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Abstrakt

Diplomova prace se zabyva problematikou poruch rovnovéhy na podkladé poskozeni mozecku.
Podrobnéji rozpracovava téma 1éCby pacientll s degenerativni cerebeldrni ataxii a vyuziti
technologii pro biologickou zpétnou vazbu v 1é¢bé poruch posturalni stability. Cilem praktické casti
bylo zhodnotit G¢innost terapie s vyuzitim systému pro biologickou zpétnou vazbu u pacienti
S progresivni ataxii na podkladé neurodegenerace mozecku. Vyzkumu se zucastnilo 8 pacienti.
V ramci dvanactidenniho rehabilitacniho programu pacienti podstoupili celkem 18 terapii, jejichz
naplni byl trénink stability v riznych pozicich pfi vylouceni zrakové kontroly. Aditivni informaci
0 vychylkéch hlavy poskytoval jedinciim pfistroj prostfednictvim elektrotaktilni stimulace jazyka.
Pro zhodnoceni efektu terapie byli pacienti vySetfeni tfikrat: bezprostfedné pred zaCatkem
programu, bezprostiedné po jeho ukonéeni a po 30-ti dnech od jeho ukonceni. VySetieni zahrnovalo
posturografii, funk¢ni klinické testy (BESTest, Dynamic Gait Index) a dotazniky (Activities-
specific Balance Confidence Scale, Dizziness Handicap Inventory). Statistickd analyza dat
prokazala vyznamné zlepSeni ve vSech sledovanych parametrech. Navic v odstupu 30-ti dnt od
ukonéeni rehabilitaéniho programu nedoslo ke ztraté benefitd. Vysledky studie prokazuji, Ze trénink
stability se systémem poskytujicim biologickou zpétnou vazbu v podobé elektrotaktilni stimulace

jazyka je vhodnou symptomatickou lé€bou pro pacienty s degenerativnim onemocnénim mozecku.

Klicova slova

Posturalni kontrola, cerebelarni ataxie, fyzioterapie, biologickd zpétna vazba, elektrotaktilni

stimulace jazyka, hodnoceni rovnovahy.



Abstract

The graduation thesis deals with the issue of balance disorders due to a cerebellar damage. It deals
in detail with the treatment of patients suffering from degenerative cerebellar ataxia and with
the use of biofeedback technologies as means of postural stability treatment. The aim of practical
part of this work was to investigate the effectiveness of therapy using biofeedback for patients
suffering from progressive ataxia due to cerebellar neurodegeneration. The research sample
consisted of 8 patients. The patients underwent a total of 18 therapy sessions within a twelve-day
rehabilitative program. The therapy contained a training of stability in various positions with
the elimination of visual control. A device provided an additive information about head sways for
the patients via a tongue electrotactile stimulation. The effects were assessed by means
of posturography, functional clinical tests (BESTest, Dynamic Gait Index) and questionnaires
(Activities-specific Balance Confidence Scale, Dizziness Handicap Inventory). Three assessments
were performed: immediately before, immediately after, and 30 days after the rehabilitative
program. A statistical analysis of the data showed significant improvement in all observed
parameters. In addition, there was no loss of the benefits in the interval of 30 days from the end
of rehabilitative program. The study results show that the stability training with the use
of biofeedback system providing the tongue electrotactile stimulation is an appropriate symptomatic

treatment for patients with degenerative cerebellar disease.

Keywords

Postural control, cerebellar ataxia, physiotherapy, biofeedback, electrotactile stimulation of the

tongue, balance assessment.



Prohlasuji, Ze jsem diplomovou praci zpracovala samostatné pod vedenim Mgr. Ondieje Cakrta,
uvedla vSechny pouzité literarni a odborné zdroje a dodrzovala zisady védecké etiky. Déle

prohlasuji, ze stejna prace nebyla pouzita k ziskani jiného nebo stejného akademického titulu.

V Praze dne ......ooeeeeeeeeeeeeeiinnnnns Lenka Stranska



Podékovani autora

Na tomto mist& bych rada podékovala vedoucimu mé diplomové prace Mgr. Ondieji Cakrtovi za
cenné rady, pfipominky, spolupraci pii realizaci vyzkumu a poskytnuté materialy. Dale d&kuji
zaméstnancim Fakultni nemocnice Motol v Praze MUDr. Martinovi Vyhnalkovi z neurologické
kliniky dospélych za spolupraci na vyzkumu a poskytnuti klinickych dat z neurologického vySetieni
pacientd a MUDr. Krystofovi Slabému z kliniky rehabilitace a télovychovného 1ékafstvi za pomoc
pii statistickém zpracovani dat a vysledkt diplomové prace. Dékuji Ing. Tomasi Fundovi z Fakulty
biomedicinského inzenyrstvi CVUT v Praze za pomoc pii zpracovani posturografickych dat. Mé
diky patfi také Nadaci Pohyb bez pomoci za finanéni podporu pii ndkupu zatizeni pro biologickou

zpétnou vazbu.



OBSAH

L 6 Y40 1 ) TR 9
1 PREHLED TEORETICKYCH POZNATKU ....coooivoeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee s 10
1.1 POSTURALNI STABILITA A POSTURALNI KONTROLA ... .eettteeeteeeeeeeeeeeeeeeaaeeeeeeeeeeennnanseeeeeees 10
1.2 VYSETRENI ROVNOVAHY ..ivitttuuniiieeetteesttnssieesteeessssssseestsesssssnsteeetesssstteeeteee 12
1.2 1 KURICKE 1ESTY ..o 13
1.2.2  PFIStFOJOVA VYSEITFEIL .....ocvvviiiiii ittt ettt e e nnsne e 16
1.3 FUNKCNI ROZDELENT MOZECKU ..oieeeeeieee et e e e e et e e eeeee e e e e e e e e e eee e e aeeeeeeeeennnaneeeeeeees 17
1.4 CEREBELARNI ATAXIE 1evttttutteeesttessssssssssesseesssssnssssesseesssssnnnieeeteessssnmnteesteeeseereren 19
1AL SKALY QUAXIE ..o 21
15 DEGENERATIVNI ONEMOCNENI MOZECKU ....eeeteeerttiiieseeeteeesssinssseessesssssnsssesssesssssmneeeeeees 22
1.5.1 Spinocerebeldrni ataxie tyPU 2...........ccouvuiiiiiiiiiii e 23
1.5.2 Idiopaticka cerebelarni ataxie s pozdni manifeStaci ...............cccuoceuvvenvciiieesiesiieeneene 24

1.6 POSTURALNI VYCHYLKY A TREMOR U PACIENTU S DEGENERATIVNIM
ONEMOCNENIM MOZECKU .ttttttuteteeeteeesstsnssssesseessssnnssssssssessssssnnsssestesssssnnteestesessm 24
1.7 LECBA PACIENTU S DEGENERATIVNIM ONEMOCNENIM MOZECKU ...covvevveieeeeeeeeeeeeiaaeeeeeens 27
O R e U= (0 | (=T = o= SRS OP 27
1.7.2 Fyzioterapie a renabilitaCe ............cocevieiiiie i 29
1.8 BIOLOGICKA ZPETNA VAZBA PRO TRENINK STABILITY ..eeteeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeennnaaseeeeeees 32
1.8.1  Vizudlni ZpEtnd VAZDA............c..cccouiiiiiiiiiii i 33
1.8.2  Auditivii ZPEtNA VAZDA .............c.ccouioeiiiiiiiiiiiieie e 33
1.8.3  Vibrotaktilni Zpetnd VAzDA..............c.ccccoocuiiiiiiiiiiieii et 34
1.8.4  Elektrotaktilni Stimulace JAzYKa ..............c.ccooiiiiiiiiiiiiiiiiiii e 34
1.8.5 Mechanismus ucinku terapie s biologickou zpétnou vazbou.............ccccecuvceiceicieeanennnnn, 37
2 CILE A HYPOTEZY ..ot eeseeeseseseeeseseeeeeseseeeeeseseseeeseeeeeseseeeeens 39
3 M E T O D K A e 40
31 SOUBOR PACIENTU ...teteeetuteee e e e eeeeeeeeeeaaseeeeeeeee e aeseeeeeaeee e e ssseeeeeeenseaasseeereeennnaaaeeeeeeennnnns 40
3.2 VYSETROVACTI PROTOKOL ..evvvvueueseeeteeesstsnessseesseessssanssssessessssssnntssesssessssssnssseessesesssnnnnnseesees 41
3.3 REHABILITACNI PROGRAM ..cvuiiieeee ettt e et e et e e e e e e et e e e e e e e e e e e e e e eeeeeeaaees 43
34 STATISTICKE ZPRACOVANI DAT c.ieeetitie ittt eeeeeeee s e e e e e teeesataseseeeteeess s seseesssessssnnnssseesseessnnns 44
4 VA YL ) 21 1) 3 "R 46
4.1 PRUMERNA RYCHLOST COP ..ottt ettt e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e e aeaeeeeeees 46
4.2 PROCENTO CELKOVEHO SPEKTRALNIHO VYKONU ...uuieeeeieeeetnieeeeeeeeseeesenassesessseessnsnnseeeeeees 47
4.3 SHKORE DG ..ottt ettt e et e e e e et e e eeeeeeeeeeeeen e e e aseeeereeennn e saeeeeeennnnnns 48
4.4 SKORE AB C . 49
DIISIKUSE ...ttt nnnnnn 51
Y27\ ) L SR 56
12300 30 00 2 DI B O 40 7N (PSSR 57

SEZNAM PRILOH ..o e et e et e oo, 67



SEZNAM ZKRATEK

ABC
AD
AR
BARS
BESTest
BZV
CAG
CNS
COP
DGl
DHI
DNA
EA2
EMG
FRDA
ICARS
IDCA
Kap.
MMSE
n.

Obr.
SARA
SCA

SD
Tab.
V1
V2
V3
band 1
band 2
band 3

Activities-specific and Balance Confidence (dotaznik)
autozomalné dominantni

autozomalné recesivni

Brief Ataxia Rating Scale (Skala ataxie)

Balance Evaluation Systems Test (klinicky systémovy test)
biologicka zpétna vazba

cytosin-adenin-guanin

centrdlni nervovy systém

Center of Pressure (ptisobisté reakéni sily podlozky)
Dynamic Gait Index (klinicky funkéni test)

Dizziness Handicap Inventory (dotaznik)
deoxyribonukleova kyselina

epizodickd ataxie typu 2

elektromyografie

Friedreichova ataxie

International Cooperative Ataxia Rating Scale (Skéla ataxie)
idiopaticka cerebelarni ataxie

kapitola

Mini-Mental State Examination (test kognitivnich funkci)
nucleus

Obrazek (ve spojeni s arabskou ¢islovkou ¢islo obrazku)
Scale for the assessment and rating of ataxia (Skala ataxie)
spinocerebelarni ataxie (v uz§im slova smyslu ve spojeni s arabskou ¢islovkou typ
autosomalné dominantni spinocerebelarni ataxie)
smérodatna odchylka

tabulka

vysetfeni bezprostfedné pted zahajenim rehabilitacniho programu
vySetieni bezprostfedné po ukonceni rehabilitaéniho programu
vySetieni 30 dni po ukonceni rehabilita¢niho programu
frekven¢ni spektrum s rozsahem 0,1-2,4 Hz

frekvenéni spektrum s rozsahem 2,4-3,5 Hz

frekvencni spektrum s rozsahem 3,5-8 Hz



UVOD

Aby mohl ¢loveék vykonavat vSedni denni aktivity je zapotiebi, aby byla zajisténa posturalni
stabilita. Jeji kontrola je slozita, nebot” zahrnuje mnoho fyziologickych systémi. Je zavisla na
interpretaci senzorickych informaci a jejich integraci centralnim nervovym systémem a na intaktni
motorické funkci. Pokud dojde K postizeni senzorické, fidici ¢i vykonné slozky ma jedinec

rovnovazné problémy a zvysené riziko padu (Horak, 2006).

Porucha rovnovahy muze byt zpiisobend naptiklad 1ézi mozecku. Moznymi piicinami
cerebelarniho poskozeni jsou traumata, tumory, infekce, degenerace a dalsi, které vedou
k manifestaci pro 1ézi mozecku typické pohybové poruchy - cerebelarni ataxie. Ta ma v piipadé
degenerativniho onemocnéni progresivni charakter a postizeny jedinec tak postupné ztraci

sobé&stacnost a snizuje se jeho subjektivné vnimana kvalita Zivota (Marsden & Harris, 2011).

V soucasné dob¢ neexistuje pro pacienty s degenerativnim onemocnénim mozecku kauzalni
terapie. Proto je dulezité zabyvat se otazkou 1é€by symptomatické. V diplomové praci jsem se
zamgfila na zhodnoceni ucinnosti rehabilitaéniho programu, jehoz cilem bylo zlepSeni stability stoje
a chiize u téchto pacientti. Dosavadnich studii hodnoticich efekt fyzioterapie na rovnovnovahu
jedinct s cerebelarni ataxii na podkladé neurogenerace neni mnoho (Gill-Body, Popat, Parker &
Krebs, 1997; llg et al., 2009). Pfinaseji vSak dikaz o benefitech fyzioterapie formou koordina¢nich
cviceni a tréninku stoje a chlize pii zménach senzorickych podminek. V nasi studii jsme pro terapii
vyuzili trénink stability se systémem biologické zpétné vazby, ktery prostfednictvim elektrotaktilni

stimulace jazyka poskytuje aditivni informaci o poloze hlavy v prostoru.

Téma diplomové prace jsem si vybrala z divodu nabidnuté moznosti podilet se na vyzkumu.
Problematika fyzioterapie v oblasti neurologickych poruch mé dloudobé zajima. Pfesto jsem se
diive V literatufe s 1écbou pacientl s degenerativnim onemocnénim mozecku nesetkala. Navic jsem
mohla pracovat snovou technologii biologické zpétné vazby, ktera v praxi neni be&znym

prostiedkem 1éCby.



1 PREHLED TEORETICKYCH POZNATKU

1.1 Posturalni stabilita a posturalni kontrola

Posturalni stabilita mize byt definovana jako ,,schopnost zajistit vzptimené drzeni téla
areagovat na zmény zevnich a vnittnich sil tak, aby nedoslo k nezamyslenému padu* (Vareka,
2002a, s. 116). Nejvétsi vyznam ze zevnich sil puisobicich na télo ¢lovéka ma sila tihova. Aby bylo
dosazeno vzpfimeného drzeni musi byt segmenty téla drzeny proti pusobeni této sily aktivitou
posturalnich svall, ktera je fizena centralnim nervovym systémem (CNS) (Vaieka, 2002a).
Posturalni zmény ovliviiuji umisténi celkového téziste lidského téla, jeho projekci do roviny opérné
baze a tim i celou stabilitu (Danis, Krebs, Gill-Body & Sahrmann, 1998). Pokud projekce tézisté
prochazi opérnou bazi, je stoj ¢Elovéka stabilni (Bouisset & Do, 2008; Vaicka, 2002a).

A%

a malé plochy zakladny (Vaieka, 2002a).

Posturélni stabilita je zajiStovana prostfednictvim posturalni kontroly. Ta je povazovéana za
komplexni motorickou dovednost zaloZzenou na interakci senzomotorickych procesi. Hlavnimi

funkénimi cili posturalni kontroly jsou posturalni orientace a posturalni rovnovaha (Horak, 2006).

Posturalni orientace umoziuje na zékladé¢ vyhodnoceni senzorickych informaci aktivné
nastavit segmenty téla s ohledem na gravitaci, povrch podlozky, vizudlni prostfedi a wvnitini
reference. Zasadni vyznam ma interpretace informaci ze somatosenzorického, vestibularniho
a zrakového systému. Pomér vyuziti aferentnich informaci se 1isi v zavislosti na kontextu prostiedi.
Zdrava osoba stojici na pevné podlozce v dobie osvétleném prostiedi spoléhd v 70% na
somatosenzorické, v 10% na zrakové a ve 20% na vestibularni informace. Pokud stoji osoba na

nestabilnim povrchu, zvysi se vyznam vestibularnich a zrakovych informaci (Horak, 2006).

Orientace téla v prostoru zavisi na vnitini reprezentaci vertikality CNS. Pokud je tato
reprezentace naklonéna ¢i nepfesnd, muiZe dochdzet k chybnému posturdlnimu nastaveni
a nestabilité¢ (Horak, 2006). Vnimani vertikality mizZe byt hodnoceno pomoci subjektivni vizualni,
haptické (taktilni) ¢i posturalni vertikaly. Rao et al. (2010) hodnotili pfesnost uréeni posturalni
vertikaly u jedincii po cévni mozkové piihod¢ a zjistili, Ze vykazuji vétsi chyby nez zdravi jedinci.

A%

béhem naruseni posturalni stability, ke kterému doSlo bud’ z vlastni pohybové iniciativy nebo

z divodu pisobeni zevni sily (Horak, 2006).
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Pro obnoveni stability stoje mohou byt vyuzity tfi motorické strategie. Vybér konkrétni
strategie nezavisi jen na vlastnostech posturdlni vychylky, ale také na individudlnich cilech,
ocekavani a predchozich zkuSenostech. Prvni dve¢, hlezenni a kycCelni, jsou strategie statické,
kterymi se fidici systém snazi udrzet posturalni stabilitu, aniz by musel jedinec zménit umisténi

dolnich koncetin na podlozce (Horak, 2006; Vateka 2002b).

* Hlezenni mechanismus je vhodny pro zachovani posturalni stability béhem klidného stoje na
pevné podlozce a béhem malych vychylek téla (Horak, 2006; Jancov, 2008). Tyto vychylky
jsou korigovany V piedozadnim sméru aktivitou plantarnich flexorti, ¢astecné¢ dorzalnich,
hlezennich kloubt. Pokud svaly hlezenniho kloubu nemohou vyvinout dostate¢nou aktivitu, je

zvolena kycelni strategie, ktera flexi ¢i extenzi v kycelnim kloubu piemisti celkové tézisté

v pifedozadnim sméru. (Jancov 2008; Vaicka 2002b; Winter, Patla, Ishac & Gage, 2003).

¢ Ky¢elni mechanismus je vyuZzivan pro rychlé presunuti tézisté téla, kdyZ osoby stoji na uzkém
nebo poddajném povrchu (Horak, 2006). Diky jemu jsou kontrolovany vychylky téla do stran
zatizenim jedné a souCasnym odleh¢enim druhé dolni koncetiny. Pfesun hmotnosti téla je
ovladan aktivitou adduktord a abduktorti kycelniho kloubu (Jancov, 2008; Vaieka, 2002b,
Winter et al., 2003).

¢ Trteti motoricka strategie je dynamicka a zahrnuje mechanismus ukroku, uchopeni pevné opory

v okoli a dalsi zvétSeni opérné baze (Horak 2006; Vareka 2002b).

Kromé& pohybii v hlezennich a kycelnich kloubech maji pro posturdlni rovnovahu vyznam
pohyby v kloubech kolennich. Oude Nijhuis et al. (2008) zkoumali vliv rigidity kolennich kloubt
segmentll u osmnacti zdravych jedinct, ktetfi byli vystaveni vicesmérovym odchylkam klidného
stoje za dvou podminek. Pii prvni sérii testovani jedinci stali na plosing, ktera se naklanéla do Sesti
definovanych smeért. Pfi druhé sérii testovani byly dolni koncetiny jedincti opatieny specialné
vyrobenymi sadrami, které minimalizovaly pohyb v kolennich kloubech béhem néklonid ploSiny.
Analyzy dat ukazaly, ze pfiarteficialni rigidit¢ kolennich kloubid jedinci pfijali kompenzacni
motorické strategie. Z toho vyplyva, ze pohyby v kolennich kloubech jsou nedilnou soucasti

normalnich rovnovazné Korekénich synergii pii naklonu oporné plochy.

CNS reguluje posturalni zmény dvéma mechanismy. Prvnim je mechanismus zpétné vazby
(feedback), ktery je zodpovédny za automatické posturalni reakce, které jsou generovany na zakladé
vizualnich, vestibularnich a somatosenzorickych informaci. Tyto odpovédi jsou zapotiebi pro

rychlé korekce neocekavanych vychylek. Druhym mechanismem je mechanismus dopfedné vazby
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(feedforward), ktery se uplatiuje pii posturalnich zménach, které vznikaji v disledku ocekavani
naruseni stability, napf. volnim pohybem (Lalonde & Strazielle, 2007). Kli¢ovou roli v kontrole
posturalni stability a pohybu, ktera je realizovana uvedenymi mechanismy, hraje mozecek (Elble

& Kattah, 2009).

Anticipacni posturdlni kontrola je rozhodujici pro UspéSnou realizaci jakéhokoli volniho
pohybu (Patla, Ishac & Winter, 2002). Posturalni zmény jSou naprogramované v souvislosti
S parametry pohybového ukolu, jimiz jsou rychlost, zatizeni, smér a orientace v prostoru. Na
zéklad¢ ocekavané vychylky je piipraven posturalni program, ktery je spustén pied zahajenim
volniho pohybu a ktery vede ke zvySené aktivité svalu stabilizujicich segmenty, které nejsou ptimo
zapojeny do zamysleného pohybu. Ukazuje se vSak, Ze v podminkach, kdy je zapotiebi vysoké
stability, napt. pfi volnim pohybu béhem stoje na jedné dolni konéetiné, mohou byt stabiliza¢ni
svaly aktivovany az v okamZziku zahdjeni volniho pohybu. Potlacenim anticipaéni posturdlni

aktivity se pfedchazi moznym destabilizujicim G¢inkim (Bouisset & Do, 2008).

Patla et al. (2002) se ve své studii zabyvali anticipacni kontrolou vzpiimené postury pii

pohybech hornich koncetin. Na zdklad€¢ vysledk dosli k zavéru, Ze anticipacni svalova aktivita

2%

A%

(Horak, 2006). Jeho projekce se na rozdil od klidného stoje nachazi mimo cyklicky se ménici
opérnou bazi (Vareka, 2002a). K zahajeni chiize je nezbytna posturalni destabilizace, kterou
zpusobuje anticipacni aktivita. Kromé toho dochdzi béhem zahajovaci faze k pfesunu télesné
hmotnosti smérem k budouci stojné dolni konceting, coz mize slouzit k nasledné posturalni
stabilizaci (Bouisset & Do, 2008). Trajektorie téla je pfedem naprogramovana a {izce spojena
s umisténim Svihové dolni koncetiny, ktera zachycuje télo ,,padajici* z koncetiny stojné (Marsden
& Harris, 2011). Lateralni umisténi nohou spolecné s lateralni posturalni kontrolou trupu poté

zajist'uje stabilitu behém chiize. (Horak, 2006).

1.2 VySetieni rovnovahy

Vysetteni rovnovahy U jedinct, ktefi vykazuji jeji poruchu, je ve fyzioterapii nezbytné. Lidé
S rovnovaznymi problémy mohou mit postizeny riizné systémy. Pii vySetfeni miiZzeme nachézet
biomechanicka omezeni (napt. svalovou slabost, neschopnost vyuzit motorické strategie), poruchy

v senzorickych systémech ¢i v senzorické integraci diilezité pro prostorovou orientaci, omezeni
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v limitach stability® & ve vertikalité?, dale dysfunkci anticipaénich posturalnich zmén, nedostatky
v automatickych posturdlnich odpovédich pfi neocekavanych vychylkach téla ¢i poruchy
dynamické rovnovahy pii chizi (Horak, Wrisley & Frank, 2009). Diky vyhodnoceni vysledki
vysetieni mizeme nejen stanovit vhodny terapeuticky program pro kazdého jedince, ale také
sledovat zmény Vv del$im ¢asovém obdobi a hodnotit tak efekt 1é¢by. Pro hodnoceni rovnovahy je
mozné vyuzit klinické testy ¢i pristroje s pocitacovymi systémy. Nevyhodou klinickych testt je, ze
jsou zalozeny na principu pozorovani jedince a vysledky se tak mohou liSit v zavislosti na
vysetiujicim. Naopak pfistrojova vysetieni poskytuji objektivni standartizovana méfeni, avSak jsou

cenove nakladna a vyzaduji praci v laboratornich podminkach (Armutlu, 2012).

1.2.1 Klinické testy

Pro stanoveni rehabilitacniho planu je doporuc¢eno vyuzit vice klinickych testt, nebot’ kazdy
hodnoti rizné aspekty posturalni kontroly. At si vySetfujici zvoli k hodnoceni rovnovahy jakoukoli
metodu, musi myslet na bezpe¢nost pacienta a uéinit takova opatieni, aby se piedeslo jeho zranéni
Vv ptipadé padu. Kromé vyse uvedeného nedostatku zkresleni vysledkli z divodu hodnoceni jinou
osobou je nevyhodou funk¢nich testi fakt, Ze podle nich neni vySetfena rovnovaha pii zménach
podminek ¢i kontextu, nevypovidaji o kvalit¢ provadéného pohybu a podavaji informace jen
0 zhorSené schopnosti udrzet rovnovahu a ne 0 poruSe konkrétniho systému podilejiciho se na
posturalni kontrole. Kromé funk¢nich test existuji jiné, jejichZ vysledky poukazuji na ptevazujici

poruchu v n¢kterém z téchto systému (Bertoti, 2004, s. 282).

K zékladnimu klinickému vySetfeni rovnovahy patii hodnoceni stoje, chize a jejich
modifikaci a Rombergtv test (Drsata, Vali§, Lansky & Vokurka, 2008). Ten byl ptuvodné navrzen
pro hodnoceni poruch zadnich provazcti misnich. Jedinec stoji s nohama paralerné vedle sebe
nejdiive s otevienyma ofima a poté Se zavienyma. Hodnoti se mira titubaci, kdy nadmérné
vychylky poukazuji na abnormalni somatosensorickou aferentaci. Bezprostiedni titubace po zavieni

o¢i svedci o zavislosti rovnovahy na zrakovych informacich (Bertoti, 2004, s. 284).

Pro vySetfeni posturdlni stability pacientii s Parkinsonovou nemoci byl vyvinut ,,Pull Test”
(Ptiloha ¢. 1). Jedna se o test retropulze, kdy jedinec stoji S nohama od sebe na Sifku ramen
a vysetiujici provede nahly, kratky tah za ramena smérem dorzalnim. Pfed testem je jedinec

ponaucen o provedeni zkousky a ze pfi destabilizaci ma ud¢lat cokoli véetné kroku k zachovani

A%

doslo k jeji zmeéné¢ a ke ztraté stability ¢i K padu.
2 Vertikalita znamen4 orientaci téla vaii gravitaci.
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rovnovahy. Protoze senzitivita hodnotici Skaly byla nizka a jedinci mohli Svou anticipaéni
posturalni aktivitou ovlivnit posturalni odpovéd’ byl vytvofen obdobny test ,,Push and Release”
(Pfiloha ¢. 1). Testy by m¢ly byt provadény spole¢né, protoze ,,Push and Release Test” ma sice
vysokou senzitivitu v hodnoceni stability, ale je méné specificky pro jedince, ktefi maji vysokou
rovnovaznou jistotu (hodnoceno Skalou , Activities-specific Balance Confidence” viz nize)

a v anamnéze neuvadéji vyskyt pada (Jacobs, Horak, Tran & Nutt, 2006).

Skala ,,Activities-specific Balance Confidence“ (ABC) (Piiloha ¢. 2) je 15-ti otazkovy
dotaznik, ktery kvantitativné hodnoti aspekty psychologického dopadu rovnovazné poruchy a/nebo
padi. Jedinec kazdou otazku tykajici se jistoty v aktivitdich vSedniho dne hodnoti celym ¢islem od
jedné do desiti, kde cislice 10 znamena, ze v dané situci si je jedinec jisty, Ze neztrati rovnovahu ¢i
nezacne byt nestabilni, a ¢islice 1, Ze se obava padu. Cilovou skupinou dotazniku jsou predevs§im
stafi lidé s rizikem padu. U lidi s vestibularni poruchou skére $kaly vyznamné koreluje se skore

,,Dizziness Handicap Inventory* (Hill, 2005).

1%

,Dizziness Handicap Inventory* (DHI) (Ptiloha ¢. 3) je dalsi dotaznik, ktery napomaha
jedincim subjektivng ohodnotit miru jejich disability’ vznikajici na zakladé zavraté a poruch
rovnovahy. Dotaznik tvoii 25 otazek, na které miize jedinec odpovidat ,,ano®, ,nékdy* ¢i ,,ne*.
Ke kvantifikaci disability je odpoveéd’ ,,ano“ hodnocena 4 body, ,,n¢kdy*“ 2 body a za odpovéd’ ,,ne*
se pripisuje 0 bodli. Souctem odpovédi ziskame Cislo, které ¢im vice se blizi hodnoté 100, tim
zavazngj§i je disabilita. Diky rozdéleni otazek do kategorii, mizeme ziskat nahled na piicinu
a dopad symptomt vnimanych pacientem. 7 otdzek hodnoti jaké aktivity vyvolavaji zavrat’ ¢i ztratu
rovnovahy, 9 otazek jaké emocni disledky maji symptomy jedince a zbylych 9 otdzek je zaméteno

na posouzeni dopadu symptomi na miru participace ve spole¢enském zivoté (Kurre et al., 2010).

,Dynamic Gait Index* (DGI) (Pfiloha ¢. 4) je test, ktery byl vyvinut pro hodnoceni
dynamické rovnovahy u lidi starSich 60-ti let. Sklada se z osmi ukold rizn¢ modifikované chize.
Testuje se chlize po vodorovném povrchu, schopnost zmény rychlosti chiize, chlize s vertikdlnim
a horizontalnim ota¢enim hlavy, schopnost otoc¢eni se na konci chiize, prekroCeni prekdzky, chize
okolo prekazek a chiize do a ze schodt. Kazdy ukol vysetiujici bodoveé hodnoti v rozmezi 0-3 bod,
kde 0 znamené véaznou poruchu a 3 norméalni provedeni. Maximalni mozny pocet bodi je tedy 24.
Jedinci, ktefi ziskaji 19 nebo méné bodt, maji zvysené riziko padu (Wrisley, Marchetti, Kuharsky
& Whitney, 2004).

! Disabilita je snizeni funkénich schopnosti na arovni téla, jedince nebo spole¢nosti, ktera vznika,
kdyz se obcan se svym zdravotnim stavem (zdravotni kondici) setkava s bariérami prostredi
(Mezinarodni klasifikace funkénich schopnosti, disability a zdravi : MKF, s. 9).
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,Berg Balance Scale® (Pfiloha ¢. 5) je test hodnotici statickou a dynamickou rovnovahu ve
14-ti funkénich tkolech. Vysetiujici hodnoti vykon jedince od 0 do 4 bodd, kde 0 bodl znamena, ze
jedinec neni schopen dokon¢it ukol, a 4 body, Ze dokon¢i samostatné bez problému. Celkové skore
0-20 bodt sveédci pro poruchu rovnovahy. Piivodné byl tento test vyvinut pro posouzeni rizika padu
u populace starych lidi. Ukazal se byt vhodnym a uGfinnym také pro hodnoceni rovnovéhy

u pacientti po cévni mozkové piihodé (Blum & Korner-Bitensky, 2008).

Obdobnym funk¢nim testem je ,, Tinetti Mobility Test* (Pfiloha 6), ktery se sklada ze dvou
¢asti. V prvni je hodnocena rovnovaha béhem riznych manévra a v druhé samotna chiize. Podle
dosazeného celkového skore miizeme urcit riziko padu jedincti. Mirné riziko padu odpovida 19 az
24 dosazenym bodim. Pokud jedinec ziskd méné nez 19 bodl je pravdépodobnost padu vysoka.
Kromé posouzeni rizika u populace starych lidi je test spolehlivy pro hodnoceni rovnovahy, chiize

a rizika padu u pacientt s Parkinsonovou nemoci (Kegelmeyer, Kloos, Thomas & Kostyk, 2007).

Jednoduchym vysetfovacim testem dynamické rovnovahy a mobility je ,,Timed Up & Go
Test“. Jedinec je pozadan, aby vstal ze zidle, Sel tfi metry vpted, otocil se a vratil se na zidli.

Vysledkem testu je ¢as v sekundach, ktery je zapotiebi k vykonani zkousky (Huang et al., 2011).

Ke kvantifikaci limity stability pti vychyleni tézisté t€la vpted se vyuziva ,,Function Reach
Test”. Jedinec stoji s nohama paralerné vedle sebe a zdvihne horni koncetiny do 90° flexe
v ramennich kloubech. Poté je vyzvan, aby se ptedklonil a dosahl pied sebe, jak jen daleko muze.
Na sténé ve vysi akromionu stojiciho jedince je umisténa pasmova mira, na které se odecita funkcni
dosah vpred. Vysledkem testu je primérnd hodnota téi pokusli zaznamenana v centimetrech

(Karuka, Silva & Navega, 2011).

Test, ktery je cilen na hodnoceni jednotlivych systémi podilejicich se na posturalni kontrole,
je ,,Balance Evaluation Systems Test* (BESTest) (Ptiloha ¢. 7). Test je rozdélen na 6 sekci, ve
kterych vySettujici hodnoti provedeni daného tkolu jedincem od 0 (nejhorsi) do 3 bodi (nejlepsi).
Nékteré funkeni ukoly byly Cerpany z dosavadnich klinickych testt, jejichZ hodnotici stupnice byly
pro ucel BESTestu upraveny, napt. z ,,Function Reach Test®, ,,Timed Up & Go Test®“, ,,Dynamic
Gait Index“ a dalsich. Ukoly spoleéné jedné sekci mohou odhalit omezeni v systému, na ktery je
zapotiebi se pfi terapii poruch rovnovahy zaméfit. Skore celého testu i jednotlivych sekci je dano

procentem maximalné mozného dosazeni bodu (Horak et al., 2009).
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1.2.2 Pristrojova vySetieni

Jednou z metod hodnotici posturalni rovnovahu je posturografie. Podle typu pfistroje je
mozné registrovat pouze stoj (statickd posturografie) nebo také dynamicky pohyb (dynamicka
posturografie) (Drsata et al., 2008). Pro statickou posturografii mohou byt vyuzity silové plosiny ¢i
tlakové snimaci desky, na kterych jedinec stoji. Silové ploSiny maji ve svych rozich umisténé
senzory, které snimaji reakéni silu podlozky, jeji tfi zakladni slozky ve sméru anteroposteriornim,
mediolateralnim a vertikdlnim a jejich silové momenty. Reak¢ni sila vznika pii kontaktu téla,
Vv ptipad¢ stoje chodidel, s povrchem ploSiny. Z naméfenych hodnot je mozné vypocitat polohu
pusobisté vektoru reakéni sily Center of Pressure (COP), kterd je dana soufadnici na ose x
(mediolaterdlni smér) a soufadnici na ose y (anteroposteriorni smér). Zmény polohy COP jsou
dokumentovany numericky a také graficky’. (Vafeka, 2002a; Vafeka, 2002b). Parametry COP
mohou byt rozd€leny na parametry ¢asové oblasti (draha, plocha ¢i rychlost) a parametry frekvenéni
oblasti (spektralni amplituda ¢i vykon). Pfikladem parametrti ¢asové oblasti jsou: trajektorie COP,
pramérna vzdalenost od jeho geometrického stiedu, primérna rychlost pohybu COP, celkova délka
trajektorie COP a plocha konfidenéni elipsy. Dosud neni jasné, ktery z parametrii by mél byt pouzit
ke kvantitativnimu posouzeni posturalni stability. Hodnoty mohou byt vSak porovnavany mezi
jednotlivymi vySetfenimi jedné osoby ¢i mezi dvéma riznymi skupinami jedinci (napf. pacienti
a kontrolni skupina), kde niz§i hodnoty znamenaji lepsi stabilitu (Chaudhry, Bukiet, Ji & Findley,
2011; Vareka, 2002b). Diky posturografii je mozné jasné odliSit skupinu nemocnych a zdravych
jedinct a jak ukazuje studie autord Schwabova et al. (2012) objektivizaci Rombergova testu
I skupinu pacientd se spinocerebelarni ataxii (SCA) typu 2 a pacientd s Friedreichovou ataxii
(FRDA).

Dalsi metodou vyuZzivajici méfeni posturalnich vychylek pro posouzeni rovnovahy a rizika
padu je akcelerometrie, ktera umoziuje zaznamenavat zrychleni pomoci akcelerometrti. Ty pracuji
na principu méfeni zmén na pruzing, kterd je natahovéna ¢i komprimovana hmotnym télesem
uvnitt akcelerometru reagujicim na zrychleni. Fixaci akcelerometrii na télo jedince je mozné
monitorovat pohyb jednotlivych segmentil. S pouZzitim akcelerometru, ktery zaznamenava zrychleni
podél tii ortogonalnich os se ziskava trojrozmérny obraz zrychleni daného segmentu. Metoda je
vhodna pro hodnoceni rovnovahy jedinct pfi stoji za rGznych senzorickych podminek, napt. pfi

stoji na pevném C¢i poddajném povrchu, pii otevienych ¢i zavienych ocich, a také béhem chtiize

! Graficky zaznam jednotlivych amplitud COP v &ase se nazyvé stabilogram, jeho vektorové
znazornéni statokineziogram (Cakrt, Kolaf, Cerny, Funda & Jetabek, 2009).
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aruznych funkénich ukold. Vétsi amplituda a vyssi frekvence posturdlnich vychylek sveédci

0 posturalni nestabilit¢ (Mathie, Coster, Lovell & Celler, 2004).

Van de Warrenburg et al. (2005) vyuzili pro testovani rovnovahy jedincti s SCA pfistroj, ktery
zaznamenaval thlovou rychlost vychylek trupu Vv sagitalni a frontalni roviné¢. B€hem méfeni bylo
posuzovana v tkolech stoje, chlize a retropulze. Vysledky studie ukazuji, ze jedinci s SCA vykazuji
vice nestability v pfedozadnim sméru nez mediolateralnim. Ke stejnym zavérim dosli Mohan et al.
(2009), ktefi vyuzili pro zaznam posturalnich vychylek jedinci s SCA typu 1 dynamickou
posturografii.

Ke tfidimenziondlni kinematické analyze pohybu se vyuzivaji optoelektronickd zatizeni
s pfisluSnym pocitaovym systémem. Snimaci zafizeni (kamery) pfijimaji signdl vysilany nebo
odrazeny z marker(, které jsou pfipojeny na presné definovand mista na lidském téle. Tyto markery
mohou byt tzv. aktivni (emitory svétla) nebo pasivni (retroflexni paska). Signal je dale zpracovavan
a v soufadném systému je urcena poloha sledovanych bodi. Diky rovinnym soufadnicim je mozné
ur€it zakladni kinematické veli¢iny (draha, ahel, rychlost, thlova rychlost, zrychleni...). K ziskani
prostorové soufadnice sledovaného bodu je zapotiebi transformace dat, pii které se skladaji rovinné
soufadnice téhoz bodu zachyceného na zaznamu zjiné kamery. Metoda tak slouzi nejen ke
stanoveni délky segmentt, velikosti uhlti mezi nimi, ale i sledovani zmén polohy t&zisté lidského
téla (Janura & Zahalka, 2004, s. 26, 69-72, 104). Kiing et al. (2009) naptiklad zvolili pro zaznam
vychylek t€zisté téla a ostatnich segmentl pii naklonu platformy, na které probandi stali, kamery

registrujici 21 infracervenych diod.

1.3 Funkéni rozdéléni mozecku

Mozecek je struktura CNS, jejiz hlavni funkci je regulace rovnovahy a koordinace. Je
zodpovédny za fizeni piesnosti, intenzity a casovani pohybu podle pozadavkt konkrétniho
pohybového tkolu. Nastavuje potadi aktivace motoneuront svali, které spolupracuji na provedeni
komplexniho tkolu jako je napi. chiize. Mozecek je ¢asto nazyvan velkym komparatorem, protoze
neustale sleduje a porovnava pozadovany pohyb se skute¢nym motorickym vystupem a provadi
jeho tpravy podle potieby. Komparace je mozna diky schopnosti mozecku ptijimat senzorickou
zpétnovazebnou informaci o pohybu z receptori, jakmile k pohybu dochazi. Cerebelarni drahy

ovladaji rovnovahu, koordinaci a pfesnost pohybu na ipsilateralni stran¢ téla (Bertoti, 2004, s. 31).

Na zaklad¢ zkoumani fokalnich 1ézi mozecku zvitat a lidi bylo dokéazano, ze rizné oblasti

mozecku jsou zapojeny do specifickych motorickych funkei. Tyto funkéni zony maji mediolateralni
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organizaci a lisi se aferentnimi a eferentnimi spoji (Konczak & Timmann, 2007; Morton & Bastian,
2007). Rozdéleni mozecku podle funkce neni zatim zcela jednotné a mize se liSit podle autora
(Razicka & Ambler, 2008, s. 144-150; Kralicek, 2011, s. 112-116; Konczak & Timmann, 2007;

Morton & Bastian, 2007). Zény a symptomy vazajici se na jejich 1ézi vidime na Obr. 1.

SAGITALNI ZONY MOTORICKE DEFICITY
Intermedialni Moot
Lateralni _ Ataxie stoje a chiize
mm— T G 2 4 (rostralni vermis)
/,,/ - 5 < \~= _ Ataxie hornich kongetin,
y: o /. . A\ dysartrie
@\‘\ |, (medilniflateralni zona)
' R B )
\ ‘ \ /
~ ; -, j’
\_\ & \Ny" Ataxie trupu,
—~\V/ =2 \ % . okulomotorické problémy
&= =— (kauddlni vermis)
N. fastigil {lobus flocculonodularis)
Li it
| N.Interpasitus ACS: arteria cerebelli superior
N. dentatus ACIP: arteria cerebelli inferior posterior

Obr. 1. Funkéni zony mozecku (pievzato z Konczak & Timmann, 2007)

Medialni zona zahrnuje vermis a n. fastigii, prostfednictvim kterého zona projikuje predev§im
do vestibularnich a retikularnich jader a méné do hibetni michy a thalamu. Aferentni informace
prichazeji z vestibularniho aparatu, z vestibuldrnich, retikuldrnich a pontinnich jader a ze hibetni
michy. Medialni zona zajistuje regulaci svalového napéti extenzorl a tim vzpiimeny stoj a kontrolu
dynamické rovnovahy. Také hraje tlohu v modulovani rytmické svalové aktivity flexord
a extenzort, kterd tvoii lokomoc¢ni vzor. Proto jedinci S 1ézi v medidlni oblasti mozecku mayji
problémy s udrzovanim rovnovahy pfi sezeni a stani a s chiizi (Konczak & Timmann, 2007; Morton
& Bastian, 2007).

Intermedidlni zéna mozeckovych hemisfér je tvofena paravermalni mozeckovou kirou,
n. interpositus a dorzomedialni ¢asti n. dentatus. Aferentni spoje vytvaii s hibetni michou,
retikularnimi jadry a korovymi oblastmi mozku prostfednictvim pontinnich jader a eferentni spoje
sn. ruber a mozkovou kirou prosttednictvim thalamu. Intermedidlni zéna hraje roli v fizeni
umistovani koncetin pti lokomoci a regulaci agonisticko-antagonistickych svalovych pari pro

kontrolu nacasovani, amplitudy a trajektorie pohybi koncetin. Léze v této oblasti zpusobuje
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poruchy pohybu koncetin, jejich tremor a dysarthrii (Konczak & Timmann, 2007; Marsden
& Harris, 2011; Morton & Bastian, 2007).

Lateralni zonu formuji laterarni ¢asti mozeCkovych hemisfér a vétSina neurond n. dentatus.
Zona prijimé aferentaci prostfednictvim pontinnich jader z primarni motorické, premotorické,
primarni somatosenzorické a zadni parietalni mozkové klry a také z oblasti prefrontalniho
a temporalniho laloku a projikuje do n. ruber a ptes thalamus do primarni motorické, premotorické,
parietalni a prefrontalni mozkové kury. Léze lateralni zony se projevi slabou vizuomotorickou
koordinaci. Zda se, ze tato oblast se uplatiiuje pii pfizpiisobeni normélniho lokomocniho vzoru na
nové ¢i komplexni okolnosti nebo pii potiebé silného zrakového vedeni (Konczak & Timmann,

2007; Marsden & Harris, 2011; Morton & Bastian, 2007).

Za samostatnou funk¢ni oblast mize byt povazovan lobus flocculonodularis, ktery piijima
aferentaci z vestibularniho aparatu, vestibularnich a retikularnich jader (Morton & Bastian, 2007).
Purkynovy buiiky z lobus flocculonodularis projikuji do vestibularnich jader a uplatiiuji se tak pfi

kontrole pohybti o¢i, rovnovahy a lokomoce (Morton & Bastian, 2007).

1.4 Cerebelarni ataxie

Pii poskozeni mozecku vznik4 porucha hybnosti ozna¢ovand jako ataxie. Jedna se o poruchu
koordinace, kterda miiZze postihovat okulomotoricky systém, motoricky systém fe€i, koncetin
a posturalni systém. Proto ataxie zahrnuje vice dil¢ich ptiznaki, které spolecné tvoii cerebelarni
syndrom. Termin se také pouziva pro oznaceni skupiny degenerativnich onemocnéni nervového
systému, u kterych je progresivni ataxie hlavnim klinickym ptiznakem (Klockgether, 2010;
Konczak & Timmann, 2007; Ruzicka & Ambler, 2008, s. 150-154).

Ataxie stoje se vyznaCuje nejistym a nestabilnim stojem o Siroké bazi s posturalnimi
vychylkami, které mohou vést k padu (Ruzicka & Ambler, 2008, s. 153). Charakter vychylek je
zavisly na mistu léze. Jedinci s postizenim predniho laloku mozecku vykazuji zvySené posturdlni
vychylky v pfedozadnim sméru o vysoké rychlosti a nizké amplitudé a zvySené mezisegmentalni
pohyby hlavy, trupu a dolnich koncetin. Naopak vestibulocerebelarni 1éze vede u jedincu
k zvySenym posturalnim vychylkam o nizké frekvenci a vysoké amplitudg, které nemaji smérovou

preferenci, a nezptisobuje zvySené mezisegmentalni pohyby (Morton & Bastian, 2007).

Znaky ataxie chiize jsou nizsi frekvence krokd s del$im trvanim stojné faze a faze dvoji
opory. Kroky jsou kratké, nepravidelné a nestejn¢ dlouhé. Jedinci s ataktickou chiizi maji potize se

zastavenim Ci otoenim se, zvlasté pokud tyto ukony provadéji rychle. Trajektorie jejich chtize
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nahodile méni smér. Na ataxii chlize se mohou podilet primarni nedostatky v rovnovaze i dysmetrie
postihujici dolni koncetiny (Konczak & Timmann, 2007; Marsden & Harris, 2011; Morton
& Bastian, 2007).

Dysmetrie oznacuje nedostatek piesnosti ve volnich pohybech. Nejbéznéjsi formou je
hypermetrie, pii které dochazi k ptresahu zamysleného cile pfi pohybu. Jedinci s postizenim
mozecku mohou vykazovat i hypometrii, kdy daného cile nedosahnou ¢i pohyb pied cilem zastavi.
Dysmetrie nastava proximalné a distaln€ na hornich a dolnich koncetinach a postihuje jak pohyby
provadéné v jednom kloubu tak pohyby vicesegmentové. Cim rychleji jsou pohyby vykonavané,
tim se dysmetrie vice projevi. Moznou pti¢inou hypermetrie je prodlouzené trvani pocate¢ni salvy
motoneuronu agonisty, ktera urychluje pohyb koncetiny, a opozdéni nastupu salvy motoneuronu
antagonisty, ktery za normalnich okolnosti pohyb zpomaluje (Manto, 2009; Marsden & Harris,
2011).

Kromé dysmetrie se ataxie koncetin projevuje pomalym zacatkem a prodlouzenym trvanim
pohybt, jejich snizenou maximalni rychlosti a zvySenou prostorovou variabilitou, coZ znamena, zZe
draha, kterou koncetina opakované sleduje, se lisi kazdym pokusem. Dal$im znakem je dyssynergie,
ktera oznacuje poruchu souhry svalovych skupin vedouci k nedostatkim v pohybu, ktery se sklada
z pohybu vice segmentt. Dyssynergie vznika jako vysledek neschopnosti kompenzovat interakce
momentd otaceni, které jsou vyvolané pohybem v jednom kloubu, ktery ovliviiuje pohyb
v kloubech pfilehlych. Proto jedincCi S cerebelarni ataxii maji tendenci rozlozit své pohyby na
jednodussi a vice presné jednokloubni pohyby. Kromé koordinace mezi klouby jedné koncetiny
muze byt narusena i mezikoncetinova koordinace (Marsden & Harris, 2011; Razicka & Ambler,
2008, s. 151-152).

Cerebelarni tremor je druh akéniho tremoru, ktery je pfitomny bud’ pfi udrZzovani postury
(posturdlni tremor) nebo pii pohybu (kineticky tremor). Pii cerebelarni atrofii dochazi
k posturalnimu tremoru s frekvenci mezi 2 a 3 Hz (Baloh, Jacobson, Beykirch & Honrubia, 1998).
Tremor mlZe byt vyvolan proprioceptivni zpétnou vazbou, tzn. Ze v disledku napinaciho reflexu
dochazi ke stfidani agonisticko-antagonistickych kontrakci (Mauritz, Schmitt & Dichgans, 1981).
Inten¢ni tremor, ktery se vyznacuje zvysenim amplitudy pfi pfiblizeni se k cili pohybu, mtize byt
vysvétlen ucinkem vizualniho zpracovani chyby motorického vystupu. Vysledkem zpracovani jsou
volni pohybové korekce, které viak vedou k dalsim nepfesnostem a inte¢nimu tremoru (Feys et al,
2011).
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Dalsim ptiznakem cerebelarniho syndromu je dysdiadochokineze, ktera postihuje rychle
alternujici pohyby tvofené stiidavym zapojovanim svalovych agonist a antagonistii. Pohyby jsou
zpomalené, vahavé a arytmické (Razicka & Ambler, 2008, s. 151). Dysdiachokineze muze byt
¢astecné zpusobena snizenou mirou generace sily, kterd byla u jedinct s ataxii Casto zaznamenana

(Marsden & Harris, 2011).

Pasivita neboli mozeCkova hypotonie se projevuje sniZzenim svalového napéti a odporu
kladeného pasivnimu pohybu (Ruzicka & Ambler, 2008, s. 152). Manifestuje se spise u akutnich

1ézi moze¢ku nez u chronickych. Postihuje zejména proximalni a posturalni svaly (Armutlu, 2012).

Dysmetrie muze postihovat i okulomotoricky systém. Sakadické o¢ni pohyby mohou byt bud’
hypermetrické nebo hypometrické. Dale pii lézich mozeCku dochazi k nystagmu (alternujici,
pohledovy, rebound, downbeat), sakadizaci hladkych sledovacich pohybu, snizeni rychlosti
divergentnich ocnich pohybl, abnormalnimu vestibulo-okuldrnimu reflexu a porusSe

optokinetického nystagmu (Marsden & Harris, 2011).

Ataxie motorického systému feci se projevuje feci, ktera ma povahu skandovani. Objevuje se
vahani, zdiiraznéni nékterych slabik, pfidani pauz nebo opomenuti vhodnych pauz. Pii kinematické
analyze orofacialnich pohybl bylo zjisténo, Ze vykazuji podobné znamky ataxie jako pohyby
koncetin. Pohyby maji prodlouzené trvani, snizenou maximalni rychlost a prodlouZené salvy
a-motoneurond. Mimoto byl pozorovany 3 Hz posturdlni tremor pii nepferuSované fonaci
samohlasek a oralni dysdiadochokineza béhem rychlého opakovani slabik (Marsden & Harris,
2011).

Cerebelarni ataxie se manifestuje pii 1€zi mozecku nebo jeho aferentnich a eferentnich spojti.
Moznymi pfi¢inami poSkozeni jsou tumory, infekce, kongenitalni malformace, imunitni
onemocnéni, trauma, cévni mozkova piihoda, toxické vlivy a degenerativni onemocnéni (Marsden

& Harris, 2011).

1.4.1  Skaly ataxie

Skaly pro hodnoceni ataxie jsou nastrojem pro kvantitativni stanoveni zavaznosti
cerebelarniho syndromu. Standartizovaného hodnoceni ataxie bylo zapotiebi pro potieby védy, aby
bylo mozné sledovat efekt 1€cby u pacientii s posSkozenim mozecku. Dnes maji Skaly své uplatnéni

nejen v oblasti védy a vyzkumu, ale i v klinické neurologické praxi (Schwabova et al., 2010).

V roce 1997 byla navrzena Skala ,,International Cooperative Ataxia Rating Scale* (ICARS).

Tvofi ji 4 oddily: poruchy stoje a chiize, kinetické funkce, poruchy mluvy a okohybné poruchy.
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Kategorie mohou byt hodnoceny zvlast' nebo spole¢né. Pocet uloh je 19 a celkové skore z nich
ziskanych 100 (Razicka & Ambler, 2008, s. 162-165; Trouillas et al., 1997). Protoze je vySetieni
Casoveé naro¢né (10-15 min.) je vyuzivana Castéji nov¢jsi Skala ,,Scale for the assessment and rating
of ataxia“ (SARA) (Schwabova et al., 2010).

SARA (Ptiloha €. 8) byla vytvofena v roce 2006 na zakladé vybéru osmi testovacich polozek
z ICARS podle jejich specificity k ataxii. Skala obsahuje tii polozky z oblasti poruch stoje a chiize,
jednu z poruch mluvy a ¢tyfi z kinetickych funkci (Schmitz-Hiibsch et al., 2006; Schwabova et al.,
2010). Rozsah dosazeného skore je 0 (Zadna ataxie) az 40 (nejvice zavazna ataxie). Validita Skaly
a vysoky stupen spolehlivosti byly potvrzeny na rozsahlé skupiné pacientti s SCA (Schmitz-Hiibsch
et al., 2006). Obdobné vysledky byly pozorovany ve studii (Weyer et al., 2007), ktera hodnotila
validitu a spolehlivost SARA u heterogenni skupiny ataktickych pacientd, ktera nezahrnovala
jedince s SCA a FRDA.

Protoze byla SARA kritizovana, ze obsahuje nadbyte¢nd hodnoceni a nezahrnuje vySetfeni
okulomotorickych funkci, byla vypracovana skala ,,Brief Ataxia Rating Scale® (BARS).
K polozkdm ICARS bylo pfidano 7 testovacich bodd hodnoticich mozeckové funkce. Z celkovych
26 polozek bylo vybrano pét, které jsou zaméfeny na hodnoceni hlavnich motorickych domén:
koordinace chtize, hornich a dolnich koncetin, fe¢i a pohybl o¢i. Proto miize byt BARS pouzita
Vv klinické praxi pro posouzeni motorickych funkci u pacientd s postizenim mozecku (Schmahmann,

Gardner, MacMore & Vangel, 2009).

1.5 Degenerativni onemocnéni mozecku

Degenerativni onemocnéni mozecku piedstavuji rozsahlou riznorodou skupinu onemocnéni,
jejichz hlavnim neurologickym piiznakem je progresivni cerebelarni ataxie. Patologickou podstatou
je degenerace mozecku a jeho aferentnich a eferentnich nervovych spoji. Onemocnéni muze
postihovat i jiné nervové struktury jako naptiklad baséalni ganglia, nervova jadra mozkového kmene,
spinalni drahy a méné Casto periferni nervovy systém. Proto kromé cerebelarniho syndromu mohou
byt pfitomny také extracerebelarni priznaky a poruchy zahrnujici oftalmoplegii, pigmentovou
retinopatii, pohybové poruchy (parkinsonismus, dystonii, myoklonii a choreu), pyramidové
pfiznaky, demenci, epilepsii, kognitivni dysfunkce a periferni neuropatie (Paulson, 2009; Teive,
2009).

Skupina onemocnéni muze byt rozdéléna podle etiologie na dédicné, nedédicné a ziskané

degenerativni ataxie. SCA, které se zatazuji do prvni skupiny, maji dédi¢nost autozomalné
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dominantni (AD), autozomaln¢ recesivni (AR) nebo X-vazanou (Klockgether, 2010; Zumrova
et al., 2007a; Zumrova et al., 2007Db).

AD SCA maji vétSinou familiarni vyskyt a jsou charakteristické nastupem onemocnéni
v dospélosti, obvykle mezi 30. a 50. rokem Zivota. Zatim bylo detekovano a definovano vice jak 30
genll zodpovédnych za neurodegeneraci. Onemocnéni AD SCA kromé genotypové odliSnosti
vykazuji také rozdily ve fenotypu. V Ceské republice je v soucasné dobé k dispozici DNA
diagnostika pro SCA typu 1-3, 6-8 a DRPLA (dentato-rubro-pallido-luysianskou atrofii) (Matilla-
Duenas et al., 2010; Paulson, 2009; Teive, 2009; Zumrova et al., 2007b).

U AR SCA je nepfitomnost onemocnéni v rodinné anamnéze vice pravdépodobna (Paulson,
2009). Nejbéznéjsi je FRDA, ktera ma z dédi¢nych ataxii nejvySsi incidenci. Jeji pocateéni
manifestace byva jiz koncem druhé poloviny prvni dekddy Zivota, ale asi 15 % pacientl s timto
onemocnénim ma prvni ptiznaky az po 25. roce zivota (Klockgether, 2010; Zumrova et al., 2007a).
FRDA muze byt geneticky detekovdna a doporucuje se provést jeji DNA diagnostiku spole¢né
s vySetfenim kompletniho bloku AD SCA (Zumrova et al., 2007b).

Ziskané ataxie jsou zpiusobeny exogennimi ¢i endogennimi negenetickymi piicinami.
Zastupci této podskupiny jsou alkoholovéd cerebelarni degenerace a paraneoplastickd cerebelarni

degenerace (Klockgether, 2010).

Pro ucely této diplomové prace budou blize popsana pouze ta atakticka onemocnéni, ktera

byla diagnostikovana u pacientl, ktefi se zucastnili studie.

1.5.1 Spinocerebelarni ataxie typu 2

Spinocerebelarni ataxie typu 2 (SCA2) je nejéast&jsim typem SCA v Ceské republice.
Primérné se manifestuje mezi 3. a 4. dekddou Zivota. Mutace zodpovédnd za onemocnéni je
expanze CAG trinukleotidové repetitivni sekvence v genu na 12. chromozomu, ktera vede
k abnormalné dlouhému polyglutaminovému fetézci v kddovaném proteinu zvaném Ataxin 2. Ten
poté proteinovou agregaci vytvaii v neuronech jaderné ¢i cytoplazmatické inkluze, které maji
toxickou funkci. Cim delsi je sek expanze, tim dochazi dfive k nistupu onemocnéni a rychlejsi

progresi (Matilla-Duenas et al., 2010; Teive, 2009; Zumrova et al., 2007b).

K patomorfologickym znaktm patii atrofie mozecku, Varolova mostu, ¢elnich lalokit mozku,
prodlouzené michy, hlavovych nervii a substantia nigra stfedniho mozku (Matilla-Dueiias et al.,

2010).
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Ptiznaky, které mohou byt u pacientti s SCA2 pozorovany, jsou: cerebeldrni ataxie s dysartrii,
tremorem a pomalymi sakadami, parkinsonismus, pyramidové piiznaky, kognitivni poruchy,
periferni neuropatie a dysfagie (Matilla-Duefias et al., 2010; Paulson, 2009; Teive, 2009).

1.5.2 [Idiopaticka cerebeldrni ataxie s pozdni manifestaci

Idiopaticka cerebelarni ataxie (IDCA) s pozdni manifestaci v angli¢tiné oznaCovana jako
»idiopathic late-onset cerebellar ataxia“ (ILOCA) ¢i ,,sporadic adult-onset ataxia of unknown
aetiology“ (SAOA) je vrodinach sporadicky se vyskytujici ataxie neznamé piiciny. Zadné
specifické testovani této ataxie do dneSni doby neexistuje, proto diagnéza vznikd na zadkladé
vylouceni vSech ziskanych a genetickych pfi€in a diagndzy mnohocetné systémové atrofie (MSA).

Nastup manifestace je okolo 50. roku zivota (Klockgether, 2010).

Neurodegenerace se vyznacuje prominentni ztratou Sedé hmoty mozecku, redukei bilé hmoty
ve sttednich mozeckovych pedunkulech a ztratou $edé a bilé hmoty v hippokampu a v nékterych
jeho eferentnich projekcich. Pii degeneraci kiry mozecku muze byt ptitomna sekundarni atrofie
dolnich oliv. Také byly zaznamenany ptipady s atrofii mozkového kmene (Abele, Minnerop,
Urbach, Specht & Klockgether, 2007; Klockgether, 2010; Klockgether, Schroth, Diener
& Dichgans, 1990).

Postizeni jedinci mohou vykazovat jen piiznaky cerebelarniho syndromu zahrnujici ataxii
stoje a chtze, dysdiadochokinézu, dysmetrii a inten¢ni tremor hornich koncetin, dysartrii
a okulomotorické abnormality nebo ve spojeni s extracerebelarnimi pfiznaky jako jsou sniZené
vibra¢ni ¢iti, snizeny ¢i zvySeny reflex Achillovy Slachy a pfitomnost extencnich iritacnich jevl

pyramidovych (Abele et al., 2007).

1.6 Posturalni vychylky a tremor u pacientii s degenerativnim onemocnénim mozecku

V klidném stoji dochazi u zdravého ¢lovéka K neustalému pohybu té€zisté téla (Danis et al.,
1998) a méni se také poloha COP. Tyto zmény jsou povazovany za odraz neustalé fidici ¢innosti
CNS zajistuyjici posturdlni stabilitu (Vateka, 2002a). Posturdlni vychylky u zdravych jedinc maji
vys$$i amplitudu Vv pfedozadnim nez mediolateralnim sméru a dosahuji frekvence do 2 Hz (Baloh
etal., 1998). Krafczyk et al. (2006) uvadi, ze frekvencni spektrum vychylek typické pro zdravé
osoby je 0,1-2,4 Hz. U neurologicky nemocnych se vychylky téla zvySuji jak v amplitudé tak
v rychlosti a u nékterych také ve frekvenci (Baloh et al., 1998).
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Podle dosavadnich posturografickych studii pacientii s Iézemi CNS se ukazuje, Ze zmény
COP jsou specifické pro lokalizaci poskozeni. Pii postizeni vermis ptedniho laloku mozecku
dochazi k vyskytu posturalniho tremoru s frekvenci okolo 3 Hz. Vychylky téla maji nizkou
amplitudu a vysokou rychlost a pievazuji v piedozadnim sméru (Bronstein, Brandt & Woollacott,
1996, s. 148; Morton & Bastian, 2007; Sullivan, Rose & Pfefferbaum, 2005). Pti studii
posturalnich vychylek jedincti s anamnézou chronického alkoholismu, ktery vedl k atrofii této
oblasti, bylo pozorovano u probandi zvySeni vychylek ve frekven¢nim spektru 5-7 Hz (Sullivan
etal., 2005). Autofi studie piedpokladaji, ze zvySeni frekvence vychylek bylo zplsobeno
poskozenim cerebelo-ponto-thalamickych okruhid. Pii 1ézi vestibulocerebella posturalni vychylky
nemaji smérovou preferenci, jsou o vysoké amplitudé a jejich frekvenéni komponenta je 1 Hz
(Bronstein et al., 1996, s. 148; Morton & Bastian, 2007). Frekvenci okolo 1 Hz maji také vychylky
pacienti S1ézi na urovni spindlnich provazcl, napt. pacienti S FRDA, které pievazuji

v mediolateralnim sméru (Bronstein et al., 1996, s. 149).

Mauritz et al. (1981) predpokladaji, ze posturalni tremor vznika v disledku opozdénych
odpovédi reflextt s dlouhou latenci. Tyto reflexy jsou vyvolané protazenim svalu a mohou byt
objektivizované elektromyografii (EMG). Pfi protazeni svalu dochazi k reflexni odpovédi, ktera ma
na EMG zaznamu dvé€ slozky. Prvni SloZzka ma kratkou latenci a odpovida myotatickému reflexu
(Corden, Lippold, Buchanan & Norrington, 2000). Jeho aferentni Cast je tvofena senzorickymi
vlakny svalového vieténka registrujici zménu délky svalu. VIdkna vstupuji zadnimi kofeny do
michy a vytvafeji zde monosynaptické excitacni spoje s a-motoneurony homonymniho svalu, ktery
se po prenosu vzruchu kontrahuje (Kralicek, 2011, s. 98-99). Druha slozka reflexni odpovédi ma
dlouhou latenci. Pfedpoklada se, Ze do jejiho reflexniho oblouku jsou zafazeny supraspinalni
nervové struktury jako mozkova kira a mozeéek (Corden et al.,, 2000; Mauritz, Schmitt
& Dichgans, 1981). Corden et al. (2000) se domnivaji, ze dlouholaten¢ni reflexy nejsou generovany
na zéklad¢ podrazdeéni svalovych vietének, ale vznikaji pfi stimulaci kize ¢i podkoznich tkani
mechanickymi podnéty.

Mauritz et al. (1981) zkoumali reflexni odpovédi svalii dolnich koncetin u 7 pacientt s atrofii
predniho laloku mozecku vykazujicich charakteristicky 3 Hz posturalni tremor a u 14 zdravych

jedinct, ktefi tvofili kontrolni skupinu. Probandi stili na posturografické silové plosSiné a po

zaznamu spontannich vychylek trvajicim 60 s byl bilateralni elektrickou stimulaci nervus tibialis ze
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zékolennich jamek vyvolan H-reflex' musculi gastrocnemii. EMG zdznam byl sniman z musculus

tibialis anterior a musculus gastrocnemius obou dolnich kon¢etin (schématicky na Obr. 2).

A Normal subject
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Ohbr. 2. Mechanismus posturalniho tremoru (Mauritz, Schmitt & Dichgans, 1981)
Dorsiflexion = dorzalni flexe; Ankle angle = hlezenni kloub, Plantar flexion = plantarni flexe,
Tibial muscle = musculus tibialis anterior; Gastrocn. = musculus gastrocnerins, Long-loop

reflexes = dlouhelatenini reflexy; Spinal stretch reflexes = myotatické reflexy, et seq = a
nasledwjici

&, howfrobal siupina, Elektrickd stimalace nervus tibialis vireoldsd Horeflex v musculus gastrochemiue s latenel 30 ms,
kterd je ndsledovana dlovholatendndm reflexem [ ——— 0. H-reflex vede k plantdend flexi v hleznug [ —— ), fimE
dochédzl k protafend musculus tibialis anterior, kaldivaci jeho aferentnich +ldken a wyvolind myotatického refleam
[ — Tiby). Tiby vede k dorziflexi v hilezna [ — ), fimE dochdzd k protaZeni musculus gastrocnemius a vyvoldnd
myotatického reflexu [ —»  Gastroen). Tento reflex nend synchromed s dlouholatendndm reflexem v rasculus
gastrocnemine. Tiby je ndsledovdn repetitived dlovholatensnd reflexni aktivitow (Tiba, Tibg). B, pacienfi 5 cerebeldrni
afrofii. Uddlosti prvndch 120 e jako v A, Dlouholatenfod reflex v musculus gastrocnendus je opofdéng [ —— - a
Grastroctn. 1) atak jeho efeld je synchronnd s myrotaticksm reflexem wyvolangim Tiby [ ——  a Gastrocney). Aferentnd
vldkna musculus gastrocnemiug json aktivovinae protafenim a vyvoldvai myotaticksr reflex, ktery vede k plantdrnd flexi
v hleznu, kterd wyvoldvd Tiby [ — ), a zédrovefl wyvoldvai droby opoZdény reflex v musculus gastrocnemiug
[ ——-# aGastrocng). Tibg je také ndsledovdn opofdénnmm dlouholatendnim reflexem (Tibg), ktenf je synchrord
s myotatickyim reflexem, ktery ho potenoye a ktery je wrroldn v musculus tibialis anterior reflexnd kontrakel soasculus
gastrocneming (Gastroctny a — ) Tibg wede k protafend musculus gastrocnendus [ —— ), které je synchrod

g akei dlovholatenéndho reflexs v musculus gastrocnemiveg (Gastrocn.g). Silné stfidavé kontrakee (Gastroeng Tibz a
ndsledujicl) vdehugi pokrafujicitremor,

! H-reflex je elektrofyziologicky ekvivalent myotatického reflexu. Je vyvolan elektrickou stimulaci

senzorickych vlaken o nizké intenzit¢ a registrovan EMG ze svalu pfisluSnych a-motoneuroni
(Knikou, 2008).
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Jak je vidét na Obr. 2 u jedinct kontrolni skupiny doslo po elektrickém stimulu ke generaci
H-reflexu, ktery vedl ke kontrakci m. gastrocnemius a k plantarni flexi v hlezennim kloubu. Tim
doslo k protazeni m. tibialis anterior a k vyvolani myotatického reflexu (spinal stretch reflex)
a dlouholaten¢ni reflexni odpovédi (long-loop reflex). Tyto dvé reflexni odpovédi vSak nebyly
synchronni. U pacientti 120 ms po stimulu byl registrovan pozdni vyboj (Tib;) v m. tibialis anterior
povazovany za odpovéd’ myotatického reflexu, ktery byl ptitomny i u zdravych jedinci. U pacientl
vSak doslo k opozdéni dlouholaten¢nich odpovédi, které synchronizovaly s myotatickymi reflexy.
Synchronizaci dochazi k zesileni motorické odpovédi a stiidani kontrakci musculus gastrocnemius

a musculus tibialis anterior, které jsou podkladem posturalniho tremoru.

1.7 Lécba pacientu s degenerativnim onemocnénim mozecku

V soucasné dobé neexistuje zadna kauzalni terapie pro pacienty s cerebelarni ataxii, ktera by
dokazala zpomalit progresivni charakter degenerativniho onemocnéni. Mnohé studie se zabyvaly
rehabilitaénimi pfistupy a U€inky farmak, které by mohly zmirnit alespon néckteré ptiznaky
(Marsden & Harris, 2011; Ogawa, 2004). U¢inné v 16¢bé neurodegenerativnich onemocnéni by
mohly byt inovativni pfistupy jako RNA interference, nadmérna exprese chaperonii a regulace

genové exprese, které maji pozitivni vysledky v preklinickych studiich (Matilla-Duenas et al.,
2010).

1.7.1 Farmakoterapie
Problémem klinickych studii hodnoticich u¢innost farmak u pacientl s cerebelarni ataxii je,
7ze neni zajiSténa homogenita skupiny probandd, je obtizné hodnotit ataxii u pacientd

s multisystémovym postizenim a z vysledkli nemize byt vyloucen placebo efekt (Ogawa, 2004).

Nekolik studii hodnotilo u¢inek cholinu a jeho derivati v podobé lecitinu, fosfatidylcholinu
a cholin chloridu. I kdyZ nékteré studie zaznamenaly zlepSeni ataxie, napi. zlepSenou koordinaci

hornich koncetin, jiné studie efekt této skupiny popiraji (Ogawa, 2004).

Dalsi zkoumané latky byly latky ovliviiujici serotoninergni systém. Parcidlni pozitivni ti¢inek
na symptomy ataxie, predev§im na tremor, dysartrii a ataxii hornich koncetin, byl sledovan po
podavani buspironu. Pacienti 1éCeni 5-hydroxytryptofanem vykazovali ve studiich zlepsSeni
v koordinaci rukou, v schopnosti samostatné chiize a v schopnosti déle trvajiciho vzpiimeného
stoje. Jiné studie opéct nenalezly vyznamny uc€inek téchto latek na cerebelarni symptomy (Ogawa,

2004; Trujillo-Martin, Serrano-Aguilar, Monton-Alvarez & Carrillo-Fumero, 2009).
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Lécba idebenonem vedla ke zvyseni sily, plynulosti feci, snizeni obtizi s polykdnim, zlepSeni
jemné motorickych dovednosti a snizeni unavy pfi ¢teni. V nékterych studiich byl idebenon
podavan pacientim s hypertrofickou kardiomyopatii spojenou s FRDA. I zde doslo k zlepSeni
v podobé redukce hypertrofie srdce, ale dalsi studie nenasla zadné rozdily v echokardiografickych
nalezech pted a po 1é¢b¢ (Trujillo-Martin et al., 2009).

Pacienti s IDCA, SCA a FRDA byly probandy ve studii hodnotici uc¢inek L-acetylkarnitinu.
U pacientti s IDCA ¢i SCA se zlepsila koordinace a periferni ptiznaky. U pacienti s FRDA se po
1écbe zlepsila koordinace a svalovy tonus. Dalsi zkoumani u¢inku L-karnitinu a kreatinu u pacient

s FRDA nepfineslo vysledky vyznamného zleps$eni neurologického deficitu (Trujillo-Martin et al.,
2009).

Sporna tvrzeni jsou také ohledné kombinované 1é¢by trimethoprimem a sulfamethoxazolem.
Nektré studie uvadéji zlepSeni neurologickych symptomi u pacienti s SCA3, napi. snizeni
spasticity ¢i zlepSeni chtuize. Dalsi dvojité slepa kiizova studie nenalezla zadny ucéinek (Ogawa,

2004; Trujillo-Martin et al., 2009).

Lécba acetazolamidem muze pfedchazet epizodickym ptiznakim u pacientd s epizodickou
ataxii typu 2 (EA2). Kontroverzni je tato 1écba stale u pacientii s SCA6, 1 kdyZ jedna piipadova
studie ukazala zlepSeni chiize, postury, dysartrie, kinetiky a kontroly rovnovahy u stejné skupiny

pacientl (Ogawa, 2004; Trujillo-Martin et al., 2009).

V jiné piipadové studii byl zkouman vliv 4-aminopyridinu na zachvaty u tii pacientd s EA2.
Bé&hem 1écby doslo k redukci zachvatli u jednoho pacienta, u druhych dvou viibec k zachvatim
nedoslo. Po vysazeni 1€¢by se zachvaty opét objevily, avSak po opétovné 1écbé byly ptiznaky

zmirnény (Trujillo-Martin et al., 2009).

Lécba D-cykloserinem snizila stupenl ataxie u pacientil s cerebeldrni ataxii. Vice uc¢inny byl
D-cykloserin na ataxii trupu a dysartrii nez na ataxii koncetin a poruchy pohybt oci (Ogawa, 2004).

Disabilita byla lehce zmirnéna u pacienti s FRDA po podavani amantadinu ve dvou
pfipadovych studii. Ve tfeti byl pozorovan pozitivni vliv amantadinu na zpomaleni progrese
U pacientt s olivopontocerebelarni ataxii (Trujillo-Martin et al., 2009).

V0iv na symptomy u pacienti s ataxii mizou mit i fysostigmin a tyreotropin uvolnujici
hormon, jejich ucinek vsak nebyl potvrzen (Ogawa, 2004; Trujillo-Martin et al., 2009).

Vzhledem ke kontroverznim vysledkim studii a nezddoucim vedlejSim ucinkiim nékterych

z 1é¢iv musi dalsi studie zkoumat, ktera farmaka by mohla byt v 16¢b¢ pacientti s SCA prospésna.
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1.7.2 Fyzioterapie a rehabilitace

Cilem fyzioterapeutické intervence u pacientll s ataxii je zvySit jejich trovenn funkcni
vykonnosti. Proto by terapeutické metody a techniky mély byt zaméteny na nasledujici dil¢i cile:
* zlepSeni rovnovahy a posturalnich reakci viici vnéjSim podnétiim a gravitatnim zméndm
* zlepSeni a zvySeni posturalni stabilizace nasledujici rozvoj kloubni stabilizace
* rozvoj funkce horni konéetiny
* prostfednictvim rozvoje nezavislé a funkéni chiize zlepseni kvality zivota pacienta zvySenim

jeho nezavislosti pii plnéni kazdodennich aktivit (Armutlu, 2012).

Klinické studie zabyvajici se fyzioterapeutickou intervenci u jedincii s cerebelarni dysfunkci
pfinaSeji dikazy o pozitivnim efektu rtznych rehabilitatnich piistupli na ptiznaky cerebelarni
ataxie. Rehabilitacni piistupy vyuzivaji kompenzaci funk¢éniho deficitu s pomoci zatizeni koncetin,
zvySeni viskoelastické rezistence, pomilicek pro chlzi nebo se zaméfuji na trénink, ktery
prostfednictvim motorického uceni zlepSuje naruSenou funci (Cassidy, Kilbride & Holland, 2009;
Marsden & Harris, 2011; Martin, Tan, Bragge & Bialocerkowski, 2009). I kdyZ nazory na tlohu
mozecku v motorickém uceni jsou stale kontroverzni (Konczak & Timmann, 2007), existuji studie,
které potvrzuji, ze jedinci s degenerativnim onemocnénim mozecku mohou diky motorickému
uceni zlepsit svlij motoricky vykon (Criscimagna-Hemminger, Bastian & Shadmehr, 2010; loffe,
Ustinova, Chernikova & Kulikov, 2006).

Rehabilitacni péce musi byt komplexni a individuelné ptizptsobena klinickému stavu jedince,
jak naznacuje piipadova studie autord Goulipian et al. (2008). U pacientky s FRDA byl hodnocen
efekt aplikace ortopedickych bot na chtizi. Pti klinickém vySetfeni chiize u pacientky byly patrné
znamky ataxie a deformity dolnich koncetin jako genu recurvatum, pes cavus s equinovar6znim
postavenim a drapovité prsty. Po mésicnim uzivani individuelné zhotovenych ortopedickych bot,
které predevsim korigovaly equinovardzni postaveni nohy, byla provedena kvantitativni analyza
chiize. Ve srovnani s lokomoci bez bot se snizila variabilita v sitce kroku, coz svéd¢i o zlepsené
stabilité, a zvysila se rychlost chlize predevsim diky vyssi kadenci a délce kroku. Navic noSeni
ortopedickych bot zvysilo kvalitu zivota pacientky. Biomechanickd omezeni, jako jsou svalové
oslabeni, omezeny rozsah pohybu ¢i bolest nohou, ovlivituji rovnovahu jedince (Horak, 2006). Aby
se moznym biomechanickym zménam predchazelo, méla by kazdodenni fyzioterapeuticka péce
0 pacienty s degenerativnim onemocnénim mozecku zahrnovat protahovaci cviceni a techniky na

udrzeni protazitelnosti mékkych tkani, nejlépe formou autoterapie (Maring & Croarkin, 2007).

V doméacim prostfedi mohou pacienti dale vyuzivat pro aerobni cviceni rotoped ¢i bicyklovy

ergometr. U pacienta s FRDA bez kardiomyopatie doslo po 27 trénincich jizdy na bicyklovém
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ergometru trvajicich 20-25 minut o intenzité 70-85% jeho maximalni srde¢ni frekvence ke zvysSeni
télesné zdatnosti (Cassidy et al., 2009; Maring & Croarkin, 2007). Pravidelna fyzicka aktivita nema
pozitivni vliv jen na pohybovy systém, ale i na ostatni orgdnové systémy, a miize prinaset jedincim
zdravotni benefity (Dean, 2009). Jina studie (Vaz et al., 2008) uvadi, Ze trénink na bézeckém pase
muze zlepsit mobilitu, rovnovahu a kvalitu chiize u ataktickych pacientd s poskozenim mozecku pfi
uraze hlavy. Protoze vSak studie ovéfujici dany piinos pro pacienty s degeneraci mozecku chybi,

muzeme ho pouze predpokladat.

Autorfi dalsi klinické studie (Crowdy et al., 2002) usuzuji, ze zlepSeni okulomotoriky
prostiednictvim nacviku pohybti o¢i mtize zlepsit motoricky vykon pfi chiizi u jedinct s cerebelarni
ataxii. Po néacviku 30-ti cilenych sakadickych ocnich pohybt, ktery byl proveden dvakrat, se
U probandil zlepsila dysmetrie o¢nich sakad pfi sttidani pohledu na cile pro umisténi nohou béhem
chiize, zvysila se pravidelnost fazi krokového cyklu a ptesnost doSlapu na cile. K tréninku
okulomotorické kontroly béhem pohybt hlavy se vyziva cviceni pro stabilizaci pohledu. Principem
téchto cviCeni je adaptace vestibulo-okularniho reflexu na specifické podnéty (Bertoti, 2004,
S. 286). Zrakova fixace stacionarniho ter¢iku pii pohybech hlavy, pohyby o¢i a hlavy mezi dvéma
staciondrnimi ter¢iky a pohyb hlavy pii zrakové fixaci pohyblivého terciku byly soucasti
rehabilitaéniho programu pacientky s cerebelarni dysfunkci, po kterém se zlepSila posturalni

stabilita stoje a chiize (Gill-Body et al., 1997).

llg et al. (2009) zkoumali vliv intenzivniho ¢tyitydenniho koordinaéniho tréninku na
mezikloubni koordinaci a dynamickou rovnovdhu u pacientli s degenerativnim onemocnénim
mozecku. Studie se zuc¢astnilo 16 jedinct, z nichz 10 mélo pievazné postizen mozecek a 6 aferentni
cerebelarni spoje. Motoricky vykon probandii byl hodnocen klinickymi testy ataxie a kvantitativni
analyzou pohybu. VySetieni pacientll bylo provedeno ctytfikrat: 8 tydnid pfed zacatkem tréninku,
bezprostiedné pred zacatkem tréninku, bezprostiedné po ukonceni ¢tyitydenniho tréninku a 8 tydni
po ukonceni tréninku. Porovnanim dat mezi jednotlivymi vySetfenimi bylo mozné stanovit zmény
V prvnich osmi tydnech, které nebyly zpiisobeny tréninkem, efekt tréninku a udrZeni daného efektu
po delsi dobu. Koordina¢ni trénink (Pfiloha ¢. 9) probihal tiikrat tydné formou jednohodinovych
lekci. Skladal se ze cviki zaméfenych na zlepsSeni statické a dynamické rovnovahy, koordinaci mezi
trupem a koncetinami, a z postupt vedoucich K prevenci padu ¢i Grazu pfi ptipadném padu a k 1écbe
¢i prevenci kontraktur. Po ukonéeni cCtyitydenni fyzioterapeutické intervence néktefi pacienti
pokracovali podle individualniho planu v tréninku v domacim prosttedi s frekvenci a délkou jedné
hodiny denné. Vysledky studie ukazuji, Ze koordinacni trénink ovliviiluje vyznamné pfiznaky ataxie.

U vsech pacientli doslo k redukei vyslednych hodnot Skaly ataxie SARA. Dalsi pozitivni vliv mél
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trénink na parametry hodnotici mezikloubni koordinaci a dynamickou rovnovahu pii chizi
arovnovaznych ukolech. Z dat kvantitativni analyzy pohybu je zfejmé, ze jedinci s pifevaznym
postizenim mozecku profitovali z tréninku vice neZ jedinci s aferentni ataxii. Také pacienti, ktefi
pokracovali ve cviceniVv domacim prostfedi, dosdhli lepSich vysledki nez pacienti, ktefi
absolvovali pouze Ctyitydenni trénink. Studie poukazuje na skutecnost, ze fyzioterapie formou
souvislého koordina¢niho tréninku je vhodnou symtomatickou lécbou pro pacienty

S degenerativnim postizenim mozecku.

Ve fyzioterapeutické praxi se k potlaceni inkoordinace vyuzivaji Frenkelovy cviky. Koncept
cviceni byl piivodné vyvinut pro pacienty se senzorickou ataxii z divodu onemocnéni tabes dorsalis
pro obnoveni jejich obratnosti a zlepSeni chtize (Zwecker, Zeilig & Ohry, 2004). Pti cviceni podle
Frenkela jsou provadény pomalé zprvu zrakové kontrolované vicekloubni pohyby, které se
postupné stavaji vice plynulymi a pfesnymi. Béhem cviceni se snazime i o stabilizaci polohy, které
muzeme dosdhnout pomoci techniky rytmické stabilizace konceptu proprioceptivni
neuromuskularni facilitace (PNF) (Armutlu, 2012; Kobesova, 2009, s. 360). Vyuzitim cviceni podle

Frenkela je mozné u ataktickych pacientt zlepsit rovnovahu ve stoji (Marsden & Harris, 2011).

V 1écbé poruch rovnovédhy se uplatiiuje nacvik motorickych stategii, statickych
I dynamickych, které maji v pfipadé funkénich ukolt vyzadujicich kontrolu rovnovahy zajistit
posturalni stabilitu. Cilem nacviku je pomoci jedincim rozvijet koordinované vicekloubni pohyby.
Pii nacviku kotnikové strategie se jedinec napiimen naklani vpted, vzad ¢i do stran. Je dilezité, aby
pohyb vychazel zhlezennich kloubli a omezily se pohyby v kolennich a kycelnich kloubech.
Kycelni strategii miZzeme nacvi¢ovat pomoci pozic, které tuto strategii vyzaduji, napt. stojem na
uzké podlozce, ve vyponu na $pickach ¢i na patach. Krokova strategie mutze byt facilitovana
postrky jedince terapeutem (Bronstein et al., 1996, s. 223-224). Nacvik této dynamické strategie byl
soucasti koordina¢niho tréninku (Pfiloha €. 9) testovaného ve studii autort Ilg et al. (2009), ktery

zlepsil motoricky vykon jedinct.

Kromé motorickych strategii je tfeba nacviovat i senzorické strategie. Cilem nacviku je
naudit pacienta efektivné koordinovat sensorické informace a vyuzit je pro zachovani stability. Pfi
a dynamickych pohybovych ukolech pfi vylouceni ¢i omezeni zdoje informaci jednoho ¢i vice
smysli dulezitych pro posturdlni orientaci. Spoléhani se na somatosenzorické podnéty muiZeme
sniZit pouZitim pénové podlozky, tlustého koberce ¢i naklonéné desky, které meéni informace
proprioceptord, a na vizualni podnéty snizenim osvétleni, omezenim periferniho vidéni ¢i ostrosti

zraku a zcela je vyloucit zavienim oc¢i. Pfi zménach v zrakovém a somatosenzorickém systému se
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doporucuje nacvicovat vyuziti vestibularnich informaci pro posturalni kontrolu (Bertoti, 2004,

s. 286; Bronstein et al., 1996, s. 224).

Klinické studie uvadé&ji dalsi rehabilitaéni piistupy, jejichz Géinnost u ataktickych pacient
byla prokazana. ProtoZze vSak terapeutické techniky byly aplikovany na jedince s jinou pfi¢inou
poskozeni mozecku nez degeneraci, jako je napft. akutni fokalni 1éze, je tfeba v budoucich studiich
prokazat jejich pozitivni efekt na funkéni schopnosti také u pacientl s progresivni ataxii (Cassidy

et al., 2009; Marsden & Harris, 2011; Martin et al., 2009).

1.8 Biologicka zpétna vazba pro trénink stability

Biologicka zpétna vazba (BZV) nebo Castéji v literatuie uzivany termin biofeedback je proces
¢i metoda, pii které je jedinci umoznéno zlepsit své zdravi a vykon prostiednictvim zmény
biopsychofyziologické aktivity, kterou si sam neuvédomuje. Informace o této aktivité jedinec
ziskava vSak diky senzorickym pfistrojim a v podobé zpétné vazby je vyuziva K navozeni
pozadovanych fyziologickych zmén, které mohou pfetrvavat i po ukonceni tréninku s piistrojem.
V dnesni dobé¢ je mozné monitorovat mnoho biologickych funkei, jako napt. ¢innost mozku, srde¢ni
akci, dychani, svalovou aktivitu, teplotu kize a dalsi. Proto ma metoda velké spektrum uplatnéni
ato jak v prevenci tak i v terapii. Neni vSak vyuzivana jen v oblasti mediciny a rehabilitace, ale
I v jinych odvétvich, jako napft. ve sportu a umélecké sféte (Valuch, 1998, s. 88-105; www.aapb.org
- About Biofeedback).

V oblasti rehabilitace ma trénink s vyuzitim BZV pozitivni vysledky u pacientd s poruchami
rovnovahy. ZlepSeni posturalni kontroly bylo pozorovano u pacientii s poruchou vestibularniho
aparatu (Barros, Bittar & Danilov, 2010; Danilov, Tyler, Skinner, Hogle & Bach-y-Rita, 2007;
Tyler, Danilov & Bach-y-Rita, 2003; Uneri & Polat, 2009) a u pacienti s centralné¢ podminénou
nestabilitou (Bittar & Barros, 2011; Cheng, Wang, Chung & Chen, 2004; Cakrt et al., 2009;
Mirelman et al., 2011; Nicolai et al., 2010).

Systémy BZV poskytuji pfi tréninku stability jedincim aditivni informaci 0 posturalni
orientaci a pohybu téla v realném case. Informace jsou piijimany pfirozenymi senzorickymi
systémy, které se uUplatiuji v posturalni kontrole. V zavislosti na mife zachovalé funkce
vestibularniho, somatosenzorického ¢i zrakového systému miize poté BZV slouzit jako substituce
(nahrada) ¢i augmentace (rozSifeni) senzorické informace pro senzomotorickou integraci CNS
(Horak, 2010; Zijlstra, A., Mancini, Chiari & Zijlstra, W., 2010).
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Diky rozvoji technologii a vyzkumu v oblasti mediciny byly vytvofeny pfistroje, které mohou
kompenzovat ztratu smyslového organu. Tyto pfistroje slouzi jako arteficialni senzory (napf.
kamera ¢i akcelerometr) poskytujici jedinci informace, které by za normalnich podminek ziskal ze
senzorického systému, nyni vSak poSkozeného. Substitu¢ni systémy prezentuji informace ve forme
energie, ktera je detekovana receptory (napf. taktilnimi ¢i sluchovymi). Receptory prevadéji energii
do vzorce impulzi, které jsou predavany prostfednictvim senzorickych nervovych drah mozku,
ktery je dekdduje a interpretuje. Hlavni uplatnéni senzoricka substituce nachazi u lidi se ztratou
zraku Ci s bilateralni vestibularni 1ézi (Bach-y-Rita, 2004; Bach-y-Rita & Kercel, 2003).

Kromé systémil zpétné vazby vyuzivajicich se v rehabilitaci néktefi autofi povazuji za
senzorickou augmentaci také systémy pro no¢ni vidéni, telekomunikaci, navigaci, orientaci pod

vodou a dalsi (Bach-y-Rita, 2004; Tyler et al., 2003).

Do dne$ni doby byl zkouman efekt vizudlni, auditivni, vibrotaktilni a elektrotaktilni zpétné

vazby na posturalni kontrolu.

1.8.1 Vizualni zpétna vazba

Pfi tréninku s vizudlni zpétnou vazbou se jedinec snazi posturaln¢ reagovat na zrakové
podnéty. Na monitoru pocitae umisténé¢ho pied pacientem se pohybuje kurzor, ktery jedince
informuje o jeho posturalnich vychylkach. Kurzor pfedstavuje zobrazeni digitalizovaného a dale
zpracovaného signalu snimaného ze silové ploSiny, na které pacient stoji, a jeho poloha odpovida
poloze COP. Pocitacové programy nabizeji rizné cvicebni aplikace pro trénink nékolika aspektd
posturalni kontroly. Jejich principem je pfesné umisténi kurzoru védomym pohybem cviciciho na
zvyraznény cil na monitoru (Cheng et al., 2004; Cakrt et al., 2010; Pokorna, 2006). Vyuzitim
silovych plosin ve spojeni s vizualni zpétnou vazbou lze pozitivné ovlivnit stabilitu stoje (Cakrt

et al., 2010) i dynamickou rovnovahu (Cheng et al., 2004).

1.8.2 Auditivni zpétnd vazba

Systémy, které poskytuji zvuk jakozto zpétnou informaci o posturdlnich vychylkach,
vyuzivaji jako svilj senzor akcelerometr. Ten je pfipevnén na zada jedince v blizkosti celkového
pocitacového procesoru miize byt signal z akcelerometru pfeveden na rizné modifikovany zvukovy
signal, ktery je prezentovan jedinci stereofonnimi sluchatky. Zmény ve sméru pohybu trupu
a v posturalni orientaci jsou vyjadieny zménou frekvence (vysky) ¢i amplitudy (hlasitosti) zvuku

nebo ziskavanim zvukovych podnétd pouze z levého ¢i pouze z pravého sluchatka (Dozza et al.,
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2005; Mirelman et al., 2011). Trénink mtze mit formu pozitivni zpétné vazby (zvuk zazni, pokud
jedinec vychylenim trupu dosahne pifedem urceného cile) i negativni zpétné vazby (zvuk zazni

Vv piipadé opusténi piedem urcené pozice) (Mirelman et al., 2011; Nicolai et al., 2010).

1.8.3 Vibrotaktilni zpétna vazba

Zpétnovazebna informace o orientaci téla vici gravitacni vertikdle mize byt zprostiedkovana
vjemem vibraci aplikovanych na kazi. Kombinaci signali z akcelerometru zaznamendvajicim
linearni zrychleni a gyroskopu zaznamenavajicim thlovou rychlost, které jsou pfipevnéné na trupu
jedince, se ziskava informace o jeho naklonu. Pocet pouzitych part senzord urcuje pocet rovin, ve
kterych lze naklon detekovat. Zpracovany signél je pfeveden do vibra¢niho stimulu, ktery je
predavan jedinci prostfednictvim pole vibrator o nékolika sloupcich a zpravidla 3 fadach ulozeném
Vv elestickém pasu obepinajicim trup jedince. Smér vychylky je dan aktivaci vibratoru v jednom ze
sloupct (napft. pfi naklonu vpied je vniman vibra¢ni podnét na bfiSe, pfi ndklonu vpravo na pravém
boku...) a podle velikosti této vychylky se jedna o jeden ze tii vibratort v daném sloupci (se
zvySujicim se naklonem se aktivuje vySe ulozeny vibrator v sloupci) (Dozza,Wall Il1, Peterka,
Chiaria & Horak, 2007; Peterka, Wall 11l & Kentala, 2006; Wall 111, 2010).

1.8.4 Elektrotaktilni stimulace jazyka

Elektrotaktilni stimulace jazyka milZe byt vyuzita pro ziskani zrakovych informaci ¢i
informaci o poloze hlavy diky systému BrainPort, ktery miZze byt povazovan za univerzalni
informacni port do mozku. Systém vznikl na zéklad€ dlouholetého védeckého a klinického
vyzkumu mozkové plasticity spojené se senzorickou substituci, ktery vedl Paul Bach-y-Rita

(Danilov & Tyler, 2005).

V ramci studii vizudlni substituce bylo zjisténo, ze jazyk predstavuje nejlepsi rozhrani pro
predani informaci CNS pomoci elektrotaktilni stimulace. Ve studiich byla jako arteficidlni sensor
pouzita kamera, ktera pievadéla obraz do podoby elektrické stimulace aplikované na kuzi zad,
bficha, stehna ¢i Spicky prstu. V porovnani s biiskem prstu je pro elektrickou stimulaci jazyka
zapotfebi mnohem méné napéti a intenzity proudu, aby se docililo stejného efektu (percepce
obrazu). Nizsi absolutni hodnoty proudu pravdépodobné souvisi s lepsim elektrickym kontaktem
v ustech v disledku ptitomnosti slin. (Bach-y-Rita, 2004; Bach-y-Rita, Kaczmarek, Tyler
& Garcia-Lara, 1998). Dalsimi vyhodami oproti jinym mistim s taktilnimi receptory je vysoka
denzita a senzitivita senzorickych vlaken a rozsahla somatosenzoricka korova reprezentace jazyka
(Barros et al., 2010).
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Na principu elektrotaktilni stimulace jazyka pracuje p¥istroj pro BZV BrainPort® (BrainPort
Balance Device; Wicab, Inc., Middleton, Wisconsin, USA). BrainPort je inovativni, neinvazivni
terapeutické zafizeni uréené pro ténink pacienti s poruchou rovnovahy. Pfistroj byl vyvinut
pfedevSim pro substituci bilateralni ztraty vestibularni funkce. Dnes ma uplatnéni v rehabilitaci
perifernich i centralnich vestibularnich poruch rtizné etiologie (Piiloha ¢. 10) (Cakrt et al., 2009;

www.wicab.com - BrainPort Balance Device).

Piistroj BrainPort™ (Obr. 3) se sklad4 z fidici jednotky a intraoralniho zatizeni. Akcelerometr,
ktery je v silikonovém pouzdru intraoralni jednotky, registruje pohyb hlavy ¢i téla v zavislosti na
odchyleni se od gravitacni vertikaly. Na spodni strané akcelerometru je elektrotaktilni pole se
100 elektrodami (10 x 10), které se piiklada na svrchni stranu jazyka (dorsum linguae). Pii zméné
pozice hlavy je signal z akcelerometru zpracovan fidici jednotkou a pteveden do elektrického
impulsu, ktery je jedincem vniman skrze taktilni receptory jazyka. Smér vychylky hlavy odpovida
sméru vychylky impulzu ze stfedu elektrotaktilniho pole (Obr. 4) (Barros et al., 2010; Danilov
& Tyler, 2005; www.wicab.com - Our Technology).

Circuitry

Accelerometer
(other side)

|

=~ 10D
(intra-oral
device)

CPU, Battery,

/ Electronics
c— Power button

O |
— Y Oltage control

Obr. 3. Pistroj BrainPort® (Wicab, Inc.)

Circuitry = obvody; Electrode Array = elektrodové pole; Accelerometer (other side) = akcelerometr
(druha strana); IOD (intra-oral device) = intraoralni zafizeni; CPU (central processing unit) =
centralni procesorova jednotka; Battery = baterie; Electronics = elektronika; Power button =
spinac/vypinac; Voltage control = regulace napéti
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Obr. 4. Vztah pozice hlavy a elektrického stimulu na jazyku (Danilov et al., 2007)

Pfi tréninku s piistrojem BrainPort™ maji jedinci zaviené oéi a snazi se béhem riiznych pozic
udrzet vnimany elektricky signal na stfedu stimula¢niho pole. Narocnost na posturalni kontrolu se
postupné zvySuje zménou statickych pohybovych ukoli. Takto vedeny trénink zlepsil posturalni
stabilitu u pacientt s bilateralni ztratou vestibularni funkce (Barros et al., 2010; Tyler et al., 2003;
Uneri & Polat, 2009). Statisticky nepodlozena zlepSeni byla pozorovana i u pacientll s centralni
poruchou rovnovahy, jako jsou napf. cerebelarni ataxie, Parkinsonova nemoc a stavy po cévni
mozkové pithodé (Bittar & Barros, 2011; Cakrt et al., 2009).

Jiny systém vyuZivajici elektrotaktilni zpétnou vazbu prostfednicvim stimulace jazyka ma
jako svilj senzor tenzometrické vlozky. Ty snimaji COP z kazdého chodidla zvlast. Pfistroj déle
data zpracovava a vypocitava celkové COP. Na jazyku je ve vysledku vniman elektricky signal,
jehoz vychylky se shoduji s vychylkami celkového COP ve vztahu k pfednastavenému tzv.
neutrdlnimu pasmu. Neutrdlni pasmo bylo ve studiich nastaveno jako smérodatna odchylka
vychylek COP jedince naméfenych v dobé 10 s pied zacitkem kazdého experimentu. Vysledky
studii ukazuji, Ze tento systém je mozné také vyuzit pro zlepSeni posturalni stability (Vuillerme
et al., 2007a; Vuillerme et al., 2007b).
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1.8.5 Mechanismus ucinku terapie s biologickou zpétnou vazbou

Vysledky nékterych studii dokazuji, ze zmény v motorickém chovani navozené béhem
tréninku s pristrojem pro BZV mohou pfetrvavat i po urcitou dobu po preruseni aplikace
zpétnovazebnych podnétt (Barros et al., 2010; Cakrt et al., 2010; Cakrt et al., 2009; Danilov et al.,
2007; Cheng et al., 2004; Mirelman et al., 2011; Nicolai et al., 2010; Tyler et al., 2003; Uneri
& Polat, 2009). Obecné je tato retence ucinku vysvétlovana fenoménem neuroplasticity, i kdyz neni
dosud jasné, které z neuroplastickych mechanismu jsou za ni zodpovédné (Bach-y-Rita & Kercel,
2003).

Neuroplaticita je povazovana za schopnost nervového systému vyvijet se, reagovat ha zmény
vnitinich a zevnich podminek a pfizpisobovat se jim. Ruzné podnéty mohou aktivovat
neuroplastické mechanismy, které vedou K funkéni kompenzaci ¢i strukturdlni reorganizaci
neuronalni sité. Neuroplastické zmény probihaji na tGrovni synapsi (napf. zména senzitivity
receptoru), lokalnich nervovych okruhti (napf. remodelace dendritického stromu) ¢i dokonce na

urovni celého systému (Trojan, Langmeier, MareSova, Mourek & Pokorny, 2004).

Wildenberg et al. (2010) ve své studii zkoumali vliv elektrotaktilni stimulace jazyka bez
zpétnovazebné informace o poloze hlavy na posturdlni kontrolu u pacientll s chronickymi
rovnovaznymi poruchami. Pfed a po pétidenni intervenci se stimulaci byla u pacientli provedena
funkéni magnetickd rezonance kurceni anatomickych lokalit CNS, ve kterych dochazi
k neuromodula¢nim zménam. Po intervenci doslo ke snizeni posturalnich vychylek vyvolavanych
zrakovou stimulaci a K Sirokorozsahlym zménam v aktivité CNS. Autofi dosli k zavéru, ze
stimulace sama o sob¢& vyvolava neuroplastické zmény, které umoziuji CNS vhodné integrovat
senzorické vstupy. Pretrvavajici uc¢inek je pravdépodobné zpiisoben zménou v synaptické efektivite.
Zijlstra et al. (2010) povazuji tento proces tzv. smyslového piehodnocovani, pii kterém CNS
upravuje relativni zastoupeni senzorickych informaci pfi jejich integraci, odpovédnym za udrzeni
ucinku po tréninku s BZV.

3

Jinym uvazovanym mechanismem, ktery se uplatiuje v reorganizaci CNS, je ,,odmaskovani
nervovych drah, které jsou za normalnich podminek u ¢lovéka pFitomné, ale nefunguji do doby
jejich ,,odmaskovani“. K tomu muze vést 1éze ¢i docasny kondukéni blok v CNS (Bach-y-Rita,
2005). Uvedenou hypotézou je mozné vysvétlit aktivaci zrakovych korovych oblasti u nevidomych
jedinctd po tréninku percepce obrazu prostiednictvim elektrotaktilni stimulace jazyka (Bach-y-Rita,
2005; Bach-y-Rita & Kercel, 2003).
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Tyler et al. (2003) se domnivaji, ze zlepSeni posturalni kontroly po tréninku s BZV formou
elektrotaktilni stimulace jazyka mize byt vysledkem ,,uzavieni abnormaln¢ otevieného okruhu*
senzomotorického systému, ktery za normalnich podminek realizuje na =zaklad¢ integrace
senzorickych informaci posturdlni zmény. Pfi absenci nékterého ze senzorickych vstupi dochazi
k nestabilité, ktera je vysledkem rozpojeni (otevieni) okruhu. Aditivni informace ze systému BZV

je CNS vyuzita pro multisenzorickou integraci a vede tak k jeho opétovnému uzavieni.
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2 CILE A HYPOTEZY

Diplomova préce je rozdéla do dvou celktl, na teoretickou a praktickou ¢ast. V teoretické ¢asti
bylo cilem shrnout dosavadni poznatky o fizeni posturalni stability a 0 klinickych pfiznacich
poruchy cerebela, zejména u pacientd s neurodegenerativnim onemocnénim. Zamérem bylo
poskytnout informace 0 moznych vySetiovacich metodach a 1é¢bé pacientii s cerebelarni ataxii.

Kromé standartni fyzioterapie byla reSerze cilena na trénink stability s pomoci BZV.

Cilem praktické casti bylo zhodnotit ucinnost terapie s vyuzitim systému BZV, ktery
poskytuje informace o poloze hlavy v prostoru prostiednictvim elektrotaktilni stimulace jazyka.
V nasi studii jsme sledovali efekt 1écby u pacientl s cerebelarni ataxii na podkladé degenerativniho

onemocnéni mozecku.

Pro studii jsme si stanovili nasledujici hypotézy:

Hypotéza H;:

Po terapii dojde u pacientt k zlepSeni stability stoje a chiize.

H1,: Hodnoty primérné rychlosti pohybu COP se po terapii statisticky vyznamné snizi.
Hip: Vysledné skore klinického testu DGI se po terapii statisticky vyznamné zvysi.
Hip: Vysledné skore dotazniku ABC se po terapii statisticky vyznamné zvysi.
Hypotéza H,:

Po terapii dojde u pacientt ke sniZeni posturalniho tremoru s frekvenci 3 Hz.

Haa: % celkového spektralniho vykonu ve frekven¢nim pasmu s rozsahem 2,4-3,5 Hz se po terapii

statisticky vyznamné sniZzi.

Hap: % celkového spektralniho vykonu ve frekvenénim pasmu s rozsahem 0,1-2,4 Hz se po terapii

statisticky vyznamné zvysi.
Hypotéza Hs:

Efekt 1écby v intervalu 30-ti dnti od ukonceni terapie se bude snizovat, to znamena, ze hodnoty
sledovanych parametri se po 30-ti dnech od ukonéeni terapie v porovnani s hodnotami po terapii

zmeéni k hor§imu.
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3 METODIKA
V klinické studii, ktera probihala od tijna 2009 do ¢ervna 2011 ve Fakultni nemocnici Motol
Vv Praze, jejiz dil¢i vysledky byly jiz publikovany (Gitschinska, 2010; Kodrikova, 2011; Svojitkova,

2011; Cakrt et al., in press) jsme hodnotili G&innost dvanactidenni terapie s p¥istrojem BrainPort®.

3.1 Soubor pacienti

Studie se zucastnilo 8 pacientti s degenerativnim onemocnénim mozecku. Soubor se skladal
z5-ti muzi a 3 Zen ve vékovém rozmezi 38-71 let (56,9 = 10,9 praimér = SD). Skore ataxie
hodnocené skalou SARA bylo 13,3 + 3,7 (pramér = SD). Klinicka data viz Tab. 1.

Pacient | Vék Trvani obtizi | Pohlavi | Diagnéza | SARA | Klinické symptomy
¢. (roky) | (roky)
1 38 6 M SCA2 155 Cerebe.lan’n synfirom, mirna
senzoricka ataxie
2 52 5 M IDCA 12,5 Cerebela_rm syndrom,
neuropatie
Cerebelarni syndrom,
3 68 14 M IDCA 85 py_ramidovy syndrom, mirny
’ akineto-hypertonicky
syndrom
5 Cerebelarni syndrom,
4 56 3 V4 AR ataxie | 7,5 pyramidovy syndrom,
senzoricka ataxie
5 71 5 M IDCA 15 Cerebelarni syndrom,
senzoricka ataxie
6 48 9 7 SCA2 18 Cerebelarni s_yndrom, mirna
polyneuropatie
7 58 6 Z IDCA 16,5 Cerebelarni syndrom
8 64 4 M IDCA 125 Cerebelarni a pyramidovy
syndrom

Tab. 1. Klinicka data probandi
M = muz; Z = zena; SCA2 = spinocerebeldrni ataxie typu 2; IDCA = idiopaticka cerebelarni ataxie;
AR = autozomalné recesivni

Pacienti museli pfed zafazenim do studie podstoupit neurologické vysetieni, které bylo
provedeno zkuSenym neurologem. Vysetieni se skladalo z podrobného odebrani anamnézy
a neurologického vysetieni, véetné¢ stanoveni skore SARA, zadkladniho biochemického vySetieni
(vitamin E, BI12, volny tyroxin a tyreotropin uvoliujici hormon, folat, alfa-fetoprotein,
antigliadinové a antiendomysialni protildtky v séru), neurofyziologického vySetfeni (EMG,
konduk¢ni - studie, elektronystagmografie), magnetické rerzonance mozku a molekularné-

genetického vysetteni (SCA 1, 2, 3,6, 7, 14, 17 + FRDA).
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Nase kritéria pro zafazeni pacientti do studie ¢i jejich vylouceni byla nasledovna:

Zatazovaci kritéria - diagnoza degenerativni cerebelarni ataxie potvrzena geneticky nebo
pomoci MRI, klinicky manifestovand porucha posturdlni stability, v anamnéze mohou byt
pady, pritomnost dvou a vice odchylek v tandemové chtizi o délce 10 krokt, potiZze ve stoji na
jedné dolni konceting, ataxie stoje a chiize, schopnost samostatné¢ chiize minimalné 15 m,
schopnost spoluprace, nepfitomnost vyrazné kognitivni poruchy, hodnota Mini-Mental State
Examination (MMSE) alesponn 20 bodi, ochota a schopnost zacastnit se celého tréninku

a nasledného testovani podle protokolu.

Vyfazovaci kritéria - afekce v duting ustni znemoZiiujici pouziti piistroje BrainPort®, senzitivni
deficit na jazyku, jiné neurologické onemocnéni, o¢ni nebo ortopedické onemocnéni, které by
vyznamnéji ovlivnily rovnovahu, presynkopalni a synkopdlni stavy, ortostatickd hypotenze,
anxiozni onemocnéni, vyrazné deprese, psychotické fenomény, epilepsie, jiné zachvatovité
onemocnéni, lécebné podminky, které by mohly interferovat s provedenim hodnoceni

(interferujici farmakoterapie).

Vsichni pacienti byli pied zacatkem rehabilitacniho programu seznameni s protokolem studie

a principem léCby s ptistrojem BrainPort a dali informovany souhlas s t¢asti na studii.

3.2 VySetrovaci protokol

Pacienti byli vySetfeni tiikrat: pfed zaCatkem rehabilitacniho programu (V1), po jeho

ukonceni (V2) a po uplynuti 30-ti dnit od jeho ukonceni (V3). VSechna vySetfeni byla provedena

bez elektrické stimulace jazyka. V obdobi 30-ti dnii od ukonceni programu byli pacienti bez
rehabilitace (Obr. 5).

s N
12 dni 30 dni
Neurologické Trénink s BrainPortem® Bez rehabilitace
vySetfeni (18 terapii po 20-ti minutach)
v v v
V1 V2 V3
. J

Obr. 5. Schéma protokolu studie
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Vysetieni se skladalo z nésledujicich ¢asti:

Posturografické vysetreni (viz Kap. 1.2.2). Pro analyzu stability probandi jsme pouzili
silovou ploSinu se tfemi tlakovymi senzory (systém Synapsis, Marseille, Francie). Pacienti byli
vysetieni podle modifikovaného testu ,,Clinical Test for Sensory Integration of Balance®, ktery
zahrnoval Ctyfi situace: stoj na pevné podlozce s otevienyma a zavienyma ocima, stoj na pénové
podlozce s otevienyma a zavienyma ocima. Testovaci situace byly vysetfovany v uvedeném potadi
a zaznam COP v kazdé z nich trval 52 sekund (vzorkovaci frekvence 40 Hz). Pro standartizaci byli

pacienti vySetfovani bez obuvi, pfi stoji chodidla svirala thel 30° a paze byly voln¢ podél téla.

Jako hodnotici parametry byly pouzity: primérnd rychlost oscilaci COP a spektralni vykon
v sagitalni roving€. U parametru primérné rychlosti COP jsme analyzovali data pouze prvnich sedmi

pacientql.

Pro frekvenéni analyzu jsme pievedli signal COP z ¢asové domény do domény frekvenéni.
Kvypoétu frekvencniho spektra signdlu jsme pouzili metodu multitaper. Jednd se
0 neparametrickou metodu, kterd vychdzi z diskrétni Fourierovy transformace. Kromé ptevedeni
signalu z ¢asové domény do frekvenéni je u metody multitaper provedeno vazeni dat v Casové

doméné optimalnimi okénkovymi funkcemi nazyvanymi ,tapers® (Hanssen, 1997).

Frekvencni spektrum bylo rozdéleno podle predchozi studie (Krafczyk et al., 2006) na tii
pasma. Prvni nizkofrekvenéni pasmo (band 1) mélo frekvenéni rozsah 0,1-2,4 Hz (dominuje
U zdravych lidi), druhé stiedofrekvenéni pasmo (band 2) 2,4-3,5 Hz (dominuje u pacientd

s poruchou mozecku) a tieti vysokofrekvenéni pasmo (band 3) 3,5-8 Hz.

Nakonec bylo vypocteno procentualni zastoupeni spektralniho vykonu V jednotlivych

pasmech (plocha pod kiivkou vykonu v daném frekven¢nim pasmu) pro kazdého jedince (Obr. 6).

Klinicke testy BESTest a DGI (viz Kap. 1.2.1). VySetieni bylo provedeno fyzioterapeuty se

zkuSenostmi s danymi testy.
Dotazniky ABC a DHI (viz Kap. 1.2.1). Aby se predeslo Spatnému porozumnéni otazek

pacientem, byly dotazniky vypliiovany za piitomnosti fyzioterapeuta, ktery ptedcital jednotlivé

polozky a zapisoval odpovédi.
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Obr. 6. Priklad procentualniho zastoupeni spektralniho vykonu ve tfech pasmech

3.3 Rehabilitaéni program

V pribéhu dvanactidenniho rehabilitaéniho programu byli pacienti hospitalizovani na
neurologické klinice pro dospélé Fakultni nemocnice Motol v Praze. Terapie probihaly dvakrat
denn¢ kromé prvniho dne (1 terapie), vikendu (jedna terapie za vikend) a posledniho dne (bez
terapie). Celkové pacienti absolvovali 18 terapii, jejichz naplni byl trénink s piistrojem BrainPort”™
(viz Kap. 1.8.4). Délka jednotlivych terapii byla 20 minut (40 minut za den) a ¢asovy rozestup mezi

nimi byl minimalné€ dvé hodiny. Schéma protokolu studie viz Obr. 5.

Pied zaCatkem prvni terapie se pacienti seznamili S pfistrojem. Naucili se vkladat intraoralni
jednotku do ust tak, aby elektrostimulacni pole bylo umisténo na jazyku v jeho pfedni casti.
Uzavfenim ust a ptilozenim jazyka k tvrdému patru bylo zajisténo pole proti dislokacim. Po zapnuti
piistroje byli pacienti instruovani K nastaveni intenzity stimulu, kterd pro né¢ byla adekvatni

k vnimani elektrického signalu na jazyku (nastavovana pied kazdou terapii). Pfi napiimené pozici
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v sedu ¢i Ve stoji byl signal vycentrovan a pacienti ho zkouseli pfemistovat pohyby hlavy a téla.

Béhem nacviku ziskali zkusenost, jak vychylka signalu na jazyku souvisi se zménou postury.

Ukolem pacienti pii tréninku bylo b&hem riznych pozic udrzet signal na stiedu stimulaéniho
pole, tedy na stiedu jazyka. Trénink byl provadén s vylou¢enim zrakové kontroly. Po zaujeni pozice
byli pacienti instruovani k napfimeni, aby bylo postruralni nastaveni v souladu s gravitacni
vertikalou. Poté byl signal vycentrovan tak, aby dana pozice odpovidala elektrickému podnétu ve
stiedu stimula¢niho pole. Pokud doslo pii tréninku se zavienyma o¢ima K vychyleni stimulu, snazili
se ho pacienti vratit na stfed vhodnou korekci postury. Béhem programu se progresivné zvySovala
naroc¢nost na posturalni kontrolu. Zacinalo se nacvikem vice stabilnich pozic a ptechéazelo se k vice
labilnim. Terapie byly individuelné ptizpisobené tizi poruchy rovnovahy. Pro jedince byla zvolena
pozice, ktera mu ¢inila potize a pti které byl schopen vyzit zpétnovazebnou informaci pfistroje
BrainPort® k posturalni kontrole. Podminkou tréninku byla aktudlni schopnost vnimat stimul

(nastaveni intenzity) a soustiedit se na néj.

Trénované pozice byly nasledovné: vysoky klek, vysoky klek s nakrokem jedné dolni
koncCetiny, sed na zidli, sed s nohama opirajicima se o valcovou/kulovou tse¢, sed na pénové
podlozce, sed na physioballu, stoj s postupné zuZujici se opérnou bazi, modifikovany tandemovy

stoj, tandemovy stoj, stoj na pénové podloZce s postupné zuzujici se opérnou bazi.

V danych pozicich byla nacvidovana také fazicka hybnost. Ukolem pacientti bylo provést
pohyb hlavy ¢i trupu urcitym smérem a poté se vratit do vychozi pozice, ktera odpovidala podnétu

vhimanému na stiedu jazyka.

Béhem terapie byl vtésné blizkosti pacientli fyzioterapeut, ktery v pfipadé vétSich
posturalnich vychylek, které by mohly vést k padu, navratil kraitkym manualnim kontaktem

pacienta do vychozi pozice.

3.4 Statistické zpracovani dat

Pro zhodnoceni efektu terapie jsme pouzili nasledujici parametry: primérna rychlost COP
(testovaci situace - Stoj na pevné podlozce), procento celkového spektralniho vykonu
anteroposteriornich vychylek (testovaci situace - stoj na pénové podlozce se zavienyma ocima),
skore DGI a skore ABC. Ziskana data byla zpracovana pomoci deskriptivni statistiky. Statisticka
vyznamnost byla ovéfena pro priimérnou rychlost COP 3 x 2 (¢as x senzorickd podminka), pro
procento celkového spektralniho vykonu 3 x 3 (Cas x frekvencéni pasmo), pro skore DGI (jeden

opakovaci faktor - Cas) a pro skére ABC (jeden opakovaci faktor - Cas) analyzou rozptylu

44



(ANOVA) pro opakovani méfeni. Pfredpoklady analyzy byly ovéfeny post-hoc testy. Pro primérnou
rychlost COP testem Newman-Keuls a pro zbyvajici sledované parametry Fisherovym LSD testem.
Statisticka vyznamnost rozdili byla stanovena na hladiné¢ p<0,05. K vyhodnoceni vysledk byl

pouzit program Statistika 10 (StatSoft, Tulsa, Oklahoma, USA).
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4 VYSLEDKY

4.1 Priamérna rychlost COP

Statistickd analyza dat primérné rychlosti COP z vySetfeni stoje na pevné podlozce ukazala

vyznamné rozdily mezi senzorickymi podminkami ( (p<0,05). Rozdily mezi vysetfenimi (V1 x V2,

V1 x V3, V2 x V3) pii otevienych o¢ich nebyly statisticky vyznamné. V situaci zavienych oc¢i byly

vyznamné rozdily mezi vySetfenimi V1 x V2 (p<0,05) a V1 x V3 (p<0,01), zatimco mezi

vySetienimi V2 x V3 nebyly rozdily statisticky vyznamné (Obr. 7, Tab. 2).
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Obr. 7. Primérna rychlost COP pii stoji na pevné podloZce za dvou senzorickych
podminek ze tFi vySetieni (Cakrt et al., in press)

* p<0,05 (V1 x V2)
** 5<0,01 (V1 x V3)

OTEVRENE OCI ZAVRENE OCI
Proménna | Primér | Smérodatna | Proménna Prameér Smérodatna
odchylka odchylka
V1 24,87286 13,41570|V1 85,06429 54,70994
V2 22,20571 8,16851 | V2 64,10286 38,41555
V3 23,43000 11,10622|V3 50,62429 38,78917

Tab. 2. Deskriptivni statistika - Primérna rychlost COP pfi stoji na pevné
za dvou senzorickych podminek ze ti'i vySetieni

podloZce
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4.2 Procento celkového spektralniho vykonu

Statistickd analyza dat procenta celkového spektralniho vykonu z vysetieni stoje na pénové
podlozce s vylou¢enim zrakové kontroly ukazala vyznamné rozdily v band 1 a v band 2 mezi
vysetienimi V1 x V2 (p<0,01) a V1 x V3 (p<0,05). Rozdily mezi vySetfenimi V2 x V3 nebyly
statisticky vyznamné ani v band 1 ani v band 2. V band 3 analyza neodhalila statisticky vyznamné

rozdily mezi vySetfenimi (Obr. 8, Tab. 3).
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Obr. 8. Procento celkového spektralniho vykonu anteroposteriornich vychylek ve dvou
frekvenénich pasmech ze tfi vySetieni stoje na pénové podloZce se zavienyma ocima

* p<0,05 (V1 x V3)

**p<0,01 (V1 x V2)

Band 1 =0,1-2,4 Hz; band 2 = 2,4-3,5 Hz
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Proménna Pramér Smérodatna
odchylka

V1 band 1 83,98625 10,87997
V2 band 1 92,04000 7,34993
V3 band 1 89,66875 8,07705
V1 band 2 14,55750 11,09196
V2 band 2 7,12250 7,13248
V3 band 2 9,44750 7,87750
V1 band 3 1,46000 2,14784
V2 band 3 0,83625 0,84334
V3 band 3 0,88500 0,66186

Tab. 3. Deskriptivni statistika - Procento celkového spektralniho vykonu anteroposteriornich
vychylek ve tfech frekven¢nich pasmech ze tii vySetfeni stoje na pénové podloZce

se zavienyma o¢ima

4.3 Skore DGI

Statisticka analyza skore DGI ukazala vyznamné rozdily mezi vySetienimi V1 x V2 (p<0,01)

a V1 xV3 (p<0,01). Mezi vySetienimi V2 x V3 nebyly statisticky vyznamné rozdily (Obr. 9,

Tab. 4).
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Obr. 9. Skére DGI ze tii vySetieni
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Proménna Pramér Smeérodatna
odchylka
V1 61,50000 20,97618
V2 73,37500 23,23137
V3 74,25000 24,34132

Tab. 4. Deskriptivni statistika - Skére DGI ze tfi vySetieni

4.4 Skore ABC

Statisticka analyza skore ABC ukazala vyznamné rozdily mezi vySetfenimi V1 x V2 (p<0,05)
a V1 x V3 (p<0,05). Mezi vysetienimi V2 x V3 nebyly statisticky vyznamné rozdily (Obr. 10,
Tab. 5).
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Obr. 10. Skoére ABC ze tii vySetieni
* p<0,05
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Proménna Pramér Smérodatna
odchylka
V1 14,00000 5,477226
V2 17,50000 5,154748
V3 17,87500 4,998214

Tab. 5. Deskriptivni statistika - Skére ABC ze ti'i vySetieni
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DISKUSE

V experimentalni ¢asti této diplomové prace jsme se zaméfili na zhodnoceni ucinnosti
dvanactidenniho rehabilita¢niho programu s vyuzitim pistoje BrainPort® u osmi pacientil
s degenerativnim onemocnénim mozecku. Nasim predpokladem bylo, Ze terapie bude mit pozitivni
vliv na stabilitu stoje a chiize. Sledovali jsme zménu vybranych parametri ve dvou ¢asovych
intervalech. Zajimal nas kratkodoby tc¢inek terapie hodnoceny bezprostiedné po ukonéeni programu

a dlouhodoby uc¢inek hodnoceny s odstupem 30-ti dnti od ukonceni programu.

Cilovou skupinou piedchazejicich studii, které se zabyvaly vyzkumem tucéinku terapie
s vyuzitim biologické zpétné vazby formou elektrotaktilni stimulace jazyka, byli piedevsim pacienti
s periferni vestibularni 1ézi (Barros et al., 2010; Tyler et al., 2003; Uneri & Polat, 2009), nebot
pristroj BrainPort™ byl piivodn& vyvinut pro substituci ztraty vestibularni funkce. Vysledky studii
prokazuji zlepSeni posturalni kontroly pacientd po tréninku s piistrojem. Objevuji se i studie
zaméfené na moznost vyuziti ptistroje pro terapii poruch rovnovahy u pacientil S centralni 1ézi
(Bittar & Barros, 2011; Cakrt et al., 2009), ale jejich vysledky, ackoli ukazuji zlepSeni parametrt
hodnoticich posturalni stabilitu, jsou statisticky neovéfené. Pokud je ndm znamo, naSe studie je
prvni, kterd zkouma uéinek tréninku s piistrojem  BrainPort® u vétiiho souboru pacienti

s cerebelarni 1ézi.

Hlavnim vysledkem nas$i studie je, ze pacienci s degeneraci mozecku jsou schopni vyuzit
aditivni informaci o posturdlnich vychylkach zprosttedkovanou elektrotaktilni stimulaci jazyka ke
zlepSeni své posturalni kontroly. Po terapii a s odstupem 30-ti dnti od jejiho ukonceni nedoslo

k zhorSeni primérnych hodnot zadného ze sledovanych parametri.

Zlep$eni posturalni stability u pacienti po tréninku s pistrojem BrainPort” si vysvétlujeme
neuroplastickymi zménami v CNS, ke kterym doslo v dusledku pravidelné somatosenzorické
aferentace. Nasi domnénku podporuje studie autord Wildenberg et al. (2010), ve které zkoumali
vliv pravidelné elektrické stimulace jazyka u jedincti s chronickymi poruchami rovnovahy, mezi
nimiz byli zahrnuti i pacienti s poskozenim mozecku. Autofi dosli k zavéru, ze stimulace vede ke
zlepSeni posturalni kontroly ve spojeni se zménami neuronalni aktivity CNS. Neuroplastické zmény
jsou podle nich zptisobeny pravidelnou aferentaci vedenou z receptori jazyka prostiednictvim
nervus trigeminus, ktery diky svym spojim s vestibularnimi jadry v mozkovém kmeni ovliviiuje
jejich aktivitu. Ke zlepSeni posturalni stability u nasich pacientll by mohla vést facilitace zachovalé
cerebelarni funkce prostiednictvim aferentnich spojli s vestibularnimi jadry nebo zapojeni jinych

oblasti CNS do senzomotorické integrace.
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Analyza dat primérné rychlosti COP vysetiené na pevné podloZzce ukazala vyznamny rozdil
v senzorickych podminkéach. Pii vylouceni zrakové kontroly doslo ke statisticky vyznamnému
zvySeni hodnot tohoto parametru. Stejny trend byl pozorovan ve studii Schwabova et al. (2012) a to
jak u pacientti s SCA2 tak u pacienti s FRDA. Nase vysledky jsou také v souladu s pozorovanim
autorti Baloh et al. (1998), ktefi podrobili posturografickému vySetieni deset pacientl s cerebelarni
atrofii. Pfi stoji na pevné podloZce doslo po zavieni o¢i k vyraznému zvyseni rychlosti oscilaci COP
ve frontdlni i v sagitalni roviné. NaSe vysledky dale ukazaly, Ze terapie neméla statisticky
vyznamny VIiv na hodnoty pruimérné rychlosti COP vySetfené v situaci otevienych o¢i. Naopak
Vv situaci zavienych o¢i doslo ke statisticky vyznamnému snizeni pramérnych hodnot parametru
v porovnani prvniho (V1) a druhého (V2) vysetfeni i v porovnani prvniho (V1) a tietiho (V3)
vySetfeni. Z uvedenych vysledk vyplyva, ze po terapii doSlo k vyznamnému snizeni rychlosti
titubaci pacientii a k zlepSeni jejich posturalni kontroly ve stoji. Skutecnost, ze zlepSeni podléha
senzorickému kontextu, si vysvétlujeme tim, Ze trénink probihal s vylou¢enim zrakové kontroly
a u probandii mohlo tak dojit ke zvyseni efektivity vyuziti vestibularnich a somatosenzorickych
informaci pro senzomotorickou integraci CNS, ktera je zodpovédna za posturalni zmény. Obdobnou
domnénku vyslovili autofi Zijlstra et al. (2010), ktefi piedpokladaji, ze CNS je schopny
modifikovat relativni zastoupeni senzorickych informaci pii jejich integraci, ¢imz vysvétluji éinek

terapie s BZV.

Pro stanoveni nasi hypotézy o snizeni posturalniho tremoru s frekvenci 3 Hz po terapii jsme
vychézeli z vysledkl studii zabyvajicimi se posturdlnim chovanim pacienti s atrofii mozecku
(Baloh etal, 1998; Cakrt et al., 2012; Krafczyk et al., 2006). Frekvenéni anylyza pii
posturografickém vySetfeni téchto pacientt odhaluje zvysenou aktivitu vychylek okolo frekvence
3 Hz. Krafczyk et al. (2006) spojuji tento posturalni vzorec s 1ézi piedniho laloku mozecku.
Frekvenc¢ni analyza vychylek COP v anteroposteiornim sméru probandi nasi studie vySetienych pfi
stoji na pénové podlozce se zavienyma ocCima ukazala také vyrazny peak okolo frekvence 3 Hz.
Statisticky jsme analyzovali procentualni zastoupeni spektralniho vykonu ve tfech pasmech.
V pasmu 0,1-2,4 Hz (band 1), 2,4-3,5 Hz (band 2) a 3,5-8 Hz (band 3). Terapie neméla vyznamny
vliv na hodnoty v band 3. Naopak vband 1 a vband 2 byly pozorovany statisticky vyznamné
zmény po terapii. V band 1 doslo ke zvySeni procenta celkového spektralniho vykonu v porovnani
vySetfeni V1 a V2 i v porovnani V1 a V3 a v band 2 doslo k jeho snizeni v porovnani vysetfeni V1
a V2 ivporovnani V1 a V3. Vysledky podporuji hypotézu, Ze terapie s vyuzitim BZV bude mit
vliv na snizeni frekvence posturdlniho tremoru u pacientli s degenerativnim onemocnénim

mozecku. Aktivita posturdlnich vychylek se pfesunula z pasma vysSich frekvenci do nizsich.
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Nizkofrekvenéni pasmo je specifické pro zdravé jedince (Krafczyk et al., 2006), proto mizeme fici,

ze posturalni chovani pacientil se po terapii piiblizilo chovani jedincti bez rovnovéaznych problémt.

Podle studie Mauritz et al. (1981) jsou za posturalni tremor zodpovédné opozdéné odpovédi
dlouholatenénich reflext, které synchronizuji s odpovéd'mi myotatickych reflexti. Odpovédi se tak
potencuji a vedou k neustalému cyklu podrazdéni a kontrakce. Opozdéni dlouholaten¢nich reflex
U pacientll s cerebelarni atrofii svéd¢i pro zapojeni mozecku do jejich reflexniho oblouku.
Ptredpokladame, ze ke snizeni frekvence posturdlnich vychylek u naSich probandi doslo z divodu
neuroplastickych zmén, které vedly ke kompenzaci postizené funkce mozecku a vysledné
k ovlivnéni dlouholatenénich reflexd. Zaznam EMG aktivity svali dolnich konéetin nebyl vsak
soucasti naseho vyzkumu. Proto dalsi studie by mély objasnit vztah mezi dlouholaten¢nimi reflexy

a snizenim frekvence posturdlniho tremoru diky terapii.

Dalsi statisticky vyznamné zlepSeni jsme zaznamenali ve skore DGI. Skore odrazi Groven
dynamické rovnovahy pii chiizi. Cim je vy$si, tim je lepsi i rovnovaha a mensi riziko padu.
Primérné skore DGI se po terapii zvysilo o 25 % a v porovnani hodnot pied terapii a 30 dni od
ukonceni terapie o 27,7 %. Ptredpokladdme, Ze zlepSeni motorického vykonu chiize nastalo
z ditvodu zlepsSené posturalni kontroly, nebot’ soucasti tréninku pacientli nebylo koordinaéni cvi¢eni
dolnich koncetin ani samotna lokomoce. Nasi teorii podporuji vysledky studie (Morton & Bastian,
2003), ve které byl zkouman vliv poruchy rovnovahy a deficitu v kontrole volniho cileného pohybu
dolnich koncetin na cerebelarni ataxii chiize. Studie se ztcastnilo 20 jedincd s cerebelarni 1ézi,
z nichZ 12 mélo verifikovanou degeneraci mozecku. Vysledky studie ukazuji, Ze ataxie chiize vice
souvisi s poruchou rovnovahy nez s poruchou zacileni dolni koncetiny, a naznacuji, Ze fyzioterapie
zamé&fena na trénink posturalni stability mize byt vice prospésna v rehabilitaci cerebelarni ataxie
chiize neZ trénink koordinace pohybt dolnich koncetin. I kdyZ vypovédni hodnota testu DGI neni
tak vysoka jako v piipadé posturografického vysetieni, nebot’ skére muize byt zkresleno usudkem
vySetiujiciho, ktery hodnoti vykon jedince, zlepSeni posturdlni stability bylo posturograficky

potvrzeno, a tak veétime, ze 1 vysledky DGI jsou objektivni.

Subjektivné vnimana rovnovaha byla kvantifikovana pomoci dotazniku ABC. Cim vyssi je
celkové skore dotazniku, tim vice Si je jedinec jisty svou rovnovahou ve vykonavani aktivit
vSedniho dne. Jen jeden pacient uvadél po terapii a s odstupem 30-ti dnd nizs$i divéru ve svou
rovnovahu. U primérnych hodnot skore doslo ke statisticky vyznamnému zvySeni a to v porovnani
vysetfeni V1 a V2 0 19,3 % a v porovnani vysetieni V1 a V3 0 20,7 %. Pti vyplnovani dotazniku si
pacienti museli umét predstavit svou stabilitu v dané situaci, na kterou byli tdzéni, a obodovat ji

¢iseln€ podle skaly, proto mohou byt vysledky ovliviieny trovni jejich kognitivnich funkci. Existuje
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stale vice dikazu, Zze je mozecCek zapojen do kognitivnich funkci a jejich poruch (Konczak
& Timmann, 2007). Neurologické vysetfeni vSak odhalilo jen u pacientky ¢. 6 mirné zpomaleni
psychomotorického tempa. Ostatni pacienti byli bez deficitu kognitivnich funkci, proto

nepfedpokladame, ze by vysledky byly zkresleny.

Studie autort Danilov et al. (2007) dokazuje retenci u&inku po terapii s p¥istrojem BrainPort”™
U pacientl s periferni a centralni vestibularni 1ézi. Podle vysledku studie je retence delsi, pokud jsou
delsi terapeutické jednotky a je vétsi pocCet jednotek za den. Dalsi studie (Tyler et al., 2003), ktera
zkoumala vliv BZV formou elektrotaktilni stimulace jazyka u pacientl s bilateralni vestibularni
poruchou, uvadi linedrni pokles ucinku v Case po ukonceni aplikace BZV. Na zaklad¢é téchto
vysledkii a z divodu degenerativniho onemocnéni nasich probandd, diky kterému dochazi
K progresi cerebelarni ataxie, jsme predpokladali, ze dosazené efekty terapie se budou postupné
ztracet. Pramérné hodnoty sledovanych parametri ukazaly, Ze ucinek v intervalu 30-ti dn od
ukonceni rehabilitacniho programu nejen nevymizel, ale doslo podle nékterych parametri dokonce
ke zlepSeni posturalni kontroly. Primérna rychlost COP vysetifend na pevné podlozce se zavienyma
o¢ima se v intervalu 30-ti dnt snizila o 21 %, skore DGI se zvysilo 0 2,1 % a skore ABC se zvysilo
0 1,2 %. Jedin¢ u parametru procenta celkového spektralniho vykonu doslo k ptedpoklddanému
zhor$eni. U zadného ze sledovanych parametrid vSak nebyly rodily primérnych hodnot mezi V2

a V3 statisticky vyznamné.

ZlepSeni posturalni stability v obdobi 30-ti dnii po ukonceni intervence by mohlo byt
zpiisobeno tim, Ze trénink s elektrotaktilni stimulaci jazyka ,,nastartoval® neuroplastické zmény
v CNS, které né&jakou dobu stale probihaly v obdobi bez intervence. Také je mozné, ze zlepSeni
posturalni kontroly navozené terapii vytvofilo lep$i podminky pro vykonavani vSednich aktivit, ve
kterych se praxi 30-ti dnii trénovala vlastni stabilita. I kdyz nékteré studie potvrzuji, ze jedinci s 1ézi
mozecku maji problémy s motorickou adaptaci, ktera umoziuje na zékladé¢ opakovani pohybu
a vyhodnoceni chyb modifikovat motorické chovani a vysledné procesem uceni formovat
motoricky vzorec (Bastian, 2008), jiné studie ukazuji, Ze tréninkem mohou pacienti s cerebelarni
poruchou zlepsit sviij motoricky vykon a posturalni kontrolu (Gill-Body et al., 1997; llg et al.,
2009; loffe et al., 2006).

Domnénka o zlepseni z divodu motorického uceni by vysvétlovala diskrepanci ve vysledcich
posturografie provedené 30 dni od ukonceni intervence. Zatimco podle parametru primérné
rychlosti COP doslo ke statisticky nevyznamnému zlepSeni od ukonceni intervence, podle
parametru procenta celkového spektralniho vykonu doslo ke statisticky nevyznamnému zhorSeni.

Pacienti v obdobi bez rehabilitace zfejmé diky motorickému uceni zlepsili posturalni kontrolu, ale
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zvysili svou zavislost na somatosenzorickych informacich z dolnich konéetin. Tato aferentace byla
snizena v dusledku stoje na pénové podlozce pii posturografickém vySetfeni, ze kterého jsme
analyzovali data parametru procenta celkového spektralniho vykonu, a proto tento parametr nemél

stejny trend jako ostatni.

ZlepsSeni posturalni kontroly u probandi nasi studie nemohlo byt zpiisobeno spontanni
upravou, nebot” jejich onemocnéni ma chronicky progresivni charakter. Nevyhodou studie je, ze
nebylo provedeno srovnani vysledka s kontrolni skupinou. Bez srovnani nemtzeme urcit, z jakého
podilu nastaly vySe uvedené zmény v disledku tréninku stability s vyloucenim zrakové kontroly
az jakého podilu diky tréninku s BZV. Proto je dilezité v dalSim vyzkumu vytvofit kontrolni
skupinu z jedinca s degenerativnim onemocnénim mozecku, kteti by absolvovali obdobny trénink

stability s vylou¢enim zrakové kontroly, ale bez poskytnuti BZV.

Pozitivni vliv tréninku se systémy pro BZV na posturalni kontrolu byl opakované prokazan.
U riznych skupin pacientil byl zkouman ucinek vizualni, auditivni, vibrotaktilni a elektrotaktilni
zpétné vazby na posturalni stabilitu stoje a chize (viz Kap. 1.8). V nasi studii jsme vyuzili
elektrotaktilni stimulace jazyka k poskytnuti zpétnovazebné informace o poloze hlavy v prostoru.
Jak ukazuje studie autort Wildenberg et al. (2010) uvedena vyse, samotna elektricka stimulace
jazyka vede ke zlepseni posturalni kontroly, které je spojeno se zm&€nami neuronalni aktivity CNS.
Nebot’ studie méla jiny design, vySetfovaci protokol a soubor pacientli neodpovidaly nasi studii,
nemuZeme fici, jestli je vyssi efektivita tréninku stability s vyuzitim BZV nebo elektrické stimulace.
Také probandi nasi studie nebyli vySetfovani funkéni magnetickou rezonanci mozku, a tudiz
nevime, jestli u nich po tréninku dochazi ke zvySeni neuronalni aktivity ve stejnych anatomickych
lokalitich CNS jako u probandii druhé studie. Dalsi vyzkum by se mél zaméfit na zodpoveézeni
téchto otazek a to nejen v pfipad€ pacientli s cerebelarni degeneraci, ale i dalSich pacientl

s chronickymi rovnovaznymi poruchami.

Kromé absence kontrolni skupiny je limitaci nasi studie relativné maly soubor pacientt a jeho
heterogenita. Pfi¢inou malého vzorku je nizka prevalence degenerativniho cerebelarniho
onemocnéni (Klockgether, 2010). Zumrova et al. (2007b) uvadgji, ze do roku 2007 bylo v Ceské
replublice diagnostikovano pouze 46 pacienti s AD SCA. Aby do studie byli zafazeni jedinci se
stejnou mirou ataxie, stejnou urovni postizeni rovnovahy a stejnymi symptomy neni prakticky
mozné kvili nizké prevalenci onemocnéni a skutecnosti, Ze kromé degenerace mozecku pfi

onemocnéni dochazi k postiZeni 1 jinych, u probanda rozdilnych, nervovych struktur.
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ZAVERY
Cilem studie bylo zhodnotit ucinnost dvanactidenni terapie s vyuzitim systému biologické
zpétné vazby, ktery poskytuje informace o poloze hlavy v prostoru prostfednictvim elektrotaktilni

stimulace jazyka. Pro vyzkum jsme si stanovili tii hypotézy.

Prvni hypotéza, ve které jsme ptredpokladali, ze u pacientd po terapii dojde k zlepSeni
posturalni stability ve stoji a pfi chiizi, byla statistickou analyzou potvrzena ve vSech bodech, tedy

vSemi analyzovanymi parametry.

Statistickd analyza potvrdila také naSi druhou hypotézu, ve které jsme ptredpokladali, ze

U pacientl po terapii dojde k snizeni posturalniho tremoru s frekvenci 3 Hz.

Tteti hypotéza byla vyvracena, nebot pouze u jednoho ze sledovanych parametrit doslo
k pfedpokladanému zhorSeni mezi vySetfenim bezprostiedné po terapii a s odstupem 30-ti dnd.
K validnéj$im a statisticky podpofenym zavérim o dlouhodobém tucinku terapie je zapotiebi
vétsiho souboru probandu a delSiho intervalu bez rehabilitace pro jeho zhodnoceni. Zatim se v8ak

zda, ze UCinky terapie mohou pietrvavat i po jejim ukoncenti.

Jak ukazuji vysledky naSi studie, terapie s vyuzitim biologické zpétné vazby v podobé
elektrotaktilni stimulace jazyka je vhodnou symptomatickou lé¢bou pro pacienty s degenerativnim
onemocnénim mozecku. JelikoZ zatim nelze degeneraci ovlivnit kauzaln€ predstavuje rehabilitace

jedinou moznost jak u pacientli oddalit imobilitu a zachovat co nejdéle jejich sobéstacnost.

Piistroj BrainPort” otevira nové moznosti pro pacienty $chronickymi rovnovaznymi
problémy. Zatim je pozornost soustfedéna predevSim na pacienty s vestibularni poruchou. NaSe
studie vsak ukazuje, ze je tieba zkoumat dal$i moznosti vyuziti této neinvazivni, inovativni
terapeutické metody. Vé&fim, Ze s vyssi evidenci védécky ovéteného efektu terapie s pristrojem
BrainPort® na rovnovéhu u pacientii s degenerativni cerebelarni ataxii se trénink s vyuzitim této

technologie stane soucasti jejich rehabilitacniho programu.
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Pull Test a Push and Release Test

Activities - specific Balance Confidence Scale
Dizziness Handicap Inventory

Dynamic Gait Index

Berg Balance Scale

Tinetti Mobility Test

Balance Evaluation Systems Test (BESTest)
Scale for the assessment and rating of ataxia
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