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Anotace

Sledovali jsme bezprostiedni ucinek senzomotorického tréninku na posturalni stabilitu u
pacienti se spinocerebeldrni ataxii (SCA). Pokusili jsme se vysvétlit piipadné
mechanismy tykajici se adaptace na zménu COP, motorického uceni a neuroplasticity
Vv terénu neurodegenerativnich zmén mozecku.

Vyzkumny soubor a metodika: Celkem 10 pacientli se spinocerebelarni ataxii
(6 muzu, 4 Zzeny) ve vékovém rozmezi 34 az 71 let, s trvanim onemocnéni primérné
11,6 let se zacastnilo méfeni posturalni stability. Nejprve jsme méfili pacienty s SCA
pted a po 15 minutové cvicebni jednotce senzomotorického tréninku, poté tato skupina
podstoupila v jiny den stejné méfeni bez senzomotorického tréninku. Jako druha
kontrolni skupina slouzilo 10 zdravych probandi podobného ve&ku, kteti rovnéz
podstoupili senzomotoricky trénink. Poté jsme srovnali vysledky posturografického
méfeni.

Vysledky: U skupiny SCA pacienti se senzomotorickym tréninkem byla nalezena
signifikantné niz8i hodnota u sledovanych parametri LENGTH (t stat = 3,537731 >
tkrit = 2,262157), VELOCITY (tstat = 3,537731 > t krit = 2,262157) a energie
potiebné pro udrzeni COP (t stat = 2,715085 > t krit = 2,262157) méfeného na pénové
podlozce se zavienyma o€ima. Mé&feni bez provedeni senzomotorického tréninku
nepfineslo zadné signifikantni vysledky zlepSeni sledovanych parametri. Stejné tak u
zdravych jedinci nedoSlo k vyraznym zméndm sledovanych parametri po
jednorazovém provedeni senzomotorického tréninku.

Zavér: U pacientll s SCA pfi stoji na pénové podlozce s vyloucenim zrakové kontroly
pozorujeme okamzité zlepSeni posturalni stability. Snizeni hodnot nami sledovanych
parametri znamend zvySeni stability pacienta a vypovida o zlepSeni motorické
strategie, coz ma pro n¢ disledky v praktickém zivoté. Stale vSak chybi blizsi informace

o mechanismech, jimiz dochazi k adaptaci.



Annotation

We followed the immediate effect of sensorimotor training on postural stability in
patients with spinocerebellar ataxia (SCA). We have tried to explain the possible
mechanisms of adaptation to change COP, motor learning and neuroplasticity in the
field of neurodegenerative changes in the cerebellum.

Research Methods: A total of 10 patients with spinocerebellar ataxia (6 men, 4
women) aged 34-71 years, with an average disease duration of 11.6 years participated in
the measurement of postural stability. First, we measured the patients with SCA before
and after a 15-minute sensorimotor-training exercise, then this group underwent another
day of the same measurement without sensorimotor training. As a second control group
of 10 healthy subjects served a similar age, who also underwent sensorimotor training.
Then we compared the results of posturographic measurement.

Results: In the group of SCA patients, sensorimotor training was found significantly
lower values in the monitored parameters LENGTH (tstat = 3,537731 > tkrit =
2,262157), VELOCITY (tstat = 3,537731 > tkrit = 2,262157) and energy to sustain
CORP (t stat = 2,715085 > t krit = 2,262157), measured on a foam pad with eyes closed.
Measurement without making sensorimotor training produced no significant
improvement in the results of monitored parameters. Similarly, in healthy subjects, no
significant changes are seen after a single execution sensorimotor training.

Conclusion: In patients with SCA on foam pad with the exclusion of the visual field we
found an immediate improvement in postural stability. The decrease we observed
parameters means an increase in stability of the patient and testifies to improve motor
strategy, which has consequences for them in everyday life. However, there are still

lacking of more informations about the mechanisms, by which adaptation occurs.
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ADCA autozomaln¢ dominantni typ cerebelarni ataxie
BARS Brief Ataxia Rating Scale
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UvoD

Diplomova prace se veénuje ovlivnéni posturalni stability u pacientd se
spinocerebelarni  ataxii a  pozorovani okamzitého efektu jednordzového
senzomotorického tréninku u tohoto onemocnéni. Zpracovand problematika s timto
tématem v recentni odborné literatufe témét neexistuje. Pfestoze cerebellum je jiz
dlouho znamé jako struktura, kterd ptispiva kregulaci koordinace pohybu a
motorickému uceni, teprve nedavno prokazaly tii kontrolované studie vyznamny piinos
fyzioterapie u pacientl s cerebelarni ataxii. Obecné je nedostatek studii, které by
zkoumaly potencialni piinos senzomotorického tréninku u spinocerebelarni ataxie.
Pfitom jako jedind Uc¢inna intervence, kterd dokaze zmirnit nebo zastavit progresi
choroby, se ukazuje intenzivni celozivotni komplexni rehabilitace. V dneSni dobé¢
vyzkumu neuroplasticity mozku se objevuji nové terapeutické moznosti, napi. v oblasti
molekularni genetiky. AvSak zatim pfesn€¢ nezname patogenezi onemocnéni, respektive
pokusy na mikrobunééné rovni jsou provadény u experimentalnich zvifat s moznosti
budouciho vyvoje molekularnich terapeutickych technik.

Téma jsem si zvolila, protoze jsem méla jiz predchozi zkuSenost s pacientkou
s hemoragickym poskozenim mozecku. Chtéla jsem si prohloubit znalosti o0 mozeckové
symptomatice a jejim terapeutickém ovlivnéni pomoci senzomotorického tréninku,
abych mohla i v pfistich letech svoji fyzioterapeutické praxe uplatnit tyto poznatky a
Iépe cilit terapii. Zaroven mé velice zajimalo, zda se naSim vyzkumem prokaze

signifikantni vliv senzomotorického tréninku na tyto posturdlni zmény.
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1 CILE

Hlavnim cilem této studie bylo poskytnout dikazy o tom, Ze i jednorazovy
senzomotoricky trénink zvySuje posturalni stabilitu u pacientli se spinocerebelarni
ataxii. Nasim tkolem bylo identifikovat okamzité zmény COP (centre of pressure) pii
posturografii a porovnat vysledky posturografického méfeni s vysledky méteni u stejné
skupiny pacientt bez senzomotorického tréninku S odstupem casu. Poté provést dalsi

srovnani se skupinou zdravych jedincti podobného veéku.



Diplomova prace Vliv jednorazového tréninku posturalni stability
u pacientl se spinocerebelarni ataxii

2  PREHLED POZNATKU

Ve vzptimeném drZzeni na dvou dolnich koncetindch piedstavuje lidské télo
labilni systém, coz je dano zejména tim, ze ma malou plochu zakladny a vysoko ulozené
tézisté. (Vareka, 2002, s. 115-121) I ptes tyto faktory je organismus schopen diky

centralnimu nervovému systému (CNS) koordinovat stabilitu s cilenou motorikou.

2.1 Posturalni stabilita

Posturalni stabilita je schopnost zajistit vzpfimené drZeni téla a reagovat na
zmény zevnich a vnitinich sil tak, aby nedoslo k nezamyslenému nebo netfizenému padu
(Vaieka, 2002, s. 115-121). Rovnovahu chapeme jako schopnost vyvazovani pro
posturdlni stability zahrnuje mnoho riznych zasadnich fyziologickych systémi, jejichz
aktivni kontrola méni drzeni téla a svalovy tonus s ohledem na gravitaci, vlastnosti
podlozky, vizualni prostfedi a wvnitini nastaveni organismu (Horak, 2006, s. 8).
Posturalni systém se sklada z mnoha dil¢ich komponent. Pfesnéji z biochemickych,
koordinaéné pohybovych komponent a senzorické slozky. Biochemické komponenty
zahrnuji morfologii téla, rozsah pohybu kloubl, svalovou silu a elasticitu tkani.
Koordina¢né¢ pohybové komponenty, mezi néz tadime vykonové a fidici organy
posturalni stability (svaly, klouby, nervy, CNS), zajiStuji stabilitu téla pomoci
obnovu stability. Tyto strategie maji konkrétni pofadi sekvence pohybil a prostorové
usporadani. Vybér téchto strategii probihd na zdkladé rozsahu vychylky téla vnéjsi
silou, ocekavani a posledni komponenty, kterou je senzorickd slozka. Ta zahrnuje
informace ze zrakovych, vestibularnich a senzorickych c¢idel. Vypovidaji nam o
vngjSich podminkach, o vertikalni orientaci téla, o probihajicim pohybu a o limitech
stability (Horak, 1997, s. 76-83).
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Obrazek ¢. 1 Dil¢i komponenty posturalni stability (Horak, 1997, s. 79)

Nejdilezitéjsimi biomechanickymi omezenimi pro udrzeni posturalni stability ve
vzpiimeném stoji jsou velikost a kvalita opérné baze nohou. Opérna baze je definovana
jako cast podlozky ohrani¢ena nejvzdalenéjsimi body opérné plochy (&asti plochy
kontaktu plosek). Zahrnuje také tfizeni t€zist€¢ (COM, centre of mass) vzhledem k opérné
bazi téla v mezich jeho stability. T€ziste je hypoteticky bod, do kterého je soustfedéna
hmotnost celého téla. Ve stabilnim vzpfimeném stoji se promita do roviny opérné baze.
plochy opérné baze najdeme dalsi bod diilezity pro popis posturdlni stability, jimzZ je
COP (centre of pressure), pusobisté vektoru reakéni sily podlozky. Jeho polohu lze
vypocitat z hodnot reak¢ni sily naméfenych na stabilometrické ploSin€ nebo vypocitat
z praméru vSech tlakli snimanych senzory desky. Pomoci téchto pojmli miiZeme popsat
kvantitu a kvalitu posturalni stability. Bylo opakované prokazano, ze existuje tésny
vztah parametrt amplitudy a frekvence COP a COG i COM (Vareka, 2002, s. 115-121).

K hodnoceni posturdlni stability pfistupujeme podle vysledki funkénich testa
rovnovahy, které hodnoti vykonnost u sady motorickych kol v ur¢ité poloze. Snadno
se pouzivaji, nevyzaduji drahé vybaveni, jsou obvykle rychle provedeny, a rovnéz bylo
prokazano, ze dokazou predpovédét riziko paddu. Nicméné, ziskané vysledky jsou
subjektivni. Ukazuji hrani¢ni schopnosti, takze nejsou dostatecné citlivé pro méfeni
malych odchylek. V poslednim desetileti nariista vyznam kvantitativniho hodnoceni

posturalni stability, tzv. posturografie (nebo stabilometrie). Posturografie dava

10
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informace o vychylkach stfedu tlaku nohy na silovou desku, o amplitudé a frekvenci
posunu COP a o latenci posturalnich reakci. Vyhodou je variabilita testovani a citlivost
na malé zmény. Kromé¢ toho kvantitativni posturografie muize byt pouzita
k vyhodnoceni terapeutické ucinnosti. Nevyhodou je, Ze posturografie neumoziuje
odhalit pfic¢iny zakladni patofyziologie poruch rovnovahy nebo poskytovat diagnostické
informace. Technickymi nevyhodami jsou vysokd cena a dlouhy Cas pro testovani,
stejné jako prostor pro zafizeni (Horak a Mancini, 2010, s. 240-246).

Pti klinickém hodnoceni posturdlni stability nas zajima integrita senzorické
slozky posturalni stability. Kazdy smyslovy a senzoricky systém piispiva ke kontrole
rovnovahy. Zalezi na kontinudlnim vizualnim, vestibularnim a somatosenzorickém
(proprioceptivnim) vstupu a jejich integraci do CNS (Horak, 1997, s. 79). Vyzaduje,
aby nervovy systém interpretoval nové podminky a ménil pomér zavislosti posturalni
kontroly na jednotlivych vstupech, které v dalsim dusledku poskytuji zpétnou vazbu.
Napiiklad, v klidném stoji zavisi udrzeni stability hlavné na propriocepci. Zrak ma
zasadni ulohu pfi celkové orientaci v prostoru a predevsim pfi anticipaci zmén pliisobeni
zevnich sil a pfi pohybu. Vestibularni aparat informuje o sméru gravitace jak v klidu,
tak 1 pfi pohybu, kdy hraje roli predev§im pii rychlych zménach polohy hlavy a
rotacnich pohybech (Horak a Mancini, 2010, s. 240-246). Informace ze smyslovych
organt se interpretuji V CNS na podkladé¢ vnitiniho télesného schématu. Poté se formuje
odpovidajici reakce a jsou aktivované posturalni svalové synergie pro pohyby nutné
K udrzeni stability téla (Horak a Mancini, 2010, s. 240-246). Velka cast impulzi, které
vychazi z téchto receptort, je zpracovana na periferni urovni prostiednictvim zpétnych
vazeb. Cast informaci prochazi cestou zadnich provazcli do oblasti korovych center pies

mozkovy kmen a mozecek, ktery tyto informace moduluje (Horak, 1997, s. 79).

2.2 Strategie a mechanismy fizeni posturalni stability

Pro névrat téla do rovnovazné polohy ve stoji pouzivame tifi hlavni typy
pohybovych strategii. Dvé z nich se tykaji pohybti dolnich koncetin na misté¢ a dalsi
méni opérnou bazi pro znovudosaZeni stability. Kotnikova strategie, pfi které se télo

pohybuje nad talem jako obracené kyvadlo, je vhodnd pro udrzeni rovnovahy pfi

A%

Vv

ktery neumoziiuje dostate¢nou kotnikovou strategii. Dynamicka strategie spociva

11
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Vv pfemisténi plochy kontaktu tkrokem, a to zejména pii chlzi. Za normalni situace
vyuziva télo kombinaci vSech téchto mechanismu. Jedinci s poruchou rovnovahy voli
vice kycelni strategii. Upfednostnéni kycelni strategie se také zesiluje pii pocitovaném
strachu z padu (Horak, 2006, s. 7-11). Je mozné ovlivnit vybér strategie a rozsah jejich
reakce na zékladé¢ zaméfeni pozornosti na urc€ité senzorické podnéty a potlaceni jinych,
dale na zékladé dlouhodobého motorického uceni, piredchozich zkusenosti a ocekavani
(Horak, 1997, s. 80).

Vyrovnavani posturdlnich vychylek je zahdjeno prostiednictvim feedbacku
(zpétné vazby) a feedforward mechanismi senzorickych a motorickych systémi téla.
zraku a vestibularniho systému na fizeni posturdlni stability. V dobie osvétleném
prostiedi s pevnym povrchem spoléhaji zdravé osoby na somatosenzorické (70 %),
vizualni (10 %) a vestibularni (20 %) informace. Pokud stoji na labilni podlozce,
zvySuje se podil vestibularni a vizualni slozky. Pii pohybu z jednoho prostiedi do
druhého se méni zavislost na jednotlivych senzorickych vstupech (Horak, 2006, s. 7-
11). Kdyz je informace z jednoho senzorického receptoru poskozena, miize organismus
upiednostnit informace z jinych receptora (Patel et al., 2008, s. 654).

Schopnost orientace v prostoru je také jeden ze zasadnich mechanismt
posturalni kontroly. Zdravy nervovy systém ji provadi automaticky vzhledem
Kk planovanému pohybu (Patel et al., 2008, s. 654). Vyznamny zdroj aferentni informace
potiebny k regulaci posturdlni stability pfichdzi ze specializovanych koznich
mechanoceptori na ploskach nohou. Tyto mechanoreceptory poskytuji informace 0
vlastnostech povrchu kontaktni plochy a o zménach tlaku na kontaktni plochu plosek.
Jsou proto dillezité pro snimani malych a trvalych zmén drZeni téla. Pokud stojime na
peénové podloZce, schopnost zaznamenat distribuci tlaku a orientaci téla v prostoru se
snizuje (Horak, 2006, s. 7-11). Kromé¢ toho, péna také zpisobuje mechanické vychyleni
téla diky jeji deformaci a sniZzuje Uc€innost kotnikové strategie potfebné pro posturalni
stabilizaci. Velikost deformace zavisi na visko-elastickych vlastnostech pény (Patel et
al., 2008, s. 649).

Diky aferentaci miZeme orientovat své télo kolmo k podloZce. Pokud se
podlozka naklani, pak se nés stoj orientuje vzhledem ke gravitaci. Zdravé osoby mohou
identifikovat gravitaéni vertikalu i ve tmé s odchylkou do 0,5°. Studie ukazaly, ze
vnimani vertikaly ve vzpfimené poloze, mlize mit vice neuronové reprezentace. Vnitini

prezentace subjektivni zrakové vertikaly je porusena u osob s jednostrannou vestibularni
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1ézi, zatimco proprioceptivni (posturalni) vertikala je porusena u hemi-postizeni mozku
u cévni mozkové ptihody. Neptfesnd vnitini prezentace vertikaly bude mit za nasledek
automatické posturalni reakce, které nejsou v souladu s pusobenim gravitace, a proto
¢ini ¢loveka nestabilnim (Horak, 2006, s. 7-11).

Kontrola rovnovahy pii chiizi a pfi zméné z jedné polohy do druhé vyzaduje
komplexni fizeni tézisté. Stabilita v pfedozadnim sméru vychdzi z umisténi Svihové
pohyby dolnich koncetin a fizeni hybnymi centry mozkového kmene (piedevsim
retikularni  formaci) a vestibuldrnimi jadry prostiednictvim vestibulospindlni a
retikulospinalni drahy (Horak, 2006, s. 7-11).

Kognitivni zpracovani informaci je rovnéZz nezbytné pro fizeni posturalni
kontroly. U jedincu, ktefi maji deficit kognitivnich funkei, je vyrazné sniZzena schopnost
posturalni kontroly. Kognitivni deficit se projevi zvySenim reakéni doby odpovédi na

[ 24

posturalni zménu. Obecné vzato, ¢im je zména postury naro¢néjsi a komplexnéjsi, tim
procesy kviili neurologickym postizenim, mohou vice vyuzivat pro kontrolu drzeni téla

dosud zachovalé kognitivni funkce (Horak, 2006, s. 7-11).

2.3 Funkce mozecku v fizeni posturalni stability

Spinalni reflexni systém se povazuje za dulezity pfi kontrole stoje i v pribéhu
rovnovaznych reakci. Okamzita reflexni modulace je velmi adaptabilni a rychle reaguje
na zmeény prostfedi. Pacienti S cerebelarni ataxii nedokdZou ve vzpfimeném stoji
ovlivnit amplitudu téchto reflexi odpovidajicim zpisobem, coz vede k jejich nestabilité.
Proto na rozdil od spindlniho systému povazujeme supraspinalni fizeni vice odpovédné
za vzpiimené drzeni téla. Supraspinalni centra moduluji aferentni vstupy v zavislosti na
funkci pfislusného svalu, ktery vykonava pohyb, pomoci mnoZzstvi inhibice na
interneuronech. Kortikalni struktury se ucastni ovladani stability pfevaznou meérou.
Vyznam podkorovych center spo¢iva v organizaci drZeni téla a u automatizovanych
naucenych pohybovych vzort. K témto podkorovym oblastem fadime bazalni ganglia,
mozecek a mozkovy kmen. Diky synaptické inhibici z mozecku jsou zdravi jedinci
schopni eliminovat nevhodné kompenzaéni reakce. U pacientd s deficitem
mozeckovych funkci maji mnohem pomalejsi posturdlni reakce a klesa jejich schopnost

pfizpusobit tyto reakce (Taube et al., 2008, s. 103-106).
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Mozecek je strukturou odpovédnou za koordinaci pohybti, zejména cilené volni
motoriky, kontrolu vzptimeného drzeni téla a chlize a za regulaci svalového tonu.
Mozecek se sklada z vnéjsi vrstvy Sedé hmoty (kortexu), vnitini bilé hmoty (aferentnich
a eferentnich drah) a tfi pari hlubokych jader (Shumway-Cook, Woollacott, 2007,
S. 75). Kortex mozecku obsahuje pét typt neuroni pravidelné uspofadanych do tii
vrstev. Purkynovy butiky, hvézdicovité bunky (stellatalni), kosickovité buniky a Golgiho
buiiky jsou inhibi¢ni neurony, na jejichz spojich pievlada kyselina gama-aminomaselna
(GABA). Granularni bunky jsou jediné excitacni neurony mozecku s glutamatem na
synaptickych spojich. Hvézdicovité a koSi¢kovité bunky jsou rozptyleny ve vnéjsi
vrstvé mezi dendrity Purkynovych bungk, jejichz téla lezi ve stfedni vrstvé. Axony
Purkyiovych bun¢k ptedstavuji hlavni eferentni vldkna mozecku. Kon¢i na hlubokych
jadrech mozecku a vestibularnich jadrech. Nejvnitingj$i vrstva obsahuje obrovské
mnozstvi granularnich bunék a nékolika vétsich Golgiho interneurond. Axony
granularnich bunék putuji na velké vzdalenosti jako paralelni vldkna, kterda jsou
orientovana podél dlouhé osy gyri mozecku a tvoii excitaéni synapse s Purkynovymi
bunkami (Ropper et al., 2005, s. 71-75).

Ptevladajici aferentni vstup cerebella je pfes mechova vldkna, ktera jsou axony
spinocerebelarniho traktu a pfepojuji se na pontinnich, vestibularnich a retikularnich
jadrech. Prostupuji vSemi vrstvami mozecku a rozvétvuji se do granuldrni vrstvy. Dalsi
hlavni aferentni vstup zajist'uji Splhava vlakna, kterd vychazeji z dolni olivy a pfenaseji
somatosenzorické, vizualni informace a signaly z mozkové kiry. Splhava vlakna maji
specificky excitacni vliv na Purkynovy buiikky. Modulace aktivity hvézdicovych a
kosickovych bunék se uskutectiuje stejnymi paralelnimi vlakny, které ovliviuji
Purkynovy buiiky, a tyto mens$i butiky, inhibuji buiiky Purkynovy. Tyto vzdjemné
vztahy tvofi zpétnovazebni smycky, které umoznuji dokonale jemné inhibi¢ni vyladéni
pohybui koncetin (Ropper et al., 2005, s. 71-75).

Eferentni vlakna kiry mozeCku se skladaji z axonii Purkynovych bunck a
projikuji se na hluboka cerebelarni jadra a poté vstupuji do mozkové kiry. Hlubokymi
jadry mozecku jsou ncl. (nucleus) fastigii, ncl. globossus, ncl. emboliformis, ncl.
interpositus a ncl. dentatus. Ncl. dentatus ziskava informace z premotorické kury a
doplitkkové motorické klry pfes pontocerebelarni systém a poméhd iniciovat volni
pohyby. Ty jsou vedeny pies eferentni projekce z ncl. dentatus na ventrolateralni
thalamus a do motorické kury. Ncl. interpositus dostava rovnéz kortikalni projekce

prostiednictvim pontocerebelarniho systému. Maji tak k dispozici informace z Golgiho
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Slachovych télisek, svalovych vietének, koznich receptori a miSnich interneuronti
zapojenych do pohybu. Ncl. interpositus je zodpovédné za volni stiidavé pohyby. Navic
tlumi fyziologicky ties. Ncl. fastigii ¥idi antigravitacni a dalsi svalové synergie ve stoje
a chuzi. Skrze tegmentum je ncl. dentatus, emboliformis a globossus spojeno
s ventrolateralnimi jadry thalamu a v mensi mife se vldkna propojuji se systémem
bazalnich ganglii (Ropper et al., 2005, s. 71-75).

Jednotna kortikalni struktura mozecku vede autory k dohadu, Ze ma podobné
ucinky na vSechny ¢asti mozku, ke kterému se ma vystupy (kura, bazalni ganglia,
thalamus atd.). Vyplyvalo by z toho, ze funkce téchto mozkovych struktur (motorické,
kognitivni, smyslové) jsou modulovany podobnym zpisobem (Ropper et al., 2005,
S. 71-75).

Pro popis funkci mozecku se pouziva rozdéleni mozecku podle druhu vstupti na
vestibulo-, spinocerebellum a cerebrocerebellum. Vestibulocerebellum odpovida lobus
flocculonodularis, ma vstupy ze zrakového a vestibularniho systému a hraje hlavni roli
Vv kontrole axidlniho svalstva pro udrzeni posturalni stability. Vermis a intermedialni
zona mozeckovych hemisfér je jinak oznacovdna jako spinocerebellum, ziskava
proprioceptivni a kozni vstupy z michy cestou spinocerebelarni drahy spolecné
S vizualni, vestibularni a sluchovou informaci. Je odpovédny za kontrolu pohybti trupu a
kongetin, moduluje svalovy tonus. Ucastni se také motorického uéeni, pro které jsou
zasadni vstupy spinocerebella ze spino-olivo-cerebelarni drahy. Cerebrocerebellum, coz
jsou lateralni zony mozeckovych hemisfér, dostava vstupy z jader v mozkovém kmeni,
které obsahuji informace zftady kortikdlnich oblasti (senzorické, motoricke,
premotorické a zadni parietdlni kiry). Odsud vychazi vldkna ptes thalamus do
motorického, premotorického a prefrontilniho kortexu. Cerebrocerebellum se ucastni
planovani pohybu a somatosenzorické integrace, i motorického uceni (Shumway-Cook,

Woollacott, 2007, s. 76).
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Obrazek ¢. 2 Anatomické ¢lenéni mozecku s jeho vstupy a vystupy (Shumway-
Cook, Woollacott, 2007, s. 75)

Mozec¢ek se wuplatiuje v tizeni nasledujicich motorickych procesi:
okulomotorika, motorika feci, klasické podminovani, kontrola sily tchopu, volnich
pohybti koncetin, timing, senzomotoricka integrace, kontrola kortikomotorické
drazdivosti, kontrola vybéru dat tykajicich se pohybu a cerebro-cerebelarni interakce pii
vizuomotorickém vnimani pohybt ruky. Ke strukturdm mozecku, které ovladaji o¢ni
pohyby, patii vermis cerebelli a ncl. fastigii, flocculus a paraflocculus a nodulus. Reg je
fizena paravermdalnimi oblastmi kiiry mozecku a ncl. dentatus. Pohyby koncetin jsou
pod kontrolou ncl. dentatus a interpositus, intermedialni a lateralni zony kiry mozecku.
Stoj a chlize jsou fizeny medidlni a stfedni zoénou mozecku. Kognitivni operace
moduluje posterolateralni mozecek a cerebeldrni jadra (zejména ncl. dentatus),

(Shumway-Cook, Woollacott, 2007, s. 76).

2.4 Syndromologie mozeckovych lézi

Syndromologie u mozeckovych 1ézi podle lokalizace 1éze: U poskozeni
vestibularniho mozecku nalezneme v klinickém obraze ataxii trupu a hlavy, bez ataxie
koncetin, dale nystagmus, vertigo, poruSené¢ sledovaci pohyby o¢i a chlize bude
vravorava. V piipadé poskozeni spinalnitho mozecku pozorujeme chlizi o Siroké bazi
Smirnou ataxii koncetin, n€kdy hypotonii, dysartrii, nystagmus. A pii poSkozeni

cerebralniho mozecku je vyrazna ataxie koncetin s dysmetrii, dysdiadochokinezi (vice
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na hornich koncetinach (HKK) nez na dolnich koncetinaich (DKK)), hypotonie,
dysartrie, kineticky (inten¢ni) tremor, okularni dysmetrie (Brust, 2006, s. 229).

Nyni si blize popiSeme jednotlivé specifické syndromy:

1. hypotonie

Hypotonii u mozeckovych poruch chapeme jako pasivitu vice nez snizeny tonus
svalovy. Mizeme zaznamenat vEtsi pasivni rozsah pohybt. Hypotonie vede ke zhorSené
schopnosti udrzet polohu téla (Ropper et al., 2005, s. 75-78). Tento piiznak muzeme
odecist pomoci vySetifeni Slachookosticovych reflexi. Pokud je pfitomna hypotonie,
reflexy jsou briskni a pozorujeme mnoho oscilaci po jednom podrazdéni, které jen
zvolna ustavaji. Dal§im vySetfovacim fenoménem je tzv. rebound fenomén. VySetiime
ho na pazi tim, Ze volnou paZzi pacient mirné pokrc¢i v lokti, dlan smétfuje k obliceji,
davame velky odpor proti flexi v lokti a pak nahle uvolnime. Pacient s poruchou
mozeCku ma snizenou schopnost kontroly volni kontrakce, proto nedokaze rychle
zareagovat a zménit tonus svall a uhodi se do tvafe (David a Aminoff, 2005, s. 95-97).

2. ataxie (z fectiny "bez usporadani")

Jedna se o poruchu koordinace nebo nemotornost pohybu, ktery neni vysledkem
svalové slabosti. Projevi se prodlenim pfed zahajenim pohybu, sniZzené schopnosti
zrychleni a zpomaleni pohybu (Ropper et al., 2005, s. 75-78). Je tedy narusen timing
pohybu. Pacient ufidi rychlé pohyby probihajici ve vice kloubech najednou spiSe nez
pomaly selektivni pohyb jednoho segmentu. Rychlost, rytmus, amplituda a sila volniho
pohybu kolisaji. Pohyby koncetin vypadaji jako trhavé pohyby hlavné na zacatku a pfi
dokonceni pohybu. Ataxie mtze mit vliv na pohyb o¢i, fec, jednotlivé koncetiny, trup,
stoj nebo chizi. Casto vede Kk vyrazné ztraté samostatnosti, k ¢astj§im pad@im a
nasledné¢ poranéni a jinym komplikacim. Ataxie dolnich koncetin se odrazi
V nemoznosti postupného stfidani supinace a pronace nohy a snizena schopnosti odrazu
chodidla pfti chtizi a béhu (Ropper et al., 2005, s. 75-78).

3. dysdiadochokineze

Dysdiadochokineze, to jsou $patné koordinované rychlé stidavé pohyby. Pacient
provadi postupné stfidavé supinaci a pronaci piedlokti. Dochazi ke zpozdéni jedné
koncetiny (na stran¢ 1éze), nebo je pacient neprovadi rytmicky a plynule, jak je tomu u
zdravych jedincu (Ropper et al., 2005, s. 75-78).

4. dysmetrie

Pohyby koncetin se vyznacuji hyper- nebo hypometrii. Pacient ma S$patnou

koordinaci sméru a rychlosti pohybu, a proto pfestieli cil. Taxe na HKK i DKK je
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neptfesna. Pfi zkouSce prst-nos nebo pata-bérec pacient neudrzi piimy smér a cil
vétsinou mine. Je zhorSend kontrola pohybl koncetin. Z jemné motoriky k tomuto
symptomu patii makrografie (Ropper et al., 2005, s. 75-78).

5. kineticky tremor

Ttes je ptitomen pii volnich pohybech, zhorSuje se v blizkosti cile pohybu (tzv.
"inten¢ni tremor"). V klidu zadny ties nepozorujeme (Ropper et al., 2005, s. 75-78).

6. dysartrie

V oblasti orofacidlni nalezneme dysartrii, ¢ili poruchu vyslovnosti se
zachovalym myslenim a obsahem sdé€leni. V toku feci se vyskytuji abnorméln¢ dlouhé
pauzy mezi slovy nebo slabikami, fe¢ je sakadicka. Také hlasitost kolisa, coz nazyvame
jako explozivni fe¢, kdy pacient prvni hlasky vyslovuje s vétsim dtirazem (Ropper et al.,
2005, s. 75-78).

7. nystagmus

To znamenad abnormalni asociované pohyby oc¢i. Jsou charakteristické svoji
amplitudou a rychlou slozkou pohybu. U mozeckovych poruch se objevuje
Vv libovolném sméru nebo ve vSech smérech. Navic je mozna piitomnost parézy
pohledu, poruchy sakad oci a porucha plynulosti sledovacich pohybti o¢i (Ropper et al.,
2005, s. 75-78).

2.5 Role mozec¢ku v motorickém uceni

Motorické uceni je proces osvojovani si a/nebo modifikace pohybu. Proces uceni
se zejména odrazi v kontinualnim ptfechodu od kratkodobych do dlouhodobych zmén
V organizaci a poctu synaptickych spoji. Program vytvoreny béhem procesu ueni se
uchovava v paméti. Tyto ulozené programy jsou fixovany i strukturaln€ na synaptickych
spojich mezi siti neuronli a tudiz méné nachylné k naruSeni. Uceni a pamét nejsou
lokalizovany v konkrétni struktufe mozku. Pro uceni i relativné jednoduchych pohybi je
pouzito vice paralelnich kandlii. Kromé toho informace se mohou ukladat v riznych
oblastech mozku. Proces uceni a ukladani do pamcéti se odehrava ve specifickych
oblastech frontalniho kortexu (vcetné senzomotorické kury), v bazalnich gangliich
(nucleus caudatus), parietalnim laloku a z velké casti také v mozecku (Shumway-Cook,
Woollacott, 2007, s. 22-26).

Mozecek funguje v procesech motorického ucéeni jako senzomotoricky prediktor.
To znamena, ze hraje vyznamnou roli ve feedforward (prediktivnich) mechanismech

fizeni pohybu, nikoliv mechanismech feedbacku (fizeni pomoci zpétné vazby). Vyraz
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"feedforward" vyjadiuje planovani pohybu ptedtim, nez probéhne. Feedforward
mechanismus je rozhodujici pro rychlé a balistické pohyby a probiha jiz v pocatecni fazi
pohybu. Naproti tomu feedback mechanismus poméha korigovat pohyby piimo béhem
jejich provadéni. Oba mechanismy jsou uzce propojeny. Proto najdeme u pacientd
s mozeCkovou 1ézi prevazné poruchu feedforward a méné feedback mechanismu.
Pacienti s mozeckovou poruchou maji potize prednastavit svalovou aktivaci télesné
segmenty, nez je samotny pohyb vykondn, ale dokdzou kompenzovat tuto aktivaci
Vv prib¢hu pohybu. Napiiklad pfi chytdni mi¢e zméni pacient svalovou aktivaci az po
dopadu mice. Dalo by se tedy oc¢ekavat, ze feedback bude probihat zcela bez poruseni.
AvsSak vzhledem k dlouhé prodlevé odpovédi nemize byt feedback, ktery vyuziva
somatosenzorickych informaci z periferie, optimalni pro korekci pohybu. Pohyby jsou
obvykle generovany prostfednictvim recipro¢nich  vztahd  agonistickych a
antagonistickych svalii. Agonista provadi a urychluje pohyb smérem k cili a antagonista
ho zpomaluje a zastavuje v cili pohybu. Neni-li antagonista dostate¢né aktivni, nebo
aktivni pfili§ pozd¢ po aktivaci agonisty, pak je cil pfestielen a mohou se objevit ties.
Vzniklé chyby v provedeni pohybu jsou detekovany zpétnou aferentni smyckou.
Splhava vldkna vstupujici na Purkyfovy buiiky nesou signal o chybném provedeni
pohybu a dlouhodobé vytvaii zménu vystupu z Purkynovych bunék. Mozek
nezpracovava vsechny chyby stejnym zplsobem. Informace o aktuilnim stavu téla a
motorické piikazy pro pohyb z mozkového kortexu jsou v mozecku propojeny, aby
Vv budoucnu slouzily pro odhad stavu téla ve stejné situaci. Informace o chybach
v provedeni piedeSlych pohybli se tedy diky feedbacku pouziji ve feedforward
motorickych okruzich, aby mohly aktualizovat pfednastaveni pro nasledujici pohyby
(Bastian, 2006, s. 645-649).

Posledni udaje naznacuji, ze pfizpiisobenim podminek mizeme zménit vlastnosti
procesu cerebelarniho uceni. Napiiklad plynulé, pomalé uceni se pohybu pomoci
podminovani by mohlo vyvolat silngjsi a déletrvajici adaptaci oproti vyuziti nahlych
zmén. Pacienti s cerebelarni 1ézi se mohou naucit nové motorické vzory, ale adaptace na
nové podminky je stale ovlivnéna nesouladem mezi ocekadvanym koneénym bodem na
zakladé feedforward a skutenym koneénym bodem. Vizualni feedback poskytuje
zpétnou vazbu 0 tomto nesouladu. Neni zatim znamo, jak jsou cerebelarni obvody
zapojeny do téchto procesl. A neni znamo, jak by feedforward mechanismy mozecku
vykonavali kontrolu nad ostatnimi ¢astmi mozku, které pifimo produkuji ptikazy

k pohybu (Bastian, 2006, s. 645-649).
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2.6 Neuroplasticita a synaptogeneze

Neuroplasticita je schopnost regenerace CNS. Fyziologicky zéklad pro obnovu
funkce je stejny jako u uceni, ve kterém regenerace zahrnuje procesy vyskytujici se
V celém nervovém systému a nejen v oblasti 1éze. Jednim z mechanismu neuroplasticity
mozku je synaptogeneze (Shumway-Cook, Woollacott, 2007, s. 84). Nastava, jakmile
zacnou poskozené axony neuronti pucet. Zajisténi puceni nebo reakce synaptogeneze na
1ézi mlze probihat, pokud sousedni normalni axony vydévaji signaly do oblasti, ktera
byla diive aktivovand poskozenymi axony. Mozecek hraje vyznamnou roli
v obnovovani motorickych funkci diky jeho schopnosti podilet se na automatizaci
motorickych dovednosti, jinak motorickém uceni formou podmifovani. Tato forma
uéeni vyvolava kortikalni reorganizaci (Gonzalez-Burgos et al., 2011, s. 216-220).

V rehabilitaci velice Casto pouzivame principy uceni formou podminovani.
Jelikoz specifickd fyzioterapeutickd intervence zplsobuje dlouhodobé zmény funkce
(pohybovych vzorl), muzeme predpoklddat, ze pii dochdzi k adaptaénim
neuroplastickym zméndm. V odborné literatufe jsme nasli tii pilotni studie, které se
zabyvaji pfimym ovlivnénim napinacich reflexti pomoci podmitiovani. Prvni studie byla
provedena na zvifatech, kterd se snazila ovlivnit amplitudy napinacich reflexti
v zavislosti na ziskdni odmény pii dosazeni zvySeni nebo snizeni odpovédi. Bylo
zjisténo, ze je mozné regulovat funkce nervového systému a ze pii dlouhodobém
motorickém uceni, miizeme vyvolat morfologické zmény v organizaci interneuronti. To
znamena, Ze adaptace probihd ve formé rychlé a kratkodobé zmeény, nebo jako trvald a
pretrvavajici zména. Druha studie sledovala stejny efekt u pacientli s détskou mozkovou
obrnou, ktefi nacvi¢ovali volni aktivitu flexorti lokte a modulovali napinaci reflexy
pomoci biofeedbacku. Toto operantni podminovani pfineslo pozitivni vysledek pro
snizeni napinacich reflexti, coz bylo potvrzeno tim, ze po tréninku podafilo Iépe
protdhnout flexory lokte. Posledni studie tykajici se adaptace somatosenzorickych
reflexnich drah (Trimble a Koceja, 2001) zkoumala ovlivnéni napinacich reflexi
Achillovy slachy, které mélo vést k jejich snizeni, aby se minimalizoval rozsah
kontrakce musculus soleus a zvysila se tim stabilita stoje. Subjekty byly navedeny do
nestabilni polohy tak, aby napinaci reflex plantarnich flexora vedl k posturalni
nestabilité¢. Trénink udrzeni aktivace svalu na takové trovni, aby se télo vyrovnalo
S posturalni nestabilitou, byl proveden pouze v jednom dni. Ptiznivy efekt byl

pozorovan ve 26 % ptipadech a potlaceni napinaciho reflexu ptetrvavalo i ve stabilnim
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stoji. Dalsi prace ukazuji, ze podobny trénink vyvola adaptivni zmény béhem nékolika
dnti u starSich osob. Disledky téchto vysledki jsou diilezité pro obnoveni rovnovahy pfi
naruseni posturalni stability vnéjSim podnétem a na sniZzeni posturalnich vychylek.
V soucasné¢ dobé vSak neexistuji zadné konkrétni tidaje o této form¢ adaptace na

podkladé neuroplastickych zmén béhem rehabilitace (Zehr, 2005, s. 1786).

21



Diplomova prace Vliv jednorazového tréninku posturalni stability
u pacientl se spinocerebelarni ataxii

3  SPINOCEREBELARNI ATAXIE

Spinalni cerebelarni ataxie (dale jen SCA) je autozomalné dominantné dédi¢né

onemocnéni mozecku (David a Aminoff, 2005, s. 98).

3.1 Prevalence

V roce 1993 byla nalezena prvni mutace genu odpovédna za vznik SCA, typ 1
(http://www.ataxia.org/learn/ataxia-causes.aspx). V soucasnosti je uvadéna incidence
tohoto onemocnéni v celosvétové populaci 1-5 piipadd na 100. 000 obyvatel (Perlman,
2007, s. 5 a Manto, 2005, s. 2-6).

Nejbéznéjsi formy jsou SCA1 (6-27 % dominantné dédi¢nych ataxii), SCA2
(13-18 % dominantné dédi¢nych ataxii), SCA3 (23-36 % dominantné dédi¢nych ataxii),
SCAG6 (10-30 % dominantn¢ dédi¢nych ataxii) a SCA7 (2-5 % dominantné dédi¢nych
ataxii) (Perlman, 2007, s. 5). SCAS3 je pifitomna v nejvice zemich (Manto, 2005, s. 2-6).

Udaj o geografickém rozlozeni forem SCA se mirné lisi. Bliz§i piedstavu

umoznuje tabulka ¢. 1.

SCA1l vyskyt celosvétove

SCA?2 puvodce na Kubé

SCA3 pivodce na Azorskych ostrovech

SCA 4 rodiny v Utahu, Némecku, 6 rodin v Japonsku

SCA5 Lincolnova rodina v USA, rodiny v Némecku a Francii

SCA 6 vyskyt celosvétove

SCA7 Castéjsi ve Svédsku a Finsku

SCAS8 vyskyt celosvétove

SCA9 neznamo

SCA 10 mexické rodiny (s epilepsii), 5 brazilskych rodin (bez epilepsie)

SCA 11 2 britské rodiny

SCA 12 | némecko-americké rodiny, ¢ast pfipadi SCA v Indii

SCA 13 francouzské a filipinské rodiny

SCA 14 | japonské, anglicko-nizozemské, nizozemské, francouzské rodiny

SCA 15 | jedna australska, dvé japonské rodiny

SCA 16 | jedna japonska rodina

SCA 17 | japonské, némecké, italské, francouzské rodiny
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SCA 18 jedna irsko-americka rodina

SCA 19 jedna nizozemska rodina

SCA 20 anglo-keltska rodina v Australii

SCA 21 jedna francouzskad rodina

SCA 22 jedna ¢inské rodina

SCA 23 jedna nizozemska rodina

SCA 24 neznamo

SCA 25 jedna jihofrancouzska rodina

SCA 26 jedna rodina z Norska

SCA 27 nizozemské, némecké, francouzské rodiny

SCA 28 jedna italska rodina

SCA 29 dv¢ japonské rodiny

Tabulka ¢. 1 Geograficky vyskyt jednotlivych SCA typa (Perlman, 2007, s. 5 a
Manto, 2005, s. 2-6)

3.2 Patogeneze

Spinocerebelarni ataxie je geneticky heterogenni skupina onemocnéni.
Geneticka heterogenita SCA znamena jesté vétsi riznorodost molekularni patogeneze
(Brust, 2006, s. 235). Prvni genova mutace byla objevena Zoghbim a Orrem v roce 1993
a je oznacCovana jako spinocerebelarni ataxie typu 1 (SCA1l). Od té doby bylo
identifikovano nejméné 42 dalSich genovych lokust zpisobujicich autozomaélné
dominantni SCA. V soucasné dobé je nejcastéjSi mutaci rozsifeni fetézce trinukleotidli o
CAG-repeaty. Kvili expanzi CAG-repeatd, kter¢ koduji abnormalné dlouhy
polyglutaminovy fetézec (ataxin), dochazi ke zméné sekundarni struktury proteind a
k poskozeni proteolytického §tépeni. Tento vzorec nachazime u SCA1, SCA2, SCA3,
SCAG6, SCA7, SCAL7 (Matilla-Duetias et al., 2014, s. 272). Ataxin hraje hlavni roli pfi
dysregulaci transkripce z mMRNA (messenger ribonucleotide aminoacid), pii syntéze
proteinil, v bioenergetice bunky, homeostdze véapnikovych kandli na termindlnich
butonech v CNS a apoptdze neuronti béhem progrese onemocnéni. Patologicka zména
slozeni aminokyselin proteini zmnoZzeni vyvola intracelularni toxicitu (Matilla-Duefias,
2008, s. 98). Podobné se projevuje i expanze pentanukleotidovych repeatd (ATTCT)
spojena se vznikem SCA10. Dalsi mutace, které byly také nalezeny v posledni dobé,

jsou missense mutace, u kterych se do sekvence nukleotidii zatadi jina aminokyselina
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(David a Aminoff, 2005, s. 100). Poskozeny jsou hlavné¢ Purkynovy bunky, které
apoptoticky zanikaji. Chybné excitacni spoje z granuldrnich do Purkyiiovych bunék
zamezi spravnému fizeni vapnikovych kanali a hladiny glutamatu na téchto synapsich.
Uvniti buiiky se vytvoii toxické inkluze vznikajici pii patologické transkripci a zplisobi
V mitochondriich zprostfedkovanou bunécnou smrt. Degenerace probihd ve vice
vrstvach a diky atrofii ztraci mozecek svoji heterotopii (Matilla-Duenias et al., 2014,

5. 270-271).

3.3 Klasifikace a klinicky obraz

SCA se projevuje jako mnohocetna degenerace mozecku, tedy nema jasné
odd¢lenou lokalizaci. V roce 1982 byla zavedena jednoducha klinicka klasifikace podle
Anity Hardingové. RozliSovala dominantnimi ataxie podle fenotypu (Degardin et al.,
2012, s. 290). Autozomaln¢ dominantni typ cerebelarni ataxie I (ADCA 1) je ataxie
doprovazena neataktickymi pfiznaky, ADCA II ma vzacné se vyskytujici fenotyp ataxie
S progresivni ztratou zraku a ADCA III je méné casty fenotyp s Cist¢ cerebeldrnim
syndromem. Vétsina SCA poruch, véetné nejrozsitenéjSich typu patii do kategorie
ADCA 1. SCAG je prototyp kategorie ADCA 1ll. Vyskytuje se u n&j periferni poskozeni
sluchu. Fenotyp ADCA 1I se témét vyhradné nachazi u SCA7 (David a Aminoff, 2005,
s. 98). ADCA | zahrnuje optickou atrofii, oftalmoplegii, extrapyramidové ptiznaky
(Jako je dystonie, tremor, myoklonus, chorea nebo rigidita), pyramidové ptiznaky,
periferni neuropatie, inkontinenci, demenci nebo epilepsii. Z pyramidovych piiznakt
hlavné periferni neuropatie spojend se zpomalenym vedenim periferni i centralni casti
axonl. SpiSe postihuje senzitivni nez motorické nervy a nejdiive se rychlost vedeni
snizuje u rychlych vldken. Je vyhodné urcit typ dle klasifikace ADCA, protoze
progndza u ADCA III je pfiznivéjsi nez u ostatnich (Schals et al., 2008, s. 198-203).

I kdyz se zd4, ze kazdd SCA porucha mé fadu charakteristickych rysi, vykazuje
zna¢nou klinickou variabilitu dokonce i vV ramci daného typu onemocnéni (Brust, 2006,
s. 235). Proto je velice obtizné jednotlivé ptipady Klasifikovat. Presto je klasifikace
SCA podle Hardingové stale dobie vyuzitelna pro klinické ucely (Degardin et al., 2012,
s. 290). My jsme se zamé&fili na aktualni molekularni klasifikaci, ktera odpovida potadi
popisu genu (SCA1 az SCA25), (David a Aminoff, 2005, s. 98).

Klinické piiznaky jsou spustény neurodegeneraci mozecku a jeho spoji (Matilla-
Dueiias et al., 2012, s. 821-827). U vsech typu SCA je dominantnim pfiznakem ataxie

cerebelarniho typu, ale nalezneme i ataxie se silnou senzorickou slozkou, jako jsou
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napiiklad SCA1, 2, 3 a 4 (Brust, 2006, s. 235). Ataxie nejprve vazné postihuje chizi
(David a Aminoff, 2005, s. 105). Cerebelarni pacienti maji velké obtize udrzet
rovnovahu pii chiizi, coz vede k padim. 74 % pacientd uvedlo v klinické studii
Fonteyna et al. (2010) alesponn jeden pad v poslednich 12 mésicich. Chuze je
zpomalend, kratké kroky o nerovnomérné délce, nékdy jsou nohy v pribéhu Svihové
faze prilis flektovany v koleni a v kycli a poté extendovany nahle nekontrolovanou
silou. trajektorie pohybu se nepravidelné sta¢i. Pacienti maji potize se zménou sméru
chiize, zejména pokud se provadi rychle. DalSimi ptiznaky jsou poruchy okulomotoriky
(Alexandre et al., 2013, s. 396), dysartrie (Spencer a Slocomb, 2007, s. 58).

Degenerativni proces, ktery je Casto omezen na mozecek, ale postupné se
rozsifuje do sitnice, zrakového nervu, mozkového kmene, bazéalnich ganglii, mozkové
kiry, michy nebo periferniho nervového systému (Manto, 2005, s. 2-6). Proto nalézame
Vv klinickém obraze také neuropsychologické poruchy, Casto shrnované pod nazev
cerebelarni kognitivné-afektivni syndrom (Klinke et al., 2010, s. 433).

Klinické piiznaky u kazdé skupiny SCA jsou uvedeny v tabulce ¢. 2.

Typ Odpovedn

| . Genova mutace | Nastup pfiznakd | Symptomatologie
onemocneéni | y protein

Ataxie, dysartrie, spasticita,
chorea, parkinsonismus, pomalé
SCA1 Ataxin-1 CAG repeat Do 20. roku sakady, oftalmoplegie, kognitivni
deficit ¢i demence, periferni
neuropatie

Ataxie, dysartrie, spasticita,
parkinsonismus, pomalé sakady,

SCA 2 Ataxin-2 CAG repeat Détstvi az 20. ?ftalmoplegle, k.OgIll:[lVl’ll deﬁc.1t
rok ¢i demence, periferni neuropatie,
myoklonus, bulbarni piiznaky,
tremor, rychle progredujici
Ataxie, dysartrie, spasticita,
SCA 3 dystonie, pa_rklnsonlsrpus, '
(Machado- . oftalmoplegie, pomalé sakady,
Joseph Ataxin-3 CAG repeat Do 20. roku kognitivni deficit ¢i demence,
svn dF;om) periferni neuropatie, nystagmus,
y bulbarni ptiznaky, retrakce o¢niho
vicka, rychle progredujici
Ataxie, dysartrie, mirné spasticita
SCA4 Nezndmy Neznama Dospélost a extrapyramidove pfiznaky,

oftalmoplegie, kognitivni deficit
¢i demence, senzoricka neuropatie

Ataxie, dysartrie, n€kdy mirna
SCA5 Spektrin-B | Neznama Dospélost spasticita, bulbarni pfiznaky
s Casnym nastupem
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Ataxie, dysartrie, nékdy mirna

SCA6 Ca kanal CAG repeat Po 50. roce spasticita, downbeat nystagmus,
periferni neuropatie
Ataxie, dysartrie, progresivni
pigmentova makularni degenerace
SCA7 Ataxin-7 | CAG repeat Détstvi se ztrdtou zraku, pomalé sakady,
ztrata sluchu, pyramidové
ptiznaky, zachvaty, kognitivni
deficit, rychle progredujici
Ataxie, dysartrie, spasticita,
SCA38 Neznamy CTG repeat Dospélost tremor, oftalmoplegie, demence,
periferni neuropatie
Ataxie, dysartrie, nékdy mirna
SCA 10 Ataxin-10 | ATTCT repeat Dospélost spasticita, demence, nékdy
zachvaty
Tyrosyl- Ataxie, dysartrie, nékdy mirna
DNA . . L I .
SCA 11 . Neznama Dospélost spasticita, axonalni neuropatie,
fosfodieste : C e
. hyperreflexie, benigni prubéh
raza
Ataxie, dysartrie, pyramidové
. ptiznaky, parkinsonismus,
SCA 12 Pr,o teinfosf CAG repeat Dospélost oftalmoplegie, demence, tremor
atdza 2 o . L
pazi, hyperreflexie, periferni
neuropatie
rlfacglt’c(:)ié Nastup v détstvi, ataxie,
SCA 13 » P ] Neznama Détstvi pyramidové pfiznaky, mentalni
fizeny
. retardace
kanal
Proteinkin
a-za C- Ataxie, dysartrie, nékdy mirné
SCA 14 gama Nevyznamna Dospélost pyramidové ptiznaky, axialni
podjednotk myoklonus
a
Ataxie, dysartrie, nékdy mirné
SCA 15 Neznamy Neznama Dospélost pyramidové pfiznaky, velmi
pomalu progredujici
Ataxie, dysartrie, nékdy mirné
SCA 16 Nezndmy Neznama Dospélost pyramidové piiznaky, tremor
hlavy a rukou
Ataxie, dysartrie, dysfagie,
TATA- pyramidové piiznaky, facialni
SCA 17 vazany CAG repeat Dospélost dyskineza, dystonie koncetin,
protein parkinsonismus, chorea,
oftalmoplegie, demence, epilepsie
Ataxie, svalova atrofie,
SCA 18 Neznamy Neznama Dospélost senzoricky deficit s axonalni
neuropatii
Ataxie, mirny kognitivni defekt,
SCA 19 Neznamy | Neznama Dospélost myoklonus, pomaly
neovlivnitelny posturalni tremor
SCA 20 Neznamy | Neznama Dospélost Ataxie, dysfonie, palatalni tremor
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SCA?21 Neznamy Neznama Do 20. roku AtaXI.e., pa}rklnso_nlsmus,
kognitivni deficit
Ataxie, dysartrie, Cisté cerebelarni
SCA 22 Neznamy Neznama Dosp¢élost syndro.m, ne k(}y mme .
pyramidové pfiznaky, pomala
progrese, periferni neuropatie
SCA 23 Neznamy Neznidma Dospélost Ataxie, tremor, dyskineze
SCA 24 Neznamy Nevyznamna Dosp¢élost Nejasny
SCA 25 Neznamy Neznama Détstvi Ataxie, senzorickéd neuropatie
SCA 26 Neznamy Neznama Dosp¢élost Ataxie, Cisté cerebelarni pfiznaky
cFllﬁrOblaStl Missense Ataxie, dysartrie, pyramidové a
SCA 27 N mutace a posun | Détstvi extrapyramidové pfiznaky,
rustovy .
sekvence DNA oftalmoplegie, demence, tremor
faktor-14
SCA 28 Neznamy Neznama Dospélost Ataxie, p yram idové pfiznaky,
oftalmoplegie
SCA 29 Neznamy | Polymorfni Dospélost Ataxie, myoklonus, tremor

Tabulka ¢. 2 Klinické ptiznaky u jednotlivych typia SCA (David a Aminoff,
2005, s. 99 a Manto, 2005, s. 4-5 a Ropper et al., 2005, s. 932,938)

Vek nastupu je velmi variabilni u riznych typt SCA. I v ramci jedné skupiny
muze byt vék nastupu ataxie v rozmezi od détstvi az do pozdni dospélost. U poruch
polyglutaminu (SCA 1, 2, 3, 6, 7 a 17) je tato variabilita ¢astecné vysvétlena délkou
CAG-repeatl. Pacienti s krat§imi alelami maji pozd¢jsi ndstup onemocnéni, u pacientl
s del§imi alelami se za¢ina symptomatologie projevovat diive. ProtoZe délka opakovani
se muze zvySovat z generace na generaci, je cCasto tendence diivéjSiho nastupu
onemocnéni u nasledujicich generacich. A plati, ze zavaznost onemocnéni se zvySuje
s klesajicim v&kem nastupu (David a Aminoff, 2005, s. 102). Symptomatologie
prumérné nastupuje ve tieti dekadé (Manto, 2005, s. 2-6). SCA typu 6 se objevuje
V pozd¢jsSim véku mezi 50 a 60 lety. VSechny SCA poruchy maji progresivni prib¢eh.
Ptiblizné€ po 15 letech trvani se pacienti stavaji zavislymi na invalidnim voziku a za 20-
25 let od pocatku onemocnéni umiraji (Brust, 2006, s. 238).

Pro lepsi dokresleni klinického obrazu nejcastéjSich typti SCA, které se
nachazeji také u nasich probandi, jsme vybrali poznatky z nejnovéjsich studii.

SCA typu 1 je neurodegenerativni onemocnéni s pozdnim nastupem piiznak
charakteristické cerebelarni ataxii s riznym stupném oftalmoplegie, pyramidovych a
extrapyramidovych pfiznakl, periferni neuropatie a mirné kognitivni poruchy. VEék
nastupu byva obvykle kolem tfeti dekady zivota, ale vyskytuji se i ptipady jinych

vékovych kategorii. Onemocnéni trva pramémé 10-20 let od nastupu ptiznakd.
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S progresi onemocnéni se objevuje dysfagie, dysfonie, atrofie jazyka, ztrata hlubokého
Citi, periferni senzitivni a motoricka axonalni neuropatie, pes cavus, amyotrofie a
fascikulace. Dystonie je nejcastéjSim extrapyramidovym symptomem. Ojedinéle se
vyskytuje rigidita, tremor a chorea. Fenotyp je dosti homogenni. Na za¢atku choroby
nalezneme pohledem vyvolany nystagmus, poruchy vestibularniho o¢niho reflexu a
hypermetrii sakad s normalni rychlosti. U poloviny pacienti je pohled vzhiru a do stran
omezeny. V pozdéjsich fazich onemocnéni jiz existuje zavazna oftalmoplegie ve vSech
smérech s chybé&jicim nystagmem a zpomalenou rychlosti pii sakadach oc¢i (Matilla-
Duenas, 2008, s. 106-107). Z neuropsychologickych funkci patii k SCAL1 porucha
exekutivnich funkei, neklid a emocni labilita (Birk et al., 2007; s. 281).

Spinocerebelarni ataxie typu 2 se mize projevit bud’ jako cerebelarni syndrom,
nebo parkinsonsky syndrom. Degenerace probiha v obou mozeckovych hemisférach,
vermis, také ve striatu. Pozd¢&jsi faze zahrnuji zejména projevy 1éze mozkového kmene,
michy a thalamu. Od Parkinsonovy ¢i Alzheimerovy choroby se lisi pravé atrofii
Vv celém thalamu (Hoche et al., 2011, s. 251). Pfi¢ina onemocnéni spo¢iva v mutaci pro
polyglutaminovy protein ataxin-2, ktery je lokalizovan subcelularné a interaguje
s proteiny translace  mRNA (Lastres-Becker et al., 2008, s. 119-120). Zacina
v dospélosti kolem tticatého roku zivota, s dobou trvani onemocnéni vice nez 10 let (Di
Fabio et al., 2012, s. 526-530). Klinicky obraz se ptekryva s jinymi formami cerebelarni
ataxie. Pfiznaky jsou ataxie chiize, pocateni hyperreflexie nasledovana hyporeflexii,
myoklonus, svalové kieCe, zpomalené sakady o¢i a dysartrie. U formy
s extrapyramidovymi pfiznaky ztuhlost svalli, bradykineze, posturalni nebo inten¢ni
ttes. V pribéhu onemocnéni se vyviji imobilita na zaklad¢ distalni amyotrofie, dale
dysfagie, oftalmoplegie, inkontinence, zavazné vegetativni  dysautonomie
(vazomotorické, srdeCni, gastrointestindlni, mocové a dysfunkce exokrinnich zlaz). U
pacientll s dlouhym fetézcem CAG-repeatli nalezneme retinitis pigmentosa. Nystagmus
pfi horizontdlnim pohledu je produktem degenerace v pontu mozkového kmene a je
zjistitelny  z elektronystagmografie (Lastres-Becker et al.,, 2008, s. 115-120).
Podle klinickych popisti zistavaji pomeérmné dobte zachovalé kognitivni funkce, spise je
poskozena pamét. Vyskytuji se i psychiatrické symptomy véetné impulzivity, deprese,
uzkosti a emo¢ni nestability. U né€kterych jedinct se dokonce objevuje demence (Biirk
etal., 2007, s. 281).

Spinocerebelarni ataxie typu 3 se jinak nazyva Machado - Josephova choroba
(Braga-Neto et al., 2012, s. 1037). Jeji fenotypova heterogenita vznika z proménlivého
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rozmisténi poskozeni neurologickych struktur. Na MRI (magnetické rezonanci)
nalezneme nasledujici abnormality: mirné rozsifeni ¢asti ctvrté komory, mirné smrsténi
vermis a hemisfér mozecku, jakoz i atrofie pontu a prodlouzené michy, atrofie v oblasti
bazalnich ganglii (putamen a ncl. caudatus, depigmentace substantia nigra) i atrofie
hlavovych nervu III a XII (Riess, 2008, s. 127). Hlavnim ptiznakem je ataxie chtize,
dale také ataxie koncetin, dysartrie, porucha polykani. Pyramidové pfiznaky mohou byt
vyjadieny jako hyperreflexie, piitomnost Babinského znameni a kieCe. Deficity
okohybné motoriky zac¢inaji omezenim pohledu smérem nahoru, konvergenci bulbt a
paretickym horizontdlnim nystagmem, nékdy oftalmoplegii. Extrapyramidové pfiznaky
mohou zahrnovat retrakci vicek, blefarospasmus a dystonii, choreu, rigiditu,
bradykineze ¢i parkinsonsky syndrom. Periferni neuropatie mize byt také pfitomna.
VSechny popisy zdlraziiuji skute¢nost, ze SCA3 neni témét nikdy vyhradné atakticka
(Jardim et al., 2010, s. 420-422).

Kognitivni poruchy jsou mirné a vzacné se rozvijeji do demence (Burk et al.,
2007, s. 281). U pacientu se objevuji deprese a uzkosti (Minnerop et al., 2010, s. 606—
607). Poruchy spanku jsou Casto piehlizeny u SCA3, ale mély by pfimo souviset se
syndromem neklidnych nohou, ktery mtzeme uspésné 1é¢it dopaminergnimi latkami
(Pedroso et al.,, 2011, s. 291-295). Nalezy zpomaleného zpracovani vizualnich
informaci, zhorSend vizudlni pozornost a pamét jsou pfipisovany k porusenym
exekutivnim funkcim (Birk et al., 2007, s. 281). V nékolika studiich byly také
pozorovany piipady dysautonomii (Takazaki et al., 2013, s. 513) a kozni sympatickou
dysfunkci u tohoto typu SCA (Yamanaka et al., 2012, s. 1057).

SCA typu 6 je pomalu progredujici cerebelarni ataxie s olivopontocerebelarni
atrofii. MRI nalez ukazuje také na atrofii mozkového kmene u 11 % pacientt. Klinicky
vSechny subjekty s SCA6 maji Cisté cerebelarni syndrom (Birk et al., 2007, s. 282). To
znamena, ataxii trupu a koncetin, poruchu chtize a nystagmus. Nystagmus je
horizontalni, evokovany pohledem, jsou postizené plynulé sledovaci pohyby a sakady
o¢i jsou dysmetrické. VEk nastupu se pohybuje v rozmezi 24-67 let a je spojen s mutaci
nazvanou CAG-repeat u polyglutaminového proteinu (Nakagawa et al., 1999, s. 501-
503). Neni pfitomen kognitivni deficit, pouze mirné zhorSené verbalni funkce (Biirk et
al., 2007, s. 282).

SCA7 byla poprvé nalezena v mexické populaci s polyglutaminovym druhem
neurodegenerace charakteristické progresivnim priitbéhem. Pfiznakem jsou cerebelarni

ataxie, retinalni degenerace s oftalmoplegii, hyperreflexie, dysartrie a dysfagie. VSichni

29



Diplomova prace Vliv jednorazového tréninku posturalni stability
u pacientl se spinocerebelarni ataxii

pacienti s nastupem onemocnéni pred dosazenim v&ku 40 let maji degeneraci sitnice,

néktefi z nich také atrofii zrakového nervu (Magaiia et al., 2013, s. 902-905).

3.4 Diagnostika

Zakladni pro diagnostiku SCA je klinické neurologické vySetfeni. Kromé
vySetieni jednotlivych neurologickych piiznakt (viz kap. 2.4 Syndromologie
mozeckovych 1€zi) se pouzivaji rizné hodnotici systémy. Pro hodnoceni cerebelarni
ataxie slouzi Skaly: SARA (Scale for the Assessment and Rating of Ataxia), ICARS
(International Cooperative Ataxia Rating Scale) a BARS (Brief Ataxia Rating Scale);
nékdy lze zvolit The Balance Evaluation Systems Test pro hodnoceni poruch rovnovahy
(Horak, 2009, s. 1820). Ktestim specifickym pro spinocerebelarni ataxii patii
piedevsim ICARS, coz je sto-bodova Skala sestavajici z 19 polozek testt, rozdélenych
do ¢yt nestejné bodové hodnocenych skupin. Hodnoceni postury a chiize ma 7 polozek,
stejné tak kinetické funkce konéetin, fe¢ 2 polozky a okulomotorika 3 polozky. Cim
vy$s$i je dosazené celkové skore pacienta, tim horsi je jeho postizeni. ICARS je vysoce
spolehliva. Byla sestavena pro pacienty se spinocerebeldrni ataxii a poprvé byla pouzita
u SCA typu 1. Déle se vyuZziva u Friedreichovy ataxie a multisystémové atrofie. Jeji
provedeni trva vétSinou déle nez 20 minut (Saute, 2012, s. 491-493). Proto v klinické
praxi volime spiSe ostatni Skaly.

Testovani SARA je mnohem rychlej$i, primérné trva 4 minuty a lze je tedy 1épe
vyuzit v praxi. Obsahuje jen osm polozek (chtize, stoj, sed, fe¢, taxe prst-nos a pata-
bérec, stihani cile a diadochokineze HKK) (YYabe, 2008, s. 164). Kinetické funkce
koncetin jsou zahrnuty do celkového skore. Bodovani je od 0 (bez ataxie) do 40 (velmi
vazna ataxie). Toto hodnoceni ale piili§ nekoreluje s délkou trvani onemocnéni (Saute,
2012, s. 493).

BARS je krat$i modifikovand forma ICARS, sestdva z péti podskupin testi,
které¢ hodnoti moznosti chize, zkousku taxe pata-bérec, prst-nos, dysartrii a anomalie
ocnich sledovacich pohybti. Celkové maximalni skére je 30 bodi (dosazeno u velmi
vazné ataxie) (Saute, 2012, s. 494). BARS byla vytvorena na zakladé vyzkumu validity
a spolehlivosti predchozich skal. Jeji provedeni je dostatecné rychlé a ptesné pro

klinické ucely (Schmahmann, 2009, s. 1820).
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3.4.1 Genetické vysetreni

Bézné genetické vysetfeni by mélo byt provedeno tam, kde je mozny faktor
vzniku onemocnéni dédi¢nost. Identifikace mutace pomoci aktudlné dostupnych technik
presné uréi diagnozu konkrétniho typu SCA (Matilla-Duenas et al., 2012, s. 821-827).
Testy na CAG-repeat mutace zpusobujici SCA typu 1, 2, 3, 6, 7 a 17 jsou nabizeny
v mnoha laboratofich. Genetické testy pro ostatni SCA mutace nejsou bézné k dispozici,
ale mohou byt ¢asto provadény ve specializovanych laboratofich na zvlastni zadost.
Etiologickd diagnoza je velice narocnd, protoze existuje velké a rostouci mnozstvi
kauzalnich mutaci. Nejméné u 25 % vSech rodin svyskytem SCA jsou vSechny
Vv soucasné dob¢é dostupné molekuldrni testy negativni. Tyto rodiny pravdépodobné trpi
dosud neidentifikovanou SCA mutaci (Brust, 2006, s. 235).

Vybér genetickych test musi byt dobfe zvolen, protoze prakticky nelze jesté
testovat pacienty pro vSechny znamé mutace (Degardin et al., 2012, s. 293-294).
Negativni rodinnd anamnéza nemiize zcela vyloucit onemocnéni SCA, napiiklad
protoze postizeny rodi¢ zemiel ptred nastupem symptomi. Neziidka se jedna o piipad
SCAG®, protoze veék nastupu je relativné pozdni. Testovani rizikovych dospélych jedinct
s nespecifickymi nebo nejednoznacnymi piiznaky se nazyva prediktivni testovani,
nejsou to diagnostické testy. U obtizné¢ hodnotitelnych piipadli je zvolena podrobna
molekularni diagnéza (Matilla-Duetias et al., 2012, s. 821-827).

Ptfenos mutace a riziko mozného dal$iho vyskytu postiZzeni v rodin€ nam pomaha
urcit genetické testovani ostatnich rodinnych ptislusnikd. MiZeme tak predpovedét i
nastup onemocnéni v dospélosti u déti. Jedinymi argumenty, pro¢ nezatézovat
asymptomatické jedince mladsi 18-ti let genetickym vySetfenim, jsou jejich nezralost
ptijmout tuto informaci, mozna stigmatizace v rodin€ a v jinych socialnich prostiedich a
vazné dusledky pro budouci vzdélavani a profesni kariéru. Naproti tomu osoby, které
maji pfiznaky jiz v détstvi, obvykle profituji ze stanoveni konkrétni diagnézy, kde toto
testovani nam muze néco vypovidat o zavaznosti onemocnéni, typu symptomd nebo
rychlosti progrese. Moznosti prevence jako je prenatalni testovani pfinasi mnoho
etickych otazek a vyzaduje dikladné a peclivé genetické poradenstvi s odbornikem
vySkolenym V této oblasti pro diagnostické a prediktivni testovani (Matilla-Duenas et
al., 2012, s. 821-827).
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3.4.2 Diferencialni diagnostika
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odlisit ataxii vestibuldrni, senzorické a mozeckové etiologie. Projevuje se zejména ve
stoji a chuzi. VSechny tfi typy se vyznacuji nestabilnim stojem a chiizi o Siroké bazi
(David a Aminoff, 2005, s. 101-106).

V piipad¢ vestibularni ataxie (napiiklad u benigniho polohového vertiga,
Meniérovy choroby) neni prokazana inkoordinace pti pohybu koncetiny, kdyz pacient
pii testovani lezi, ale zacCina byt patrna, pokud pacient stoji nebo chodi. Nevyskytuje se
na koncetinach a je zdvisld na gravitaci. Pacient ma tendenci k padu na stranu léze
labyrintu. Ve vyssich pozicich je pfitomna zavrat. Stoj o tzké bazi je mozny, typicky
dochazi ke zhorSeni pfi zavienych ocich. Kompenzacné vyuzivaji jiny senzoricky input
(ze zrakového ¢&idla). Casto je piitomen nystagmus unilateralni a vice vyjadien pfi
pohledu od postizené strany. Dysartrie se nevyskytuje. V klinickém vySetieni byvaji
Slachookosticové reflexy v normé (David a Aminoff, 2005, s. 101-106).

Pokud se podivame na projevy senzorické (proprioceptivni) ataxie zjistime
nepiitomnost zavraté, pfitomnost nystagmu, dysartrie, reflex Achillovy $lachy bude
potlacen nebo bude chybét, bude postizeno vibracni ¢iti a kinestezie. Typicky je vice
vyjadiena ataxie dolnich koncetin, velice méalo na HKK. Stoj spatny velice ¢asto neni
mozny, kompenzaéné vyuzivaji jiny senzoricky input (vizualni). Takze pii zavieni oéi,
se zvysi nestabilita a mize dojit i k padu. V chuzi je patrna stepaz (zvedani nohou
vysoko nad zem a pokladani ztézka). Zlepsi se pii sledovani nohou pfi chiizi nebo
s pouzitim hole nebo oporou HKK o privodce. Vétsi nestabilita nastava ve tmé a pti
sestupovani ze schodd. Nejista je chize v tandemu (David a Aminoff, 2005, s. 101-
106).

Cerebelarni ataxie je zpusobena 1ézi mozecku, jeho aferentnich nebo eferentnich
drah v mozeckovych pedunkulech, ncl. ruber, pontu nebo spinalni mise. Manifestuje se
nepravidelnosti v rychlosti, rytmu, amplitudé a sile volniho pohybu. Postihuje
stejnostranné koncetiny. MliZze se vyskytovat jen na jedné koncetin€, jen na dolnich
koncetinach nebo na vSech koncetindch podle rozsahu a lokalizace léze. Muze byt
pfitomna zavrat’, Casto je vyjadien nystagmus a také dysartrie. Hlavnim problémem
pacientd s cerebelarni ataxii je porucha posturalni stability. Jejich nestabilita nemusi byt
zéavisla na podmince zaviené/oteviené oc€i. Chlize mozeckovych pacientll je nazyvana

jako tzv. "opilecka" chiize. Je spojena s vravoravymi a kymacivymi pohyby, oscilacemi
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hlavy a trupu (jinak titubacemi), které byvaji vétsi v anterioposteriornim sméru. Pokud
je pritomna jednostranna 1éze hemisféry mozecku, pacient se vychyluje na stranu léze
pii chiizi po ¢afe, po kruhu nebo chiizi na misté se zavienyma o¢ima. Chtize v tandemu
(pata-Spicka) pacient Casto neni viibec schopen, nezvladne stoj o uzké bazi. Ale ma
moznost kompenzovat deficit pomoci vizualniho inputu (David a Aminoff, 2005,
s. 101-106).

Z divodu zkiizeného spojeni mezi frontdlnim lalokem mozkové kury a
mozeCkem, muze jednostranné postizeni Celniho laloku také nékdy napodobovat
poruchu kontralateralni hemisféry mozecku. Rozdilna je tim, ze pacient ji dokaze velice
dobie kompenzovat. Pii odvedeni pozornosti od provadéné¢ho pohybu odchylky mizi.
Typicka je zména chovani (David a Aminoff, 2005, s. 101-106).

V klinickém obrazu SCA nalezneme také rGzné dalsi projevy poSkozeni CNS,
jako jsou naptiklad pyramidové a extrapyramidové jevy. Podle podrobného klinického
vySetieni pak muZzeme rozhodnout, zda se jedna o poruchu mozecku, secteme-li

jednotlivé symptomy do celkového schématu (viz tabulka ¢. 3).

Cerebelarni Porucha Porucha Extrapyramidova
porucha centralniho periferniho porucha
motoneuronu | motoneuronu
Svalové sila Normalni SniZena SniZzena Normalni
Svalovy tonus Snizeny spasticita Snizeny Rigidita
Slachookosticové | Normalni Zvysené SniZené Normalni
reflexy
Trofika Bez atrofie Bez atrofie Atrofie Bez atrofie
Fascikulace Nepiitomné | Nepfitomné | Pfitomné Nepiitomné
Tremor Intencni nebo | Bez tremoru | Bez tremoru | Klidovy ties
bez tremoru
Dalsi priznaky Ataxie Mimovolni
pohyby, akineze

Tabulka ¢. 3 Diferencialni diagnostika podle klinickych piiznakt (Ropper et al.,
2005, s. 105)

Obraz cerebelarni ataxie najdeme u akutnich a subakutnich poskozeni mozecku
hemoragii, ischemii, u arteriovendzni a kavern6zni malformace v mozecku, intoxikace
alkoholem, t&zkymi kovy, rozpoustédly, medikaci (antikonvulzivy, amiodaronem,
sedativy, phenytoinem, aminoglykosidovymi antibiotiky, quininem, salicylaty),
cytotoxickymi latkami. Maji nahly nastup obtizi (Ropper et al., 2005, s. 938). Dale se
muze objevit u neoplastickych procesi, infekce CNS, deficit imunity. Epizodicky se

muze vyskytovat u akutnich stavi jako je TIA ve vertebrobazilarnim povodi. Chronicky
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se vyvijejici symptomatologie mozecku béhem tydnt az mésicti vznikéd u metabolickych
a nutri¢nich poruch (deficit vit. B12 nebo vit. E), vyvojovych malformaci, poskozeni
Z chronického naduzivani alkoholu. U ataktickych forem SCA s pfitomnosti spasticity
lze tuto diagndézu casto zaménit s roztrousenou sklerézou. Dédicnd onemocnéni
mozecku, jako je pravé SCA, Friedreichova ataxie s typickou kyfoskoli6zou, Wilsonova
choroba charakteristickd pigmentovanymi kornedlnimi kruhy, choroba Kayser-
Fleischerova s demenci nebo ataxia telangiectasia s koznimi projevy, se rozviji mésice

az roky (David a Aminoff, 2005, s. 106).

3.4.3 Pristrojova diagnostika

Pro potvrzeni diagnézy SCA je zdsadni genetické a klinické vysSetfeni.
Zobrazovaci metody jsou v tomto ohledu doplikovymi. Mohou byt pouZity na pocatku
onemocnéni, kdy se klinicky obraz teprve objasiiuje, nebo pii vylouceni jinych pficin
postizeni tkdn¢ mozeCku. VySetteni mozkomisniho moku vyloué¢i nador
mostomozeckového koutu, nddory mozkového kmene a michy, hypofunkci Stitné zlazy
a n¢které druhy neuropatie, paraneoplasticky syndrom, syfilis, krvaceni do mozecku,
encefalitis, tabes dorsalis, roztrousenou sklerdzu a jina zanétlivda onemocnéni (David a
Aminoff, 2005, s. 106-107).

CT (pocitacova tomografie) nebo MRI oziejmi nador, malformace, krvaceni,
ischemii a atrofii mozecku spojenou s degeneraci. RTG (rentgenovy snimek) hrudniku a
echokardiogram zobrazi kardiomyopatii u Friedreichovy ataxie a tumor plic u
paraneoplastické mozeckové degenerace (Dohlinger et al., 2008, s. 205-206).

Krevni zkousky vylou¢i abnormality spojené s deficitem vit. B12, nizkou
hladinu thyroideéalnich hormont, zvySené jaterni enzymy a nizké plasmatické bilkoviny,
hladinu médi v krvi u Wilsonovy choroby, deficit imunoglobulinu a elevaci alfa-
fetoproteinu u ataxie telangiectasia, protilatky proti Purkynovym bunkdm u
paraneoplastické mozeckové degenerace a konecné i1 genetické abnormality spojené

s SCA (David a Aminoff, 2005, s. 106-107).

3.5 Souéasné moznosti terapie

Je tfeba zdlraznit, Ze neexistuje kauzalni 1écba, ale pouze symptomaticka (Brust,
2006, s. 227). U vétsiny ataktickych pacientli je velmi ucinnd a Siroce dostupna
rehabilitacni 1é¢ba. Zahrnuje fyzioterapii, ergoterapii a logopedii, také protetiku,

opatieni pro prevenci padu, pé¢i oftalmologa, individualni genetické, psychosocialni a
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socialné-pracovni poradenstvi. Cely proces pak provazi porozuméni disledkiim nemoci
a edukace pacienta. Je dulezité, aby pacient a rodina méli n&jakou piedstavu, co
ocekavat od terapie, a védét, co se bude dit. V nejhor§im piipadé¢ miize nastoupit
nelécitelnd rigidita, vegetativni poruchy a bulbarni pfiznaky (centralni nebo obstrukéni
apnoe, stridor, duseni ¢i aspirace), které mohou vést ke smrti. Dal§imi zivot
ohrozujicimi komplikacemi je vznik poranéni, dekubitl, infekce, krevnich srazenin na
zéklad¢ zvysSeného rizika padu pii posturdlni nestabilit¢ nebo upoutani na invalidni
nem¢l fici, Ze neexistuje nic, co by se dalo udélat (Perlman, 2007, s. 18).

Pacient byl mél byt informovan o vysledcich vysetfeni, znat terapeuticky plan a
moznou prognézu. Pravidelné sledovani symptoml, konkrétné nystagmu, zavraté, kiec,
ztuhlosti, tfesu, bolesti, Unavy, ortostatické hypotenze, dysfunkce tlust¢ho stieva a
mocového méchyie a sexualni dysfunkce, pomaha urcit momentalni stav pacienta a cil
terapie (Perlman, 2007, s. 18). Informace o progndze lze stanovit podle provedené
diagnostiky. Toto onemocnéni ma progresivni pribeh, ale existuje obrovska variabilita
V mife progrese a prognoze. Od nastupu piiznakti do imrti byva typicky obdobi 10 az
30 let. Zejména SCA typu 5, 13, 21 mivaji pomalou progresi a u pacientti s SCA typu 8
a 11 je nezkraceny vék doziti. Bohuzel vétSina pacientl se v prubéhu svoji nemoci stava
zavisla na invalidnim voziku. Nad&e na lep$i progndzu roste s poznatky o
molekularnich a patofyziologickych mechanismech onemocnéni, které vedou ke vzniku

novych moznosti terapie (Manto, 2005, s. 5-6).

3.5.1 Fyzioterapeutické metody

Dobre sestavend fyzioterapeutickd intervence daleko prevySuje vSechny
potencialni vyhody farmakoterapie. V soucasné dobé je také jedinou skute¢né Géinnou
formou intervence, ktera muze zlepsit ataxii chlize u postizenych jedinct (Matilla-
Duenias et al., 2012, s. 826). Z fyzioterapeutickych pfistupi vyuzivame specificky
trénink (Fonteyn et al., 2013, s. 841). Snazime se, aby se pacient naucil rizné posturalni
strategie a aby si automatizoval kompenzaéni mechanismy pro fizeni posturalni stability
a naucil se vyrovnavat vychylky svého téla v prostoru. Vzdy musime cviceni upravit
tak, abychom se dostali na hranici maximalni kapacity jedince, kdy se aktivuji adaptacni
mechanismy. Dostate¢na davka cviceni mize kompenzovat zhorSené motorické uceni a
tim mit i pfinos pro degenerativni onemocnéni mozecku (Miyai, 2012, s. 436-437). Aby

pacient doséhl cile, musi probihat optimalné trajektorie pohybu. Tu urcuje vhodné

35



Diplomova prace Vliv jednorazového tréninku posturalni stability
u pacientl se spinocerebelarni ataxii

anticipacni nastaveni svalového tonu. Zamétfujeme se tedy na plynulost a pfesnost

provedeni pohybu. Celkovy pohyb je vysledkem malych opravnych pohybd kolem

vvvvvv

vvvvv

pacient reguluje posturalni vychylky. Naopak ¢im vétsi je podil statické slozky pohybu,
tim se pacient vice stabilizuje. Naptiklad pokud se pacient pohybuje proti gravitaci,
pokud zveda bifemeno, pokud vykonava pohyb pti nizké uhlové rychlosti. Pacient se uci
vnimat polohu svého téla a jeho jednotlivych segmentt, terapeut ho verbaln¢ 1 manualné
koriguje. Pacient vyrovnava odchylky od drahy pohybu zvy$enim svalového tonu, coz
zvySuje vyznamné pozadavky na jeho organismus. Proto byvaji pacienti pii tréninku
rychle unaveni. Na to musime pamatovat. Terapeut by mél pacienta zajistit béhem
cvic¢eni proti pfipadnému padu, ale nedrzet ho, jinak by potlacil trénink posturalnich
reakci (Schroeteler a Ziegler, 2005, s. 23).

Dalsi pfistupy zaloZzené na proprioceptivnich mechanismech stimulujicich
kompenza¢ni mechanismy lze v terapii velmi dobie vyuzit. PouZiti celotélové vibrace
bylo prokazano u spinocerebeldrni ataxie typu 1, 2, 3, a 6 ve dvojité zaslepené placebo
studii jako klinicky vyznamné pro zlepsSeni chlize a postury . Celotélové vibrace byly
aplikovany po dobu ¢tyfech po sobé nasledujicich dni. Kazdé oSetfeni se skladalo z péti
opakovani v délce 60s o frekvenci 6,5Hz a 60 s odpo¢inku mezi stimuly. VSichni
pacienti byly hodnoceny pii zahajeni 1€cby a po poslednim oSetfeni pomoci klinického
skore SARA, SCAFI (Spinocerebellar ataxia Functional Index) a INAS (Inventory of
Non-Ataxia Signs), (Kaut et al., 2014, s. 237-242). Podobny efekt ma hluboka masaz
plosek nohou (Hlavackova, 2013) a cviceni s biologickou zpétnou vazbou, napf.
Brainport ptistrojem (Svojitkova, 2011).

Podle dotaznikli vyplnénych v Nizozemi se vyznamné snizuje riziko padu,
zlepSuje se drzeni téla, chlize a manipulace hornich koncetin v kazdodennich ¢innostech
u pacienti s cerebelarni ataxii, ktefi byli 1é¢eni pomoci fyzioterapie (Fonteyn et al.,
2013, s. 843). Lepsich vysledkt je dosahovano pfi zafazeni koordinacnich cviki a
cviceni pro trupovou stabilitu (Tabbassum et al., 2013, s. 136-140).

Tyto studie jsou zvlasté zajimaveé, protoze se ukdzalo, jak jedinci s poSkozenim
mozecku mohou zlepsit ovladani svych pohybti, obnovit kontrolu nad jejich rovnovahou
a docilit pro n¢ dilezitych schopnosti v kazdodennim Zivoté. Opét plati, Ze pocet studii
hodnoticich bezpecnost a ucinnost fyzioterapie u cerebelarnich ataxii je malo.

Heterogenita etiologie také pfispiva k obtiznému vyhodnoceni pfedpokladané 1é¢by.
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3.5.2 Dosavadni vyzkumy o uc¢inku senzomotorického tréninku

Studie ukazuji, Ze posturdlni trénink vyrazné zlepSuje motorické¢ funkce u
pacientd s cerebelarni degeneraci (Burciu et al., 2013, s. 4600-4603). V zahranici spiSe
najdeme dukazy pro efekt balancniho tréninku (koordina¢niho cvi¢eni rovnovahy), nez
posturalniho nebo senzomotorického tréninku. V posledni dob¢ se objevily dvé klinické
studie na veétSim souboru osob s degenerativnim onemocnénim mozecku. V prvni studii
(llg a Synofzik, 2009) byl vybran soubor 16 pacientl s progresivni ataxii zpisobenou
degeneraci mozeCku nebo jeho aferentnich drah. Pacienti se podrobili ¢tyftydennimu
balanénimu tréninku. Pro vyhodnoceni efektu byly pouZity SARA Skala pro klinické
hodnoceni ataxie, skore dosazeni individualniho cile a kvantitativni analyza pohybu (llg
a Bastian et al., 2014, s. 258). Hodnoceni bylo provedeno 8 tydna pied, bezprostfedné
pfed zapocetim tréninku, bezprostiedné po a 8 tydni po ukonceni tréninku. U SARA
pro klinické hodnoceni ataxie bylo pozorovano vyznamné zlepseni motorického vykonu
a snizeni ataktickych piiznakti po ukonCeni tréninku a efekt trval i v nasledném
vyhodnoceni. Pacienti s pfevahou ataxie mozecku méli vyraznéjsi zlepSeni nez u
pacienti s ataxii zpusobenou degeneraci aferentnich drah mozecku v n¢kolika aspektech,
jako je rychlost chtize, vychylky pii chiizi a koordinace koncetin. ZlepSeni v regulaci
statické a dynamické rovnovahy ma dtsledek pro zlepseni nezavislosti v ADL. U obou
skupin je zasadni prubézny trénink posturalni stability.

Ve druhé studii (Miyai et al., 2012) bylo 42 pacientu s cerebelarni degeneraci
nahodné rozdéleno do dvou skupin. Jedna absolvovala ¢tyitydenni intenzivni terapii. Ve
vSedni dny se vénovali 2 hodiny, o vikendu pak 1 hodinu fyzioterapii a ergoterapii
zamétené na zlepSeni koordinace pohybi, rovnovahy a ADL. Kontrolni skupina
dostavala stejnou péci o 4 tydny pozdéji. U obou skupin bylo provedeno opakované
méfeni po ukonceni terapie, a to po 4, 12 a 24 tydnech. Posuzovana byla ataxie pomoci
SARA skaly, rychlosti chize a frekvence krokového cyklu, hodnoceni funkéni
pohyblivosti a funk¢éni nezévislosti a podle poctu zaznamenanych padid béhem
testovani. Skupina s bezprostfednim zacatkem 4 tydenniho programu terapie vykézala
signifikantné vétsi efekt v hodnoceni ataxie, rychlosti chiize a ADL nez kontrolni
skupina s odlozenym zacatkem rehabilitacniho programu. Obecné ataxie trupu se
zlepsila u pacientli vice neZ ataxie koncetin. Efekt terapie se udrzel u 22 pacientl
dlouhodob¢ 12 1 24 tydnh po ukonceni tak, ze alesponl jedno méteni bylo lepsi nez na

zacatku 1éCby. Zavérem tedy kratkodoby efekt intenzivni rehabilitace je zjevny, ackoliv
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funk¢ni stav ma tendenci klesat na pivodni troven, efekt pretrvaval u vice nez poloviny
pacientt 24 tydnt.

Nedavno byly zjistény v oblasti mozZnosti ovlivnéni ataxie pomoci balan¢niho
tréninku dalsi poznatky. Pacienti s cerebelarni ataxii maji z fyzioterapeutické intervence
veétsi profit ve srovndni s pacienty se senzorickou ataxii. Tento rozdil je pravdépodobné
zpusobeny ztratou aferentni informace u téchto pacientd, ktery neumoziuje potiebné
vstupy z periferie pro adekvatni cerebelarni regulaci motoriky. Cim naroén&jsi je
posturalni trénink a trénink rovnovaznych funkci béhem chitize, tim vyssi skore pacienti
dosahuji v klinickém hodnoceni a tim mensi zavislost na pomtickach pro chtizi a ADL
(llg a Bastian et al., 2014, s. 258).

Mame jiz k dispozici vysledky z prvnich dlouhodobéjSich pozorovéani. Po
opakované intenzivni rehabilitaci v prib&éhu vice nez tii let se Ctyfi sledovani pacienti
vyznamné zlepSili v hodnoceni SARA a také v hodnoceni funkcnich schopnosti
V kazdodennim zivoté (ADL). Toto zlepSeni bylo srovnatelné s vysledky po pocatecni
rehabilitacni 1écbé. Naopak pravidelné domaci cviceni o nizké intenzité az 80 minut
tydné nedokazalo udrzet efekt 1écby podle SARA, ani v ADL (Miyai, nepublikovano,
ex llg a Bastian et al., 2014, s. 258).

Ojedingld studie Ilga et al. (2010) posuzovala udrzeni vysledku pocate¢niho
ctyitydenniho intenzivniho balanéniho tréninku po uplynuti jednoho roku. VySetfili
pomoci SARA a BESTest hodnoticich systémt, kvantitativni analyzy chlze a testu
dynamické posturalni stability 14 pacienti s degenerativnim onemocnénim mozecku a
mozeckovych drah. VSichni pacienti pak prosli ¢tyftydennim intenzivnim tréninkem
balan¢nich strategii. Byli znovu zmé&feni. Nasledovala instruktdZ pro cvi¢eni na doma.
Kazdy pacient m¢l sestaven individualni tréninkovy plédn na 1 hodinu na kazdy den. Po
roce domdciho cviceni bylo opét provedeno stejné méteni. Vysledky ukézaly, ze i po
tak dlouhé dobé mulzZe pretrvavat efekt pocatecni intervence. Tento postup byl
ekvivalentni pro opétovné ziskani funkéniho motorického vykonu. Lze tedy sniZit
progresi onemocnéni o dva i vice let, pokud nalezneme potiebnou intenzitu domaciho
udrzovaciho cviceni u pacientli s riznou Urovni rozvoje symptomatologie mozeckové
degenerace.

JelikoZ progrese onemocnéni u degenerativni cerebeldrni ataxie je 0,35 az 2,5
bodu za rok podle SARA v zavislosti na genotypu jedince, piedmétem dalsiho testovani
by mélo byt porovnani vysledkli pacientid s provadénym posturdlnim tréninkem a

pacientl s pfirozenym pribéhem onemocnéni (llg a Bastian et al., 2014, s. 258).
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Samotni pacienti mohou podpofit badéani v této oblasti. Existuje moznost registrovat se
na webu do nékterého z vyzkumu, probihajiciho ve svété:
https://www.sanfordresearch.org/CoRDS/CoRDSRegistryForm/.
Vysledky studii nalezenych v recentni literatufe nejsou pro naS vyzkum
dostacujici. Studie pro ditkaz efektu senzomotorického tréninku na zakladé motorického

uceni posturalnim funkcim stale chybi.

3.5.3 Transkranialni magneticka stimulace (TMS)

Transkranidlni magnetickéd stimulace se provadi bud’ pulzni s jednorazovym ¢i
opakujicim se impulzem (rTMS), nebo transkranialni stimulace stejnosmérnym
proudem (tDCS, anodova nebo katodova metoda). Ziskava si popularitu u védecké
obce, a to zejména proto, Ze tato technika je neinvazivni. Ob¢é metody, rTMS i tDCS,
moduluji spojeni mezi mozeCkem a priméarni motorickou kiirou, ¢imz pieladi vzrusivost
Purkynovych bun€k. To nasledné¢ vede ke zvySené inhibici disynaptickych dentato-
thalamo-kortikalnich spojeni, a nakonec k inhibici pozorované u motorického kortexu.
TMS najde uplatnéni i jako diagnosticky ndstroj. Samotné neurologické vySetfeni
neumoziuje stanoveni pifesné lokalizace 1éze. TMS cerebella umoZznuje rozliSovat
poskozeni eferentnich ¢i aferentnich drah mozec¢ku (Grimaldi et al., 2014, s. 121-125).

Na rozdil od rTMS, uc¢inky tDCS byly prokdzany jako specifické pro mozecek.
Aplikace katodové tDCS snizuje kortikalni drazdivost. Na druhé stran¢ anodova tDCS
zvysuje kortikalni drazdivost. Tato metoda mize pomoci pomérné malého elektrického
proudu modulovat aktivitu iontovych kandld, a tim klidovy membranovy potencidl.
(Pozzi et al., 2014, s. 109-112).

V nedavné studii byly pacienti s cerebelarni ataxii podrobeni Klinickému
hodnoceni SARA a analyze chiize pied a po dvaceti minutové aplikaci anodové tDCS
provedené na ploSe motorického kortexu nejvice postizené strany oproti aplikaci
elektrod bez spusténi stimulace. Analyza chlize odhalila zlepSeni symetrie chiize a
snizeni $itky baze trvajici do 30 dnii po stimulaci. Zadné relevantni zmény nebyly
nalezeny po falesné stimulaci (Pozzi et al., 2014, s. 109-112).

Odbornici se shoduji, Ze role TMS ve zvySeni plasticity mozecku stale jeste neni
prozkoumana. Chybi vyzkumy a to jak na zvifatech, tak i u lidskych jedincti. Kromé
toho, zlstava neurCeno presné umisténi elektrod a trvani stimulace u tDCS. Budouci
vyzkumy by se mély pokusit definovat, jak tDCS ovliviiuje jednotlivé cerebelarni

ptiznaky mozeckové ataxie, vzhledem ke specifickému topografickému vyskytu 1éze
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mozeCku. Dlouhodobé ucinky neinvazivni modulace mozecku jsou také nejasné

(Grimaldi et al., 2014, s. 121-125).

3.5.4 Kmenové buriky a genova terapie

Zaniklé neurony nemohou byt v soucasné dobé obnoveny. Vyzkum v oblasti
rastovych faktord a kmenovych bunék bude poskytovat mozné nahradni strategie do
budoucna (Perlman, 2007, s. 18). Jiz né¢které studie ukazaly, Ze mezenchymalni
kmenové buiky jsou castecné¢ uclinné jako 1éc¢ba u genetickych mysich modela
cerebelarni ataxie. Ve studii Matsuura et al. (2014) byly kmenové buiky podany
intratekalnimi injekcemi mySim s SCA typu 1, u nichz bylo prokazano snizeni atrofie
Purkynovych bun¢€k, coz mélo za nasledek =zlepSeni v koordinacnich testech.
Mezenchymalni kmenové bunky jsou definovany jako multipotentnich progenitorové
buiiky, které se mohou diferencovat do riznych bunéénych linii, napf. na gliové bunky.
Snadno je Ize izolovat z riznych zdroju, které zahrnuji pupeénikovou krev, kostni dien,
tukovou tkan a zubni dien. Efekt byl pozorovan po 15 tydnech od podéani. V soucasné
dob¢ ptibyva studii s vyuzitim kmenovych bunék u pacientli s misni 1ézi. Nicméné je
tteba presné urcit, jaky pocet kmenovych bunék potfebujeme pro maximalni lécebny
efekt podat, abychom minimalizovali neZadouci ucinky. Dal$i vyzkumy se
pravdépodobné zaméfi na terapii u modelt SCA u primata (Matsuura et al., 2014, s. 1-
2, 6-7).

Obdobn¢ byly provedeny experimenty genové terapie majici také vliv na
progresi atrofie Purkynovych bun¢k mozecku. Predpoklada se budouci rozsifeni genové
terapie pro zkoumani patofyziologie mozecku a terapie zaméfené na poruchy mozecku
(Hirai, 2012, s. 443-445).

3.5.5 Farmakologicka lé¢ba

Usus, co se tyka farmakologické 1é¢by SCA, chybi (llg a Bastian et al., 2014,
S. 251). Ackoliv se poznatky o této nemoci prohlubuji, nardzime na nékolik problémdu.
Cerebelarni ataxie je heterogenni skupinou onemocnéni, vysledky studii byvaji tedy
riznorodé. A to i1 vptipadé, Zze se jednd o skupinu respondenti s homogennim
genetickym pozadim. Také klinické ohodnoceni a kvantifikace ataxie je velmi obtiZné,
ackoliv existuje mezinarodni hodnotici Skala ataxie (ICARS) publikovand jiz v roce

1997. Pacienti se SCA mivaji ¢asto multisystémové postizeni, proto je t€zké posoudit
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ucinky farmakoterapie na ataxii oddélené od jinych symptomi (Ogawa, 2004, s. 107-
110).

Vétsina 1€kt vyuzitelnych k potlaceni symptomi u SCA ovliviiuje rtizné signalni
drahy a neuromediatory mozku. Recentni studie ukazuji, ze D-cycloserin, parcialni
alostericky antagonista receptoru N-metyl-D-asparagové kyseliny, muize zmirnit
ptiznaky diky obnové Spatného glutamatového signalniho systému. U lidi a
experimentalnich zvifat s ataxii byla totiZz zjiSténa porucha syst¢ému GABA (kyselina
gama-aminomaselna), ktera hraje roli neurotransmiteru u mechovych a Splhavych
vlaken v mozecku (Ogawa, 2004, s. 107-110).

Dalsimi latkami pouzivanymi k 1é¢bé ataxie u SCA jsou physostigmin (centralné
aktivni inhibitor cholinesterdzy), cholin a jeho derivaty, latky ovliviiujici serotoninergni
systém, thyrotropin releasing hormon, sulfamethoxazol-trimethoprim, acetazolamid.
Terapeuticka Sife téchto preparatti je vSak uzkd, polocas pusobeni kratky a efekt
sporadicky (Ogawa, 2004, s. 107-110).

S Uspéchem lze odstranit nékteré extracerebelarni symptomy, ktomu se
pouzivaji amantadin, levodopa, agonist¢ dopaminu u vyskytu parkinsonismu, nebo
baclofen a tizanidin ke zmirnéni spasticity. Pacienti se SCA reaguji také velmi dobfe na
symptomatickou 1é¢bu dystonie, nutkavého moceni, poruch spanku, chronické tnavy a
deprese, stejné jako to byva u jinych onemocnéni (Manto, 2005, s. 2-6). Vyhody

farmakologické 1écby tedy zlstavaji velmi omezené.
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4 HYPOTEZY

Hypotéza 1

HO: Posturalni stabilita se po jednordzovém provedeni senzomotorického
tréninku signifikantné nezméni v Zadném ze sledovanych parametrii.

HA: Posturdlni stabilita se po jednorazovém provedeni senzomotorického
tréninku signifikantn€ zméni alesponl v jednom ze sledovanych parametri.

Hypotéza 2

HO: Zména posturalni stability se po jednordzovém provedeni senzomotorického
tréninku signifikantné nelisi od kontrolniho opakovaného méfeni pacienti bez
senzomotorického tréninku v zddném ze sledovanych parametra.

HA: Zména posturdlni stability se po jednordzovém provedeni
senzomotorického tréninku signifikantné li§i od kontrolniho opakovaného méfeni
pacientd bez senzomotorického tréninku alesponi v jednom ze sledovanych parametr.

Hypotéza 3

HO: Zména posturalni stability se po jednordzovém provedeni senzomotorického
tréninku signifikantn¢ nelisi v porovnani se zmeénou skupiny zdravych probanda
vV zadném ze sledovanych parametrt.

HA: Zména posturdlni stability se po jednorazovém provedeni
senzomotorického tréninku signifikantn€ neli§i v porovnani se zmeénou skupiny

zdravych probandt alespon v jednom ze sledovanych parametrt.
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5 METODY A METODIKY

5.1 Postup méreni

Pro tcely méfeni jsme vybrali skupinu (A, se senzomotorickym tréninkem) 10
pacientd s diagnostikovanym degenerativnim postizenim mozecku (6 muzu, 4 Zeny) ve

vékovém rozmezi 34-71 let. Zadny z pacientd nevyuziva pomicky pro chiizi.

Pacient Pohlavi Vek Typ onemocnéni Delka o
onemocneni

1 Zena 34 let SCA?2 14 let

2 Muz 35 let negat. dg. 12 let

3 Muz 39 let SCA1 19 let

4 Muz 51 let SCA7 20 let

5 Muz 55 let SCA?2 15 let

6 Muz 57 let negat. dg. 2 roky

7 Zena 58 let SCA?2 15 let

8 Muz 59 let negat. dg. 2 roky

9 Zena 61 let negat. dg. 12 let

10 Muz 71 let negat. dg. 5 let

Tabulka €. 4 Charakteristiky vyzkumného souboru pacientli SCA

Aby bylo vylou¢eno zlepSeni vlivem opakovani testu, byla vybrana kontrolni
skupina B, kterou tvotili totozni pacienti ze skupiny A, ktefi byli v jiny den testovani
bez provedeni senzomotorického tréninku. Méteni probihalo obdobné jako prvni, s tim
rozdilem, ze 15 minutovy usek mezi méfenimi vyplnila pauza. Tteti skupina (kontrolni
skupina C) byla zvolena pro prokéazani specifika reakce na posturalni trénink u zdravych
jedinct a jedinct s poruchou rovnovahy. Kontrolni skupina C se skladala ze zdravych
probandtl ve vékovém rozmezi 34-74 let se senzomotorickym tréninkem.

VSichni Gcastnici dali informovany souhlas a byli pouceni na zaklad¢ slovniho
vysvétleni jednotlivych ukond provadéného méfeni. VSechny postupy byly schvaleny

Neurologickou klinikou FN Motol.

5.2 Posturografie SYNAPSYS

Data byla shromazdéna pomoci hodnoticiho systému Synapsys, ktery se vyuziva

k laboratornimu méteni posturalni stability u poruch rovnovahy a vyhodnoceni rizika
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padu u seniorti. Sklada se z tenzometrické ploSiny se 3 druhy senzori. Miizeme ji vyuzit
jak pro hodnoceni statické, tak dynamické posturalni stability.

Vlastnosti pénového bloku k posturografu SYNAPSYS nebyly zjistény.

Me¢fteni zahrnovalo:

1) Limity stability (prostor, ktery je schopen pacient opsat bez nutnosti

zvednout chodidlo od podlozky),

2) Stoj na pevné podloZce S otevienyma/zavienyma o¢ima,

3) Translaéni test (stoj pfi pohybu desky vpied a vzad rychlosti 0,07 m/s)

S otevienyma/zavienyma o¢ima,

4) Stoj na pénové podlozce S otevienyma/zavienyma o¢ima.

Urceni limit stability vymezuje oblast, ve které miiZze osoba pfesunovat své COG
bez zmény opérné baze.

V kazdém pokusu byly vypocteny max. predozadni vychylka (max. Y amplituda
v . mm), max. latero-lateralni vychylka (max. X amplituda v mm), délka trajektorie
(LENGTH v mm), plocha trajektorie (AREA v mmz2).

Sledovanymi parametry byly délka trajektorie COP (LENGTH), plocha opsana
COP (AREA), rychlost zmény COP (VELOCITY). Kazdy test trval 51,2 s, jak je jiz
prednastaveno v programu. Z tohoto protokolu jsme vypocetli rychlost COP jako pomér
drahy (LENGTH) a casu. Dale jsme sledovali, jak se zménila latence odpovédi
Vv transla¢nim testu, jak rychle tedy reaguje proband na zménu pozice téla v prostoru, a
jak se méni energie potiebna pro udrzeni COP v mezich opérné baze.

Nameétené parametry byly analyzovdny pomoci statistickych metod. Vysledky

analyzy a vypocty jsou uvedeny v tabulkach ¢. 6-16.

5.3 Cvi€ebni jednotka

Cvicebni jednotka zahrnovala statické pozice i dynamické pohyby ve stoji na
podlozce Airex, ktera byla vyuzita pro umocnéni efektu tréninku stability.
Senzomotoricky trénink byl sestaven tak, aby ho pacient zvladal a nedochazelo pii ném
ke kvalitativnim zménam postury nebo ke kompenzacnim mechanismim pro udrzeni
polohy (ukrok, pad atd.). Vzdy jsme pfizpusobili Sitku opérné baze momentalnim
schopnostem pacienta, aby dochazelo k adaptaci na zvySenou posturalni aktivitou a
nikoliv padem. Nécvik posturdlni stability jsme provadéli s otevienyma i1 zavienyma
o¢ima. Vyuzivali jsme kotnikové a kycCelni strategie, vychylky trupu do stran, otadceni

hlavou, zéklon trupu a hlavy o ruzné Sifce baze, stoj vtandemu scilem zlepsit
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2%

jednotlivych senzorickych systému. Celé cvic¢eni probihalo ve stoji na pénové podlozce,

jejiz vlastnosti popisuje tabulka ¢. 5.

AIREX S34 - standardni vlastnosti

Délka 500 mm
Sitka 410 mm
Tloustka 60 mm
Hustota materialu 55 kg/m®

Tabulka €. 5 Fyzikalni vlastnosti pénové podlozky

5.4 Analyza statistickych dat

Data ziskana z posturografického vySetfeni byla zaznamendna do tabulek.
Statistické zpracovani dat a tvorba grafii byly provedeny pomoci funkci programu
Microsoft Excel. Pro porovnani ziskanych dat pouzivame parametrické testy (t-parovy
test a dvouvyberovy t-test s rovnosti €1 nerovnosti rozptyll). Test provadime zvlast’ pro
data tfidéna podle sledovaného parametru (délka trajektorie COP, plocha opsana COP,
latence odpovédi a energie potiebna pro zménu COP), dale rozliSujeme vysledky podle
podminek oteviené/zaviené oci u jednotlivych parametra.

Testujeme nulovou hypotézu HO, abychom zjistili, zda jsou priméry souboru
pacientl s SCA pied a po cviceni rozdilné. PouZivame t-parovy test pro kazdy parametr
zvlast. Pokud plati, Ze absolutni hodnota testovaci statistiky (t stat) je vétsi nez kriticka
hodnota, zamitame nulovou hypotézu.

|t stat| > t krit (2)

Pokud nulovou hypotézu zamitnout nemuizeme, vypocteme pravdépodobnost,
s jakou bychom ziskali pravé tato data pfi platnosti nulové hypotézy.

Poté testujeme nulovou hypotézu HO pro priméry souboru pacienti s SCA a
kontrolni skupiny B a stejn¢ tak porovnavame se skupinou zdravych jedinct (skupinou
C). Pouzivame dvouvybérovy t-test, abychom prokazali rozdilnost u opakovanych
méfeni. Nejprve vSak provedeme testovani rozptylu dat pomoci F-testu pro rozptyl,
abychom se mohli rozhodnout, zda zvolime dvouvybérovy test srovnosti nebo

nerovnosti rozptylu. Jako hladina vyznamnosti byla uréena hodnota p < 0,05.
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6 VYSLEDKY

V nasledujicich tabulkach a grafech jsme zvolili zobrazeni vysledki namétenych
parametrii. V tabulce jsou barevné zvyraznény statisticky vyznamné dvojice méieni
(Tabulka ¢. 6-16). Parametry LENGTH a VELOCITY jsou na sob¢ zavislé podle
vzorce:

VELOCITY = LENGTH/ ¢as méreni (51,2 s),

vysledky pro obé veliCiny si tedy zcela odpovidaji.

Pro vypracovani grafii jsme vybrali hodnoty parametru LENGTH, ktery nejlépe
znazornuje rozdily mezi jedinci ¢i jednotlivymi skupinami probandi. Grafy pro kazdy
parametr pfedstavuji primérnou hodnotu se smérodatnou odchylkou. Sledujeme, jak se
1181 naméfené hodnoty 1. a 2. méfeni v riznych situacich.

Signifikantni zménu prokazuji parametry LENGTH a energie potiebna pro
zménu COP pfi stoji na pénové podlozce se zavienyma o¢ima (Tabulka ¢. 6-16). Ostatni

parametry tuto zménu neprokézaly.

6.1 SCA pacienti se senzomotorickym tréninkem

Uvadime tabulky (€. 6-7) jednotlivych parametri namétenych u pacienti s SCA
pted a po provedeni senzomotorického tréninku v riznych situacich (pevna/pénova

podloZka, oteviené/zaviené oci). Barevné jsou vyznaCeny parametry vykazujici

signifikantni zlep$eni ve 2. méfeni (po cviceni) oproti 1. méteni (pfed cvi¢enim).

length (mm) area (mm?2)
A B A B
00 pevna podlozka | pramér 1878,46 2225,109 2394,7 4247,4
median 1554,665 2063,375 1517 2048,5
SD 1119,432735|1395,330137 | 2670,608755 | 6000,784415
ZO pevna podlozka | primér 3860,639 3321,182 6390,2 7602,4
median 3931,895 2861,925 4688,5 4570,5
SD 2170,051424  1883,636435|7166,778337 | 8715,24686
OO0 pénova
podlozka primér 3511,053 3269,518 5137,9 7078,2
median 3339,16 278791 3900 4584
SD 1327,63914 ( 1430,277837 | 3324,044573 [ 6323,285816
ZO pénova podlozka | primér 6481,961 5367,876 13006 12097
median 6530,44 5217,64 10320 9608
SD 1456,491632(1229,163756 |6333,333614 | 7809,985602
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Tabulka ¢. 6 Vysledky posturografického méteni pro LENGTH a AREA pted

cvicenim (A) a po cviceni (B); SD = smérodatnd odchylka; OO = oteviené oci, ZO=

zaviené oci

latence odpovédi (s) energie zmény COP (J)
A B A B
OO0 pevna podlozka | primér 7,525 7,3495 1214,7 941,15
median 7,95 7,82 785 596
SD 0,75888769(1,030439227|1981,021005 | 1251,214033
Z0 pevna podlozka |prameér 7,808 7,607 2392,85 1833,3
median 7,95 7,95 1537,5 446,45
SD 0,447079411]0,888796348 [ 4090,302347(3127,513997

Tabulka ¢. 7 Vysledky posturografického méfeni pro latenci odpovédi a energii

zmény COP pred cvi¢enim (A) a po cviceni (B); SD = smérodatna odchylka; OO =

oteviené oci, ZO = zaviené oci

6.2 SCA pacienti vs. kontrolni skupina B

Uvéadime srovnani mezi vysledky méfeni u skupiny SCA pacientl se

senzomotorickym tréninkem a skupinou stejnych probandi bez cviceni. V tabulkach

(¢. 8-10) jsou zaznamenany prumérné hodnoty jednotlivych parametri naméfenych

Vv riznych situacich (pevna/pénova podlozka, oteviené/zaviené oc¢i). Zelenou barvou

jsme odlisili buniky v tabulce, pokud se hodnoty ve 2. méfeni zvysily, €ili pacient se

zhor3il v parametrech posturalni stability. Cervené jsou vyznadeny parametry vykazujici

signifikantni zlepSeni ve 2. méfeni (po cviceni) oproti 1. méteni (pfed cvi¢enim).

1. 2.
méreni méreni
A A B B’
OO0 pevna podlozka | pramér 1878,46(1730,291 | 2225,109| 1547,36
median | 1554,665( 1384,74(2063,375| 1198,44
SD 1119,433 (964,2855| 1395,33|838,7816
Z0 pevna podlozka |[pramér |[3860,639 (3001,244|3321,182|2701,505
median |3931,895| 3217,54(2861,925| 2671,84
SD 2170,051 | 1606,056 | 1883,636 | 1286,088
OO0 pénova podlozka | primér |3511,053|3103,967 |3269,518|2701,917
median 3339,16 (2664,585| 2787,91| 2210,41
SD 1327,639(1317,138|1430,278| 1108,77
Z0 pénova podlozka |pramér |[6481,961 (5313,475(5367,876| 4387,81
median 6530,44 (5203,795| 5217,64| 4218,56
SD 1456,492 [ 1055,474 | 1229,164 | 923,0606
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Tabulka ¢. 8 Vysledky posturografického méfeni pro délku trajektorie COP
(LENGTH) u skupiny SCA pacientil (A - pted cvi¢enim, B - po cvi¢eni) a u kontrolni
skupiny B (A’- 1. mé&feni, B'- 2. méfeni); SD = smérodatna odchylka; OO = oteviené

o¢i, ZO = zaviené oci

1. 2.
méreni meéreni
A A B B’
00 pevna podlozka | primér 1878,46 1960,3 [ 2225,109 2786,8
median | 1554,665 1451,512063,375 1424,5
SD 1119,433|1375,241| 1395,33|3896,832
Z0 pevna podlozka |primér |[3860,639 541313321,182 4781,2
medidan |3931,895 3045(2861,925| 3132,5
SD 2170,051 | 6414,939 | 1883,636 | 5064,012
00 pénova podlozka | primér |3511,053 4638,713269,518 4078,9
medidn 3339,16 2947 2787,91 2826
SD 1327,639 3528,803 | 1430,278 | 2745,687
ZO pénova podlozka |primér |[6481,961| 10003,8|5367,876 8014,7
median 6530,44 9286 | 5217,64 6655
SD 1456,492 [ 6767,903 | 1229,164 | 4079,523

Tabulka ¢. 9 Vysledky posturografického méfeni pro plochu opsanou COP
(AREA) u skupiny SCA pacientli (A - pfed cvicenim, B - po cviceni) a u kontrolni
skupiny B (A’- 1. mé&feni, B'- 2. mé&feni); SD = smérodatna odchylka; OO = oteviené

o¢1, Z0O = zaviené oci

latence odpovédi (s)
A A’ B B’
OO0 pevna podlozka | priimér 7,525 7,5115 7,3495 7,2525
median 7,95 7,95 7,82 7,74
SD 0,758888|0,740393 |1,030439 | 1,168728
Z0 pevna podlozka | pramér 7,808 7,752 7,607 7,608
median 7,95 7,95 7,95 7,95
SD 0,4470790,561639 | 0,888796 | 0,791026
energie zmény COP (J)
A A’ B B’
OO0 pevna podlozka | priimér 1214,7 1063,5 941,15 775,95
median 785 635 596 449
SD 1981,021(1748,767 [1251,214 | 1543,473
Z0 pevna podlozka | primér| 2392,85| 1950,05 1833,3 1350,4
median 1537,5 839,5 446,45 818
SD 4090,302 | 3231,117|3127,514 |2612,567
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Tabulka ¢. 10 Vysledky posturografického méfeni pro latenci odpovédi na
zménu COP a energii potfebnou pro zménu COP u skupiny SCA pacienti (A - pred
cvicenim, B - po cviceni) a u kontrolni skupiny B (A’- 1. méfeni, B'- 2. méfeni); SD =
smérodatna odchylka; OO = oteviené oci, ZO = zaviené oCi

Dale prezentujeme ve formé grafii porovnani parametru LENGTH u skupiny

pacienti s SCA se senzomotorickym tréninkem a u stejné skupiny bez tréninku na

pevné podloZce s otevienyma o¢ima, Obrazek ¢. 3.

SCA vs. kontrolni skupina B
pevna podlozka OO

4000
3500
3000
2500
2000 r_
1500
1000

500

A B

Obrazek ¢. 3 Porovnani parametru LENGTH (v mm) zméfeného na pevné
podlozce, sotevienyma oc¢ima; modie skupina SCA pacientli, zelené¢ kontrolni
skupina B; A — pted cvicenim (1. méfeni), B — po cviceni (2. méfeni); uvedeny jsou

primé&rné hodnoty

Porovnani parametru LENGTH u skupiny pacientii s SCA se senzomotorickym
tréninkem a u stejné skupiny bez tréninku na pevné podlozce se zavienyma ocima,

Obrazek ¢. 4.
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SCA vs. kontrolni skupina B
pevna podlozka ZO
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Obrazek ¢. 4 Porovnani parametru LENGTH (v mm) zméfeného na pevné
podlozce, se zavienyma ocima; modie skupina SCA pacientl, zelené kontrolni
skupina B; A — pied cvic¢enim (1. méfeni), B — po cvifeni (2. méfeni); uvedeny jsou
primérné hodnoty

Porovnani parametru LENGTH u skupiny pacienti s SCA se senzomotorickym

tréninkem a u stejné skupiny bez tréninku na pénové podlozce s otevienyma ocima,

Obrazek ¢. 5.

SCA vs. kontrolni skupina B
. pénova podlozka OO
6000
5000
4000 :I: I
3000 41
2000 T ‘I
1000
0] T 1
A B

Obrazek ¢. 5 Porovnani parametru LENGTH (v mm) zméfeného na pénové
podlozce, sotevienyma ocima; modie skupina SCA pacientd, zelené¢ kontrolni
skupina B; A — pted cvicenim (1. méfeni), B — po cviceni (2. méfeni); uvedeny jsou

pramérné hodnoty
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Porovnani parametru LENGTH u skupiny pacienti s SCA se senzomotorickym
tréninkem a u stejné skupiny bez tréninku na pénové podlozce se zavienyma ocima,

Obrazek ¢. 6.

SCA vs. kontrolni skupina B
pénova podlozka ZO

9000
8000
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6000
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4000
3000
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A B A

Obrazek ¢. 6 Porovnani parametru LENGTH (v mm) zméfeného na pénové
podlozce, se zavienyma o¢ima; modie skupina SCA pacientil, zelen¢ kontrolni skupina;
A — pted cvicenim (1. méfeni), B — po cviceni (2. méfeni); uvedeny jsou pramérné

hodnoty

6.3 SCA pacienti vs. kontrolni skupina C

Uvadime srovnani mezi vysledky méteni u skupiny SCA pacientl a skupinou
zdravych probandid se senzomotorickym tréninkem. V tabulkach (¢. 11-13) jsou
zaznamenany prumémé hodnoty jednotlivych parametri naméfenych v riznych
situacich (pevnéd/pénova podlozka, oteviené/zaviené oci). Zelenou barvou jsme odlisili
buniky v tabulce, pokud se hodnoty ve 2. méfeni zvysily, Cili pacient se zhorsil
v parametrech posturalni stability. Cervené jsou vyznadeny parametry vykazujici

signifikantni zlepSeni ve 2. méfeni (po cviceni oproti) 1. méteni (pfed cvi¢enim).
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1. 2.
meéreni meéreni
A A B B’

00 pevna podlozka | primér 1878,46| 456,72(2225,109| 518,24
median | 1554,665 450,82 |2063,375 459,05
SD 1119,433 125,79 1395,33 235,75

Z0 pevna podlozka |primér |3860,639 628,47 (3321,182 618,39
median |[3931,895| 573,15(2861,925| 637,32
SD 2170,051| 239,66|1883,636| 226,51

OO0 pénova podlozka | prdmér |3511,053 817,06]3269,518| 836,40
median 3339,16| 797,51| 2787,91| 830,24
SD 1327,639| 201,70(1430,278| 244,25

ZO pénova podlozka |primér |[6481,961| 1537,89|5367,876| 1461,15
median 6530,44 | 1519,36| 5217,64| 1428,40
SD 1456,492| 286,49|1229,164| 452,68
Tabulka ¢. 11 Vysledky posturografického méteni pro délku trajektorie COP

(LENGTH) u skupiny SCA pacientll (A - pted cvi¢enim, B - po cviceni) a u skupiny
zdravych (A’- pted cvi¢enim, B’- po cviceni); SD = smérodatnd odchylka; OO =

oteviené o¢i, ZO = zaviené oCi

1. 2.
méreni meéreni
A A’ B B’

00 pevna podlozka | primér 1878,46 380,63 (2225,109 363,95
median |1554,665 240,00 | 2063,375 369,75
SD 1119,433 314,09 | 1395,33 179,82

ZO pevna podlozka |pramér |3860,639| 306,60(3321,182| 278,76
median |3931,895| 269,00|2861,925| 262,00
SD 2170,051| 131,73|1883,636| 126,14

OO0 pénova podlozka | prdmér |3511,053 644,28 (3269,518| 593,92
median 3339,16| 582,50| 2787,91| 513,60
SD 1327,639| 315,48(1430,278| 242,21

Z0 pénova podlozka |pramér |(6481,961| 1163,56(5367,876| 1077,39
median 6530,44| 1284,50| 5217,64| 1197,50
SD 1456,492 327,32(1229,164| 460,12
Tabulka ¢. 12 Vysledky posturografického méfeni pro plochu opsanou COP

(AREA) u skupiny SCA pacientii (A - pfed cvicenim, B - po cviCeni) a u skupiny
zdravych (A’- pted cvi¢enim, B'- po cviceni); SD = smérodatnd odchylka; OO =

oteviené oci, ZO = zaviené oCi
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latence odpovédi (s)

A A’ B B’
00 pevna podlozka | pramér 7,525 4,4695 7,3495 4,144
median 7,95 4,72 7,82 3,875
SD 0,758888|1,561964 | 1,030439 1,98811
ZO pevna podlozka | primér 7,808 5,6275 7,607 5,3435
median 7,95 6,06 7,95 5,625
SD 0,447079|2,147456 | 0,888796 | 2,186957
energie zmény COP (J)
A A B B’
OO0 pevna podlozka | priimér 1214,7 554,35 941,15 318,75
median 785 339 596 122,5
SD 1981,021 (637,6069 | 1251,214 | 363,3712
ZO pevna podlozka |primér| 2392,85 694,75 1833,3 508,8
median 1537,5 371,5 446,45 217,5
SD 4090,302 | 811,3534 (3127,514|642,9197

Tabulka ¢.

13 Vysledky posturografického meéteni pro latenci odpovédi na
zménu COP a energii potfebnou pro zménu COP u skupiny SCA pacienti (A - pred
cvi¢enim, B - po cvi€eni) a u skupiny zdravych (A’- pfed cvi¢enim, B'- po cviceni); SD
= smérodatna odchylka; OO = oteviené o¢i, ZO = zaviené oci

Porovnani parametru LENGTH u skupiny pacientti s SCA a u kontrolni skupiny

zdravych pfed a po provedeni senzomotorického tréninku na pevné podlozce

s otevienyma ocima, Obrazek ¢. 7.

SCA vs. kontrolni skupina C
pevna podlozka OO
mm
4000
3500
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1500
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Obrazek ¢. 7 Porovnani parametru LENGTH (v mm) zméfeného na pevné
podlozce, s otevienyma o¢ima; modie skupina SCA pacientt, ¢ervené kontrolni skupina

zdravych; A — pted cvicenim, B — po cviceni; uvedeny jsou prumérné hodnoty

Porovnani parametru LENGTH u skupiny pacientti s SCA a u kontolni skupiny
zdravych pfed a po provedeni senzomotorického tréninku na pevné podlozce se

zavienyma oc¢ima, Obrazek ¢. 8.

SCA vs. kontrolni skupina C
pevna podlozka ZO
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Obrazek ¢. 8 Porovnani parametru LENGTH (v mm) zméfeného na pevné
podlozce, se zavienyma o¢ima; modie skupina SCA pacientt, ¢ervené kontrolni skupina

zdravych; A — pted cvienim, B — po cviceni; uvedeny jsou primérné hodnoty

Porovnani parametru LENGTH u skupiny pacientt s SCA a u kontrolni skupiny
zdravych pifed a po provedeni senzomotorického tréninku na pénové podlozce

s otevienyma oc¢ima, Obrazek ¢. 9.
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SCA vs. kontrolni skupina C
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Obrazek ¢. 9 Porovnani parametru LENGTH (v mm) zméfeného na pénové
podlozce, s otevienyma o¢ima; modie skupina SCA pacientt, ¢ervené kontrolni skupina

zdravych; A — pted cvicenim, B — po cvi€eni; uvedeny jsou primérné hodnoty

Porovnani parametru LENGTH u skupiny pacienta s SCA a u kontrolni skupiny
zdravych ptfed a po provedeni senzomotorického tréninku na pénové podlozce se

zavienyma o¢ima, Obrazek ¢. 10.

SCA vs. kontrolni skupina C
pénova podlozka ZO
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Obrazek ¢. 10 Porovnani parametru LENGTH (v mm) zméfeného na pénové
podlozce, se zavienyma oc¢ima; modrie skupina SCA pacienttl, cervené kontrolni skupina

zdravych; A — pred cvicenim, B — po cviceni; uvedeny jsou primérné hodnoty
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6.4 Testovani hypotéz

Pro testovani hypotéz byla pouzita analyza dat pomoci t-parového a

dvouvybérového testu. Cervené jsou vyznadeny piipady, kdy jsme zamitli nulovou

hypotézu na zdklad¢

zhotoveni statistické analyzy dat s nalezem signifikantnich

odchylek.

Parametr Podlozka Zrakova kontrola |t stat t krit (2)

LENGTH Pevna podlozka | Otevrené oci 1,018655 | 2,262157
Pevna podlozka |Zavrené oci 1,515231(2,262157
Pénova podlozka | Oteviené oci 0,7629812,262157
Pénova podlozka | Zaviené oCi 3,5377312,262157

AREA Pevna podlozka |Oteviené oci 1,700079 | 2,262157
Pevnd podlozka |Zaviené odi 1,481158(2,262157
Pénova podlozka | Oteviené oci 1,46387 (2,262157
Pénova podlozka | Zaviené odi 0,848318|2,262157

latence odpovédi Pevna podlozka [ Oteviené oci 1,40797 | 2,262157
Pevna podlozka |Zavrené oci 1,129592 | 2,262157

energie pro zménu COP | Pevna podlozka [ Oteviené oci 1,517222(2,262157
Pevna podlozka [Zaviené oci 2,715085 | 2,262157

Tabulka ¢. 14 Vysledkl analyzy pomoci t-parového testu pacientd SCA, ¢ervené

oznaceny prokazané signifikantni vysledky

Parametr Podlozka Zrakova kontrola | t stat t krit (2)
LENGTH Pevna podlozka [ Otevrené oci 1,44144(2,178813
Pevna podlozka |[Zaviené oci 0,57992912,100922
Pénova podlozka [ Oteviené oci 0,47591 | 2,200985
Pénova podlozka |Zaviené oci 0,50395712,100922
AREA Pevnd podlozka | Oteviené oci 0,70351]2,100922
Pevnd podlozka |Zaviené odi 1,63598(2,100922
Pénova podlozka | Oteviené oci 1,81761(2,228139
Pénova podlozka |Zaviené oci 0,732162,100922
latence odpovédi Pevna podlozka [ Otevrené oci 1,81038 | 2,200985
Pevna podlozka |[Zaviené oci 1,35885(2,228139
energie pro zménu COP | Pevna podlozka | Oteviené oci 0,110451 | 2,200985
Pevna podlozka |[Zaviené odi 0,32637]2,100922

Tabulka ¢. 15 Vysledky analyzy pomoci dvouvybérového testu pro porovnani

pacienti SCA a kontrolni skupiny B, cCervené oznaceny prokazané signifikantni

vysledky
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Parametr Podlozka Zrakova kontrola |t stat t krit (2)
LENGTH Pevna podlozka | Oteviené oci 0,828104 |2,262157
Pevna podlozka |[Zaviené oci 1,47178|2,262157
Pénova podlozka [ Oteviené oci 0,818182 | 2,262157
Pénova podlozka |Zavrené oci 3,157653 | 2,200985
AREA Pevnd podlozka | Oteviené oci 1,708111 (2,262157
Pevnd podlozka |Zaviené odi 1,513895 (2,262157
Pénova podlozka | Otevrené oci 1,50038 (2,262157
Pénova podlozka |Zaviené oci 0,765545 | 2,262157
latence odpovédi Pevna podlozka | Oteviené oci 0,26662 |2,100922
Pevna podlozka |Zavriené odi 0,52936(2,100922
energie pro zménu COP | Pevna podlozka | Oteviené oci 0,251476 | 2,200985
Pevna podlozka |[Zaviené oci 2,609665 | 2,262157

Tabulka ¢. 16 Vysledky analyzy pomoci dvouvybérového testu pro porovnani

pacientl SCA a kontrolni skupiny zdravych, ¢ervené oznaceny prokazané signifikantni

vysledky
LENGTH AREA ENERGIE
podminka (mm) (mm2) LATENCE (s) | ()
Hypotéza 1 |pevna podlozka |OO [nezamitnu nezamitnu |nezamitnu |nezamitnu
Z0 nezamitnu nezamitnu |nezamitnu |zamitnu
pénova podlozka |00 |nezamitnu nezamitnu
Z0 zamitnu nezamitnu
Hypotéza 2 |pevnd podlozka |OO [nezamitnu nezamitnu |nezamitnu |nezamitnu
Z0 nezamitnu nezamitnu |nezamitnu |nezamitnu
pénova podlozka |00 |nezamitnu nezamitnu
Z0 nezamitnu nezamitnu
Hypotéza 3 |pevnd podlozka |OO [nezamitnu nezamitnu |nezamitnu |nezamitnu
Z0 nezamitnu nezamitnu |nezamitnu |zamitnu
pénova podlozka |00 |nezamitnu nezamitnu
Z0 zamitnu nezamitnu

Tabulka ¢. 17 Vysledky testovani hypotéz, cervené prokazany pozitivni

vysledek; OO = oteviené oci, ZO = zaviené oCi

U vSech métenych parametri doslo ke snizeni po opakovaném méteni, tedy ke
zlepSeni posturdlni stability. Pouze u skupiny SCA pacientll pifi stoji s otevienyma
o¢ima na pevné¢ podlozce byly hodnoty ve druhém meétfeni (po senzomotorickém
tréninku) vyss$i nez pfi prvnim méteni (pred tréninkem). V souhrnu ve 4 piipadech ze 36
uvazovanych jsme mohli zamitnout nulovou hypotézu HO a dokazat, ze rozdil byl
statisticky vyznamny. Mezi 1. a 2. méfenim je statisticky vyznamny rozdil, pouze ve

stoji na pénové podlozce. Pii zavienych ocich na pénové podlozce dochazi mezi
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métenimi ke snizeni vychylek COP v anterioposteriornim i mediolateralnim sméru. Na
zakladé¢ téchto vysledki se nam podafilo prokazat, ze jednordzové provedeni
senzomotorického tréninku mé& vyznamny vliv na zménu posturalni kontroly.
Porovnanim mezi skupinami jsme také zjistili, ze SCA pacienti jsou skupinou, ktera
vykazuje daleko vyssi hodnoty pfi méfeni posturdlni stability, nez skupina zdravych

probandd.
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7 DISKUZE

Ugelem této studie bylo zkoumat vyuziti okamzitého efektu senzomotorického
tréninku u pacientll se spinocerebelarni ataxii a zjistit, jakymi mechanismy dochézi
k adaptaci posturalnich reakci organismu na podkladé senzomotorické integrace. V nasi
pilotni studii jsme vychdzeli z teoretickych znalosti vlivu somatosenzorické aferentace
na fizeni posturdlni stability a schopnosti vzpiimeného stoje. Jiz n¢kolik védeckych
studii se zabyvalo efektem balan¢niho tréninku u pacient s cerebelarni ataxii (llg a
Synofzik et al., 2009 a Miyai et al., 2012), jedna pak efektem posturalniho tréninku
(Burciu et al., 2013). Ve vysledcich uvedenych studii dosli k zavéru, ze po tréninku
dochazi k vyraznému zlepSeni symptomatologie cerebeldrnich pacientd podle hodnoceni
SARA skore, kinematické analyzy a hodnoceni ADL ¢innosti. Chybi vSak jasny prikaz
efektu pomoci posturografie.

V nasem vyzkumu jsme pouzili senzomotoricky trénink zaloZeny na tréninku
posturalnich funkci za souCasné senzorické stimulace ziskané drazdénim
mechanoceptori chodidla z pénové podlozky s cilem automatizace kompenzacénich
mechanisml pro fizeni posturdlni stability. Podle naSi reSerSe nebyla nalezena zadna
experimentalni studie, kterd by se zabyvala okamzitym efektem senzomotorického
tréninku na posturalni stabilitu u pacientd s timto onemocnénim. Vysledky nasi studie
tedy pfinesly dalS$i nové informace o tom, jak senzomotoricky trénink ovliviiuje
parametry posturalni stability u uzké skupiny pacientl, kterd trpi zhorSenou stabilitou
stoje vlivem spinocerebelarni degenerace.

U v8ech métenych parametrii doslo po provedeni senzomotorického tréninku ke
snizeni prumérnych i stfednich hodnot u vSech skupin probandii po opakovaném
méteni, tedy ke zlepSeni posturdlni stability. Pouze u skupiny SCA pacientl pii stoji
S otevienyma o¢ima na pevné podlozce byly tyto hodnoty ve druhém méfeni (po
senzomotorickém tréninku) primérné vyssi nezZ pii prvnim méteni (pied tréninkem).

Hypotéza 1

Me¢feni na péné se zavienyma ocima pfineslo pozitivni vysledky, kdy kromé
jednoho SCA pacienta doslo u vSech ke snizeni hodnot u parametrt LENGTH (t stat =
3,537731 > t krit = 2,262157) a energie potiebné pro zménu COP (t stat = 2,715085 >
tkrit = 2,262157). Ostatni parametry vzhledem k malému poctu pacientii a relativné
malym rozdilim naméfenych hodnot tuto zménu neprokdzaly. Hodnota urcujici

statistickou vyznamnost je stejnd jak pro parametr VELOCITY, tak pro parametr
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LENGTH, protoze tyto parametry jsou na sob¢ zavislé. Hodnota parametru VELOCITY
(t stat = 3,537731 >t krit = 2,262157) se vypocitala jako podil hodnoty LENGTH a
dobou jednotlivého testu (51,2 sekund). Méfeni po tréninku u SCA pacientl
s vyloucenim zraku ukazalo zhorSeni u péti pacientl u parametru latence odpovédi,
ostatni hodnoty se zlepSily. Tento vysledek se neprokazal statisticky vyznamny.

Hypotéza 2

Nebyla zamitnuta nulova hypotéza pro sledovani zmén posturalni stability po
jednorazovém provedeni senzomotorického tréninku a kontrolniho opakovaného meéteni
pacientil bez tréninku pro vSechny parametry. Méfeni na pevné i pénové podlozce
se zavienyma ocima pfed a po provedeni senzomotorického tréninku pfineslo celkové
vyznamné veEtsi pocet zlepSenych parametr posturalni stability u SCA pacientil, nez
s ofima otevienyma. Naproti tomu u kontrolni skupiny (B) bez cviceni jsme pozorovali
pouze 50 % zlepSeni parametrii ve druhém méteni.

Hypotéza 3

U skupiny SCA pacientii (A) a skupiny (C) zdravych probandt jsme nalezli vzdy
mezi méfenim pied a po tréninku vyssi rozdily parametri na péné, nez na pevné
podlozce a vice pfi méfeni se zavienyma, nez s otevienyma ocCima. U pacientll se
spinocerebelarni ataxii (Skupiny A) dochazi po tréninku k vétSimu efektu nez u skupiny
(C) zdravych, a to pfiblizné o 12-16 %. Rozdil mezi skupinou méfeni u SCA pacientt
(A) a mezi skupinou (C) zdravych ptinesl signifikantné vyznamny vysledek ve prospéch
skupiny (A) SCA pacientl se senzomotorickym tréninkem u parametru LENGTH (t stat
= 3,157653 > t krit = 2,200985) a energie zmény COP (t stat = 2,609665 > t krit =
2,262157). Jednoznaéné potvrzujeme podle vysledkii naseho vyzkumu, Ze pacienti se
spinocerebelarni ataxii maji mnohem vétsi benefit z posturdlniho tréninku nez zdravi
jedinci. Taylor a spolupracovnici uvedli, ze pouziti strategie podminovani motorickych
dovednosti u pacientti s cerebelarni degeneraci méa z dlouhodobého hlediska vétsi piinos
nez u zdravych jedinci (llg a Bastian et al., 2014, s.248). Tento ptedpoklad byl jiz
prokazan ve studii Barese et al. (2011).

Vysledky méteni bez cviceni jsou méné variabilni, nez vysledky naméfené pred
a po cviceni u SCA pacienti (A) i u zdravych (C). Rozdil mezi dvéma méfenimi bez
senzomotorického tréninku neprokazuje zddnou signifikantni zménu a vyznam ve
smyslu zhorSeni ¢i zlepSeni u né€jakého ze sledovanych parametra. Stejné tak rozdil pred
a po tréninku u zdravych nepotvrdil zddnou signifikantni zménu a vyznam ve smyslu

zhorSeni Ci zlepSeni u néjakého ze sledovanych parametrii. U parametru AREA (plocha
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opsana COP) a latence odpovédi jsme nezjistili signifikantni rozdil, pfestoze naméfené
hodnoty jsou ve 2. métfeni po provedeni senzomotorického tréninku témér vzdy nizsi
nez pred tréninkem. Tedy piedpokladame, Ze se Sitka baze u pacientd s SCA i u
zdravych jedincti téméi nezméni. Parametr LENGTH (délka trajektorie COP) vykazal
signifikantni rozdil, jeho hodnota se pfi druhém méfeni na pénové podlozce pfi
zavienych ocich po cviceni vyrazné zmensila oproti hodnotam pted cvi¢enim, z ¢ehoz
vyplyva, Ze se zmenSily titubace pfi stoji na péné a pacient 1épe zvlada kompenzacni
strategie pro udrZeni rovnovahy a posturalné naroc¢né situace.

Z hlediska objektivity je naSe studie validni. Védeckd spolecnost uzndva
posturografii za objektivni kvantitativni hodnoceni posturalni stability (Solovykh, 2011,
existuje velkd interindividudlni variabilita v rozsahu poskozeni struktur mozecku a
dalsich oblasti v CNS a v klinické symptomatologii jedincii se spinocerebelarni ataxit,
nemuzeme jednotlivé vysledky porovnat s normami, které bychom ziskali vySetienim
reprezentativniho  popula¢niho vzorku. To lze wvysvétlit velkou odchylkou
posturografického méfeni. Limitujicim faktorem této prace shleddvame maly vybér
pacientl, ktery souvisi s nizkou Cetnosti vyskytu v populaci. Informace z této pilotni
studie potvrzuji davodnost rozsSifeni skupiny probandii pro zvySeni statické
vyznamnosti.

Na zakladé téchto vysledki se nam podatilo prokazat, ze jednorazové provedeni
senzomotorického tréninku mé vyznamny vliv na zménu posturdlni kontroly.
Porovnanim mezi skupinami jsme také zjistili, ze SCA pacienti jsou skupinou, ktera
vykazuje daleko vyS$$i hodnoty pfi méfeni posturalni stability, neZ skupina zdravych
probandli. NaSe vysledky ukazuji, Ze se posturdlni stabilita zlepSila pfi vylouceni
zrakové kontroly a na pénové podlozce. Tento fakt odpovida i subjektivnimu hodnoceni
pacientl, ktefi uvadeli pocit zlepSeni stability praveé pii méfeni na péné s vyloucenim
zraku. Domnivame se, ze ke zlepSeni posturalni stability v této méfené situaci mohlo
dojit z toho diivodu, ze jsme podporfili kompenzacni strategie pro udrzeni posturalni
stability a zpracovani aferentace z periferie v CNS. Pacienti s SCA se pii stoji na
pénové podloZzce chovaji vice nestabilné neZ na pevné podlozce. Diky tréninku
posturalnich strategii ziskava pacient schopnost vyrovnat se s nestabilni situaci 1épe.
DalSim vysvétlenim je existence mnoha neurondlnich okruhti, zahrnujici receptory a
efektory na periferii, fadu nervovych drah nutnych pro kontrolu a fizeni posturdlni

stability a centralnich struktur, kam je zafazen i mozecek. Pokud jedna struktura v tomto
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okruhu selze, mohou ostatni v omezené mife poskytnout substituci pfi jejich zvySeném
podrazdéni a funkci okruhu obnovit. K tomuto zavéru dochazi ve své studii i Gill-Body
et al. (1997). Tato studie prokazala zlepSeni posturalni stability na péné se zavienyma
o¢ima u poruch rovnovahy a vysvétleni podava jako zménu schopnosti pouzivat
vestibularni a vizualni vstupy pro posturalni kontrolu, aby efektivnéji vyuzivali v§echnu
dostupnou somatosenzorickou aferentaci. Z poznatki o feedback a feedforward
mechanismu fizeni pohybu (Bastian, 2006) mame dalsi pravdépodobné vysvétleni.
Obecn¢ se predpoklada, ze ucinek terapie se somatosenzorickou stimulaci facilituje
proces uceni a neuroplastické déje. Otazkou je, na kolik je mozné touto stimulaci
podpofit autoreparaci neuronti poskozenych degenerativnim procesem.

Je tfeba si uvédomit, Ze cely systém posturdlni kontroly je dulezity nejen
k dosazeni posturalni stability, ale také k zajisténi bezpecného pohybu v ramci
kazdodenniho Zzivota, jako je provadéni manudlnich ukoll, vstavani ze zidle, otaceni,
chtize. Porucha rovnovahy mize mit vazné disledky pro fyzické funkce (Castéjsi riziko
padu a vzniku trazu), jakoZz i socidlni funkce (strach z padu vede k omezeni Cinnosti a
socialni izolaci). P4dy a sniZend mobilita kvili strachu zpadu jsou spojeny
S vyznamnou morbiditou, imobilitou a depresi. Z téchto divodi ma porucha rovnovahy
velky vliv, a to jak pro postizené jedince (vyrazné snizena kvalita Zivota), tak pro
spole¢nost jako celek (Horak a Mancini, 2010, s. 239). Proto v poslednich letech nabyva
na vyznamu fyzioterapeuticka intervence u téchto pacientii. Chybi vsak evidence-based
doporuceni pro vedeni terapie, nejsou také specializovani terapeuti pro pacienty s SCA
nebo uceleny systém vzdélavani pro fyzioterapeuty v této oblasti. V Nizozemi dokonce
zaznamenali, Ze 19 % z dotazovanych respondentil S degenerativni cerebeldrni ataxii
nebylo nikdy 1é¢eno pomoci fyzioterapeutickych ptistupt (Fonteyn, 2013, s. 237). Na§
pohled na mnozstvi a kvalitu fyzioterapie u této skupiny poruch je netlplny.
Neobjasnéné jesté zlstava dozovani terapie. Nemame zatim zaddné vysledky, abychom
mohli posoudit, jakou intenzitou a jak casto provadét senzomotoricky trénink. Pro
aktivaci adaptacnich mechanismi je zasadni dostat se na hranici maximalni kapacity
jedince (Brust, 2006, s. 227). Ale existuje tu velké riziko vzniku unavy diky zvySenym
naroktim na udrZeni posturalni stability (Schroeteler a Ziegler, 2005, s. 23). V zavislosti
na tizi postiZeni pacienta je ovlivnéna 1 vydrz. Je proto vyhodné pacienta pro pravidelny
trénink dobfe motivovat a terapii upravovat podle jeho aktualnich (zachovalych)

motorickych dovednosti.
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Pro udrzeni efektu intenzivni terapie se zdd byt zasadni pravidelné kazdodenni
domaéci cviCeni, ale zatim nemame objektivni vysledky, jak dlouho mé toto cviceni
trvat. CviGeni se stava doZivotni terapii pacienta. Cim déle trva, tim snaze muze dojit
k alteraci pacienta na domaci cvi¢eni. M¢lo by tedy dochazet k obménam. Pro domaci
cvieni lze vyuzit modernich technologii. ZkuSenosti z nékterych studii ukazuji, ze
cvifeni na bazi pocitacovych her by nemélo nahrazovat fyzioterapii (Synofzik, 2014,
s. 12-13). Mohlo by spiSe slouzit k doplnéni rehabilitatnich programt, aby pomahalo
udrzeni efektu terapie a upevnovalo specifické koordinac¢ni dovednosti, jako je rychla
adaptace na dynamicky se ménici prostfedi a aktualizace feedforward mechanismu
v novych vnéjSich podminkach. Tyto dovednosti jsou velmi potifebné v realnych
situacich, kdy musi pacienti adekvatné reagovat pod casovym tlakem neustile se
ménicim podminkdm a pfesné predvidat nové udalosti a jejich dopad na vlastni télo.
V ranych fazich ataxie Ize dokonce vyuzit i naro¢ngjSich sporti pro stimulaci
koordina¢niho systému, napf. stolni tenis, squash nebo badminton. Pro pokrocilejsi
stddia cerebelarni ataxie existuji védecké dikazy pro efekt tréninku pomoci

pocitatovych her, nicméné je mozné tyto aktivity uzpusobit pro cviéeni v sedu a

A%

YN~ s

pak mizeme zvolit chiizi na bézicim pasu s pomickami pro zajisténi stability chiize.
DalSim okruhem z4jmu je tedy poskytnout studie u pacientli s krat§i dobou trvani

poruchy pro ur¢eni vhodnych dopliikovych aktivit (Synofzik, 2014, s. 12-13).
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ZAVER

V nasi praci jsme hodnotili posturdlni stabilitu po provedeni senzomototického
tréninku u deseti pacientl s diagnostikovanou spinocerebelarni ataxii. Méteni probihalo
na posturografu SYNAPSYS pted a po tréninku na pevné a pénové podlozce s vizualni
kontrolou a bez ni. Nasi studii jsme navazali na podobné vyzkumy, které byly
provadény po dlouhodobém intenzivnim tréninku. Vyznamné vysledky piineslo méfeni
na pénové podlozce s vyloucenim zraku, kdy doSlo ke snizeni hodnot vSech
sledovanych parametrti po tréninku. Signifikantni vyznam se ukazal pouze u parametru
LENGTH (t stat = 3,537731 > t krit = 2,262157) a energie pro zménu COP (t stat =
2,715085 > t krit = 2,262157).

Vysledky méteni pied a po provedeni senzomotorického tréninku jsme srovnali
s méfenim stejnych pacientli bez tréninku s odstupem casu. Méfeni na pevné i pénové
podloZzce se zavienyma ocima pied a po provedeni senzomotorického tréninku ptineslo
celkové vyznamné vétsi pocet zlepSenych parametrli posturdlni stability u SCA
pacientll, neZ s oima otevienyma. Naproti tomu u kontrolni skupiny bez cviceni jsme
pozorovali pouze 50 % zlepSeni parametri ve druhém méfeni.

Déale bylo analyzovano meéfeni u SCA pacienti ve srovnani s méfenim u
zdravych osob pfed a po provedeni tréninku. U pacientll se spinocerebeldrni ataxii
dochazi po tréninku k vétSimu efektu nez u skupiny zdravych, a to pfiblizné o 12-16 %.

Znasi experimentalni studie vyplyva, Ze po provedeni senzomotorického
tréninku doslo k signifikantnimu zlepSeni méfenych hodnot posturografie na pénove
podlozce s vylou€enim zraku. Posturdlni stabilita méfend na posturografu se tedy u
pacientit s SCA signifikantné zlepsila jiz po jednorazovém provedeni alespon v jednom
ze sledovanych parametrti.

Senzomotoricky (posturalni) trénink byl opét prokazan jako velice G¢inna terapie
U pacienta s cerebelarni ataxii. Toto opatfeni vyvolava adaptaci na rizné posturalni
Situace a pifinasi tak pacientim s SCA dobry benefit pro stoj, chlizi a pro aktivity

kazdodenniho zivota.
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SEZNAM PRILOH

Ptiloha ¢. 1: Anatomicka struktura mozecku na MRI zobrazeni (obréazek)
Ptiloha ¢. 2: Aferentni a eferentni drahy mozecku (obréazek)
Ptiloha ¢. 3: Feedforward a feedback mechanismy fizeni pohybu (obrazek)

Priloha ¢. 4: Video "Struggle of Living - Aya's Spinocerebellar Ataxia"
http://www.youtube.com/watch?v=p4LUsxKB2Xk (elektronicky soubor na CD)

Ptiloha €. 5: Posturograf Synapsys (obrazek)
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PRILOHY

Piiloha ¢. 1: Anatomicka struktura mozec¢ku na MRI zobrazeni (Jennes a Traurig, 1995,
s. 59)
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Piiloha €. 2: Aferentni a eferentni drahy mozecku (David a Aminoff, 2005, s. 98)
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Priloha €. 3: Feedforward a feedback mechanismy fizeni pohybu. Pferusované Sipky

oznacuji nové nebo aktualizované ptikazy. (Bastian, 2006, s. 646)
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Piiloha €. 5: Posturograf Synapsys (Synapsys Posturography System (SPS) [online].
2014 [cit. 2014-04-29]. Dostupné z: http://www.synapsys.fr/en/p-synapsys-
posturography-system-sps-36.htm)
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