zésluha 1 této
metodé. Nadale by se mélo pokratovat v protahovani zkracenych svali ruky,
posilovani proti lehkému odporu oslabenych svalii a v dechové rehabilitaci. VéEtsi
¢ast terapie by méla byt zaméfena také na nacvik pfesuni a ota€eni na lizku, aby tak

mohla byt zachovana pacientova dosavadni samostatnost.

Dlouhodoby plin:

V del$im €asovém horizontu se jevi jako podstatné zachovat funké&nost hornich
kongetin, k ¢emuz pouZijeme dlouhodobého protahovani a posilovani svald nejvice
postizenych patologickym procesem. Dechova rehabilitace je samoziejmosti.
Pacientovi velice pomohly pobyty v laznich, proto by byl vhodny dal§i pobyt tam.

Na udrZeni stavajicich funkci hornich kondéetin by se mél podilet mimo
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fyzioterapeuta také ergoterapeut, ktery by mél s pacientem procvi¢ovat predevsim

jemnou motoriku ruky a zapojeni hornich konéetin pfi kazdodennich &innostech.
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IV. Diskuze

Lééebna rehabilitace u Duchenneovy a Beckerovy formy svalové dystrofie
pfedstavuje prozatim jedinou moZnost spolu s podpiirnou medikamentézni lé¢bou,
jak zpomalit progresi té€chto chorob. Doposud nebyla objevena terapie, ktera by tato
“Zivota berouci” onemocnéni vylécila nebo alespoii pozastavila.

Létebna rehabilitace je mnohdy velice naro¢na a to jak pro pacienty a jejich
rodice, tak pro fyzioterapeuty a dalsi pracovniky multidisciplinarniho tymu. Presto je
pro tyto pacienty nutné, aby lé¢ebna terapie byla zahijena co moZné nejdfive po
vytknuti diagndzy a trvala celoZivotné.

Cilem lé¢ebné rehabilitace je oddalit patologické projevy, které tato nemoc
postupem ¢asu pfina§i. V tomto ohledu se nam naskytaji moZnosti vyuZiti lé¢ebné
télesné vychovy, jejich modifikaci, fyzikalni terapie, specialni metodiky, dopliikové
terapie nebo terapie v podobe lazeiiskych pobytd.

V dobé, kdy jsem zadinala tuto praci psat, se mi nabizela otazka, zda-li pacienti
s timto onemocnénim mohou udélat pokrok ve smyslu navratu funkce, postury,
postaveni jednotlivych segmentl nebo zvétSeni rozsahd v danych segmentech.

Méam mozZnost porovnat dva pacienty, které i pfes spojujici nazev progresivni
svalova onemocnéni déli pfedevS§im pribeéh tohoto onemocnéni. Proto se pfiklanim

rozvést kazdého pacienta zvlast, jelikoZ srovnani by vtomto piipadé bylo

neadekvatni.
Zaznamenané zmény J.P. K. N.
postura 0 0
drZeni koncetin 0 +
aktivni hybnost 0 0
pasivni hybnost - +

0 nebyly zaregistrovany Zadné¢ zm&ny, + ve smyslu zlep3eni, - ve smyslu zhor3eni

U prvniho pacienta nedoslo k vyrazné zméné. DoSlo ke zhor3eni pasivni hybnosti

v hlezenném kloubu. Jde vSak o to, zda by kone¢né vySetfeni nebylo jiné pokud by
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pacient neprodélal zanét pridusek, ktery ho tak odkazal k ne€innosti jak v oblasti
kazdodennich aktivit tak 1é¢ebné rehabilitace.

U druhého pacienta jsem zaznamenala hned nékolik zmén, kdy do$lo ke zlepSeni
pasivni hybnosti, aktivni hybnosti a také k urditému zlep3eni v postaveni hornich
kongetin. U pacienta je vidét zajem o lé¢ebnou rehabilitaci, kdy dochazi nejen za
fyzioterapeutem, ale také za ergoterapeutem. Pro pacienta je duleZité udrZet si
alespoit ¢aste¢nou sobéstatnost a proto je velice motivovan. V druhé fad¢ si vazi
t&ch, ktefi pro n&j néco délaji a tim vic, jelikoZ se mu lé¢ebné rehabilitace v détstvi
nedostavalo. Kym nebo pro¢, to uz je nad ramec této diskuze. U tohoto pacienta se
mi nabizi dal$i otdzka, jak dobfe by na tom mohl byt, kdyby byla léfebna
rehabilitace soucasti jeho Zivota od samého po¢atku onemocnéni.

U lidi se svalovou dystrofii je privilegiem udrZet co mozZna nejdel$i dobu, kdy
budou schopni samostatné chiize a budou sobé&staéni. Ze srovnani pacientd nam
vyplyva, Ze naSe mozZnosti tkvi nejenom v udrZovani pacientova dosavadniho stavu,
ale také ve zlepSovéni postaveni v danych kloubech a tim i jejich rozsahu.

Jak je znamo, kazdy ¢lovek je osobnost, kterd ma jiné potieby, proto by i terapie
méla byt pfisné individudlni. U mych pacientd jsem pfesvédCena, Ze terapie byly
zvoleny velice dobfe s porovnanim s vyslednym efektem. To vyplyva také zcile
lé¢ebné rehabilitace, kde je hlavnim slovem ,,udrZet” nynéjsi stav pacienta po co
nejdelsi dobu. U jednoho z mych pacientti doslo nejen k udrZeni, ale také ke zlep$eni
stavajiciho stavu, coZ ukazuje na vhodné zvolenou terapii.

Lécebna rehabilitace je u téchto lidi velice zdlouhava, vysledky 1é¢by jsou &asto
minimalni nebo jsou nepatrné, proto je dilezité mit hodné trpélivosti a véfit, Ze pravé

my budeme ti, ktefi t€mto mladym lidem pomiiZou.
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V. Zavér

Léc&ebna rehabilitace by se u nemocnych s Duchenneovou ¢i Beckerovou formou
svalové dystrofie méla stat samoziejmosti. Nemusi to byt viak jen lé¢ebné cviéeni,
ale jakéakoliv aktivita, jelikoZ i kratkodoba ne¢innost muize tyto lidi pfiblizit ke kitanu

této zakefné nemoci.

Cilem lé¢ebné rehabilitace je napomoci témto lidem zvysit jejich kvalitu Zivota,
kdy by méli mit stejné moznosti volby jako ostatni zdravi lidé. Proto by vzdy mély
na lé€ebnou rehabilitaci navazovat dalsi slozky ucelené rehabilitace, tedy socialni,

pedagogicka a pracovni.

Po pacientovi se v terapii vyZaduje velké mnozstvi trpélivosti, jelikoZ je 1é¢ebné
cvideni Casto celozivotni a pro pacienty né€kdy i naro¢né. Trpélivosti nazbyt musi mit
také jeho rodina, ale i samotny fyzioterapeut. Vysledny efekt 1ééby muze byt
minimalni, ale sohledem ktomuto onemocnéni je jakykoliv pokrok kupiedu
uspéchem. U téchto nemoci se nemohou ocekavat zazraky a tak i udrZeni

dosavadniho stavu pacienta je v tomto ohledu vyborné.

Terapie by méla byt zahdjena co nejdiive po zjisténi diagnézy, méla by byt
intenzivni a cilend. Pro kazdého jedince by mély byt vybrany vhodné kombinace

terapii s ohledem na jeho individualni potieby.

Pacienti s Duchenneovou a Beckerovou svalovou dystrofii této nemoci diive ¢i
pozdé&ji podlehnou. Prozatim. Véfim, Ze jednoho dne bude objevena terapie, ktera
zachrani mnohé osudy od tak zakefnych nemoci jako jsou pravé progresivni svalové
dystrofie. Do té doby by se v3ak pacienti méli spoléhat na pravidelnou lé¢ebnou
rehabilitaci v kombinaci s vhodné zvolenou symptomatickou lé¢bou, kterd jim tak

muze pomoci prodlouzit dobu, kdy budou sobésta¢ni.
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Prilohy



Piiloha €. 1

1 2) 3)

4) 5) 6)

1) Duchenneova a Beckerova forma svalové
dystrofie

2) Emeryho-Dreifussova svalova dystrofie

3) Pletencovy typ svalové dystrofie

4) Facioskapulohumeralni svalova dystrofie

5) Distalni myopatie

6) Okulofaryngealni svalova dystrofie



Priloha €. 2

PFi svalové kontrakci ma dileZitou ulohu spojeni mezi membranou a cytoskeletem.
Vyznam této interakce byl odhalen zejména po objevu dystrofinu a jeho uloze u
iprogresivni svalové dystrofie typu Duchenne. Dystrofin je velky protein (Mr-426
000). Tvoti 5% proteint cytoskeletu pod membranou, je homologni s jinym
proteinem s pfi¢nymi vazbami - aktinem. Soudi se, Ze se podili na ukotveni
aktinovych filament k plasmatické membrané formou komplexu dystrofin-
glykoprotein (obsahvjici dystroglykany, a, b, dale sarkoglykany, a, b, g, d a
syntrofiny, a, bl, b2. Dystrofin ma pravdépodobné ochranou ulohu pted poskozenim
integrity membrany namahané opakovanymi svalovymi kontrakcemi. Dystrofin-
glykoproteinovy komplex v membrané spojuje vnitini cytoskelet (F-aktin) s vné&;$i

extracelularni matrix (a;-laminin a bazalni lamina).

Obr. : Schéma dystrofin-glykoproteinového komplexu

‘J_L
—————
————
——
——

————————

Cvtoplasma

Dédicny defekt dystrofinu zpisobuje degenerativni svalové onemocnéni vazané na X-
chromosom —progresivni svalova dystrofie typ Duchenne -. které postihuje 1 na 3500
narozenych chlapci. Gen kodujici dystrofin patfi mezi nejvétsi lidské geny; ma 2

miliony péru bazi.



Ptiloha €. 3

Vertikaliza¢ni stojan

(www.parentproject.cz)


http://www.parentproject.cz

Ptiloha €. 4

Ortéza DK s fixaci trupu

Ortéza dolnich koncetin spolu s fixaci trupu slouZi k vertikalizaci, ptipadné 1 k
chiizi. Castéji se pouziva u pacientii se spinalni svalovou atrofii nez u myopatt. Kdysi
pomahala i pacientim po poliomyelitidé.

Ze strany pacienta neni nutné na tuto pomicku pfispivat, nebot’ je plné¢ hrazena
VZP.

(www.parentproject.cz)


http://www.parentproject.cz

Ptiloha €. 5

Funk¢ni testy

Tyto testy slouZi k hodnoceni hybnosti, kterd umoZtiuje &asnou diagnostiku, sleduje
postup nemoci, kontroluje 1é¢bu a je zdkladem pro pohybovou terapii

Funk{ni testovani u détskych progresivnich myopatii

Podle Z. Skropilové a H. Kavkové je pfikladem uZivaného testu. Test je sloZen z 8 dild
a z orientatniho hodnoceni lokomoce. Hodnoceni testu je od nultého stupn€ po

paty(nejlepsi).

Orienta¢ni hodnoceni lokomoce

0. stupet :
1. stuperi:
2. stupeii:

3. stuperi:
4. stupeni:
5. stupeti:

nechodici, leZici nemocny

nechodi, pohybuje se na voziku a oporou

chodi — hodnoti se vytrvalost, vzddlenost a rychlost, nevstane ze Zidle a
nechodi po schodech

chodi, vstane ze Zidle, ale nechodi po schodech

chodi po schodech s pomoci a ndhradnim stereotypem

chodi i po schodech samostatné bez ndhradniho stereotypu.

1. Mobilita v leZe

0. stuperi:
1. stupeit:
2. stupeni:
3. stuperi:
4. stupeti:
5. stuperi:

vleZe se nepohybuje

otodi se na bok (¢as 2-30 sekund)

z lehu na zadech se otodi na bficho a zpé&t (¢as 3-45 sekund)

z lehu na bfiSe zvedne horni ¢ast trupu od podloZky

z lehu na zadech s pokréenymi koleny zvedne panev od podlozky

z lehu na zadech, dolni kondetiny nataZeny, zvedne panev od podloZky,
planty opfeny, fixace kotnikti

2. DrZeni a pohyb hlavy

0. stupeni:
1. stupeit:
2. stupeni:
3. stuperi:
4. stupeni:
5. stupeti:

3. Sed
0. stuperi:
1. stuperi:
2. stuperi:
3. stupei:
4. stupeti:
5. stuperi:

vleZe hlavou nepohybuje

vleZe hlavou ota¢i, vsedé hlavu neudrzi

vsedé hlavu udrZi, ale nepohybuje hlavou

vsedé pfedklani, zaklani a ot4¢i hlavou

z lehu zvedne hlavu ( na vydrZ aZ 2 minuty)

pfi viech pohybech trupu jsou pohyby hlavou normalni

a pohyby vsedé& na stoli¢ce (planty opfeny o podloZku)
nesedi

sed pouze s oporou

sed s oporou jen o horni konéetiny

sed bez opory

rovnovéaha vsedé — upaZeni v sedé

zmé&na polohy vsed€ — vsedé& pfedklon a zpét do sedu

a) s pomoci
b) néhradnim stereotypem
c) spravné provedeny pfedklon a zpét



4. Sed z lehu na zadech — dolni koncetiny nataZeny
0. stupeni. neposadi se
1. stupeil: posadi se s pomoci
2. stupeni: posadi se sim nédhradnim stereotypem
3. stupeii: posadi se rovn€¢ pomoci obou hornich koncetin
4. stupeni: posadi se rovn€¢ pomoci horni kondetiny
5. stupeii: postavi se bez pomoci hornich koncetin

5. Klek
. stupeii. nekledi
. stupeti: sed na patach
stupeii: klek ,,na &tyfech® — podpor kle€mo
stupeii: prosty klek s dopomoci
. stupeii: ze sedu na patach do prostého kleku
. stupeil. rovnovaha v prostém kleku

VAR WN=O

6. Stoj
0. stupeil. nestoji
1. stuperi: stoji s oporou
2. stupeil. stoji bez opory
3. stupeiil: vztyk ze Zidle s dopomoci
4. stupeil: vztyk ze Zidle ndhradnim stereotypem
5. stupeil: rovnovaha ve stoji — pfedklon ze stoje a zpé&t.
a) ndhradnim stereotypem
b) spravné provedeny predklon a zpét do stoje
¢) stoj najedné noze

7. vztyk z lehu na zadech — dolni konéetiny nataZeny
0. stupeii: nevstane z lehu
1. stuperi: vstane s pomoci
2. stupeil: vstane sam nahradnim stereotypem
3. stupeii: vstane pouze $plhanim
4. stupeil. vstane s oporou horni konéetiny nebo ota€enim na bok, ale bez 3plhéni
5. stupeni: vstane spravné

8. Diep
0. stupeii: nedokéZe ani podiep
1. stupeil: podiep s oporou
2. stupeii: diep na $pikach a vztyk s oporou
3. stupeil: podfep se stazenim bficha a panve pod sebe a zpét do stoje
4. stupeii: diep na $pi¢kach a vztyk bez opory
5. stupeii: diep na celych chodidlech a vztyk bez opory
(Haladova, Nechvatalova, 1997)



Pfiloha €. 6

Canisterapie

http://www.psiprozivot.cz/canisterapie.htm


http://www.psiprozivot.cz/canisterapie.htm

Ptiloha €. 7

Hippoterapie

http://www.psiprozivot.cz/hippoterapie.htm


http://www.psiprozi

Pfiloha ¢&. 8
Priklady protahovacich cviki

Protahovani lytkového svalu

Dité stoji éelem ke zdi, zanozi protahovanou nohu, chodidla jsou na zemi,
Spicky sméfuji vpred, kolena nevybocuji do stran, zdda drZi vzpiimené a
mirné naklonéna vpied. Protahovani: dité€ se opira o zed’, dokud neuciti
napéti v lytku zadni nohy, vydrz v této pozici.

Aktivni protahovéni lytkového svalu

Dité stoji ¢elem ke zdi v mirném podfepu, jednu dolni koncetinu ma
predkrocenou v dorzélni flexi, zada se snazi udrZet vzpfimena a zarover
v pfedklonu. Protahovani: dité se opira v pfedklonu o zed’, snazi se snizit

vvvvv

Pasivni protahovéni Achillovy Slachy ve stoje

Dité stoji na Sikmé podloZce zady ke zdi, chodidla jsou na podloZce, palce
sméfuji rovné vpied. Protahovani: dité se snaZi dostat paty co nejblize a
nejniZe ke zdi, kolena jsou propnuta, paty by mély byt na podlozce,
protahujeme obé nohy najednou.

Rucni protahovani Achillovy Slachy

Dité lezi na zddech na podloZce, paty ma mimo lehatko. Dlani uchopime
patu protahované nohy a chodidlo opfeme o své predlokti, druhou rukou
fixujeme dolni koncetinu, aby nedochazelo k flexi v kolennim kloubu.
Protahovani: protaZeni provedeme pres naSe predlokti, kdy vyvijime tlak
na celou plochu chodidla, kdy by mélo dojit k zvétSeni dorzalni flexe

v hlezenném kloubu.

Pasivni protahovéni ischiokruralnich svali v sedé

Posadime dité do pozice, kdy bude mit jednu dolni koncetinu natazenou a
druhou pokréenou (jako v tureckém sedu). Koleno protahované nohy
natdhneme jak jen to ptijde a nohu vyto¢ime mirné do strany. Spodni ¢ast
zad je vzpfimena. Protahovani: protahnuti ischiokruralnich svall se zvySi
v predklonu, nataZeni je citit i na pfedni strané stehen.

Pasivni protahovani ischiokruralnich svali

Dité leZi na zadech napf. mezi dveimi, jedna noha je nataZena na zemi,
protahovana dolni kon¢etina je opfena patou o zed’ nebo podpéru.
Protahovani: dité se snaZi napnout zvednutou nohu, dokud neuciti tlak na
spodni stran€ stehna a pod kolenem.




Aktivni protahovani ischiokruralnich svalt

Dité lezi na zadech, protahovanou dolni konéetinu uchopime v dolni
tfetin€ pod stehnem, druhou rukou fixujeme panev. Protahovéni: pohyb
vedeme do flexe v kyCelnim kloubu, v kolennim kloubu by mélo byt
nulové postaveni.

Protahovani flexorti ky¢elniho kloubu

Dité lezi na podloZce na bfiSe, uchopime flektovanou koncetinu

v kolennim kloubu v oblasti spodni tietiny pfedni strany stehna, druhou
rukou fixujeme sakrum. Protahovani: zveddme nohu smérem do extenze v
ky€elnim kloubu.

ProtaZeni flexori ky¢elniho kloubu

Dité lezi na boku, spodni noha jje pokréena, protahovanou nohu uchopime
pod kolenem a za patu. Télem fixujeme oblast panve (kdy si sedneme za
pacienta). Protahovani: vedeme pohyb do extenze v ky¢elnim kloubu,
dokud dité neuciti napéti.

Protahovani ky¢elniho kloubu v poloze na zddech

Dité lezi na zadech na kraji stolu nebo lehatka a pfidrzuje se, aby byla
stabilizovana bederni ¢ast patefe. Protahovani: stlacujte jednu nohu dolu a
na koleno druhé nohy vyvijejte tlak opa¢ného sméru.

Protahovani svalu v oblasti loketniho kloubu

Dité lezi na zadech nebo sedi na Zidli, dlan protahované ruky smétuje
nahoru, jednou rukou fixujte zespodu protahovanou ruku nad loktem.
Protahovani: druhou rukou vyvijejte tlak na predlokti.




