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1.Uvod

Hereditarni motoricko-senzitivni neuropatie jsou dédi¢né polyneuropatie projevujici
se charakteristickym klinickym nalezem s dominujicimi parézami a deformitami nohou.
Pacienti vsak obvykle maji fadu dalSich priznak. Nékdy jsou piitomné i deformity patete,
které se projevuji deviacemi osy patetre rizného charakteru. Deformity patete jsou u nékterych
pacientli velmi vyrazné a mohou byt dokonce i dominantnim pfiznakem onemocnéni. Piesto
se literatura vénovand dédi¢nym polyneuropatiim zabyva deformitami patefe jen zcela
okrajov€ a hlavni oblasti zdymu jsou neurologické a genetické aspekty onemocnéni. Studie
zpracovavajici ucelené problematiku deformit patete u hereditarnich motoricko-senzitivnich

neuropatii dosud nebyla provadéna.

2.0becna ¢ast
2.1 HMSN - charakteristika onemocnéni

Hereditarni motoricko-senzitivni neuropatie (ddle HMSN) jsou nejcastejSim typem
dédicné polyneuropatie sincidenci 1 : 2 500 (1). Onemocnéni se také nazyva choroba
Charcot-Marie-Tooth (ddle CMT) podle autortl, kteii onemocnéni popsali jako prvni (2).
Onemocnéni vznika na podkladé postizeni perifernich nervi. U pacientti s HMSN v klinickém
obraze obvykle dominuje oslabeni distalnich svalt zejména na dolnich koncetinach (dale
DK), poruchy chize. deformity nohou (pes cavus), poruchy citlivosti na DK, ale ¢asté je i
oslabeni rukou (3). Onemocnéni vznikd nejcastéji v 1. nebo 2. dekadé Zivota a u vétSiny
pacientd pozvolna progreduje. Diagnoza se opird o klinické, elektrofyziologické a

molekularné genetické vySetteni.

2.2 Klasifikace HMSN dle bioptickych nilezii a elektrofyziologického typu

Tradi¢ni klinickd klasifikace podle Dycka rozliSuje dle klinickych nalezl, typu
dédi¢nosti a bioptickych ndlezd 7 zakladnich typt HMSN (4). Na zaklade
elektromyografického vySetfeni rozeznavame dva =zakladni typy HMSN: typ |
(demyeliniza¢ni, hypertroficky) a typ II (axondini, neurdlni) (5). Oba tyto typy jsou geneticky

znaéné heterogenni.



2.3 Klasifikace HMSN dle genetické poruchy (genotypu)

Rozlisujeme nékolik genotypli onemocnéni:

* Duplikace chromozomu 17 p 11.2 — 12 genu PMP 22 vede k CMT 1A, ktera je
nejcastéjsi mutaci.

* Delece t€hoz chromozomu vede k tzv. tomakulézni neuropatii (HNPP) — jedna se
o neuropatii se sklonem k tlakovym obrndm (6).

* Mutace v genu pro Cx 32 vedou k CMT X (druhy nej€astéjsi genotyp) a vyznaduje

* Mutace vgenu pro MPZ mohou vést k nékolika odliSnym typim
HMSN: 1.demyelinizaéni formé neuropatie, 2. Dejerine-Sottasové syndromu a

nebo 3. axondlnimu typu CMT 2 s pozdnim zacatkem (8).

Mutace v nov€ objevenych genech asociovanych s HMSN jsou méné¢ Casté a jsou
predmétem aktudlniho vyzkumu (9). Onemocnéni neni kausalné lécCitelné, ale u vétSiny
pacient lze priznaky ovlivnit nebo jejich progresi zpomalit. Terapie musi byt komplexni a
zahrnuje ruzné metody léCebné télesné vychovy, fyzikalni terapii, operacni 1é€bu nohou,
piipadné pétefe, protetickou péci a farmakoterapii. V ramci terapie je treba se cilené¢ vénovat

1 deviacim osy patete, které jsou n€kdy velmi zavazné.

2.4 Deviace osy pitere — zakladni charakteristika

Vyvoj a udrzeni fyziologického zakiiveni patete vyzaduje rovnovahu piislusnych
svalovych skupin, fyziologicky riist obratli, neporuSenou propriocepci a spravnou funkci
centralni nervové soustavy (10).

Na zdravé patefi nalézame v urCitych usecich v sagitalni roving¢ zakfiveni (deviace)
osy patere, ktera jsou fyziologicka. Jedna se o fyziologickou kréni a bederni lordézu a hrudni
kyfozu. Za ur€itych okolnosti mohou i tyto deviace osy patere (dale deviace o.p.) presdhnout
fyziologickou mez a pak je povazujeme za patologické. V roviné frontalni se fyziologické
deviace nevyskytuji.

Hyperkyfoza je zakriveni patete v roviné sagitalni, konvexitou dozadu, presahujici
fyziologickou mez (40st. dle Cobba). Hyperlordoza je zakiiveni patete v roviné sagitalni,
konvexitou doptedu, presahujici fyziologickou mez (11). Skoliéza je deviace o.p. v roviné
frontalni pfesahujici 10 st. dle Cobba (dle definice Scoliosis research society). Kyfoskoliéza

vznika kombinaci skolidzy a hyperkyfozy patete. Nefyziologické deviace se mohou objevit



v kterémkoliv useku patete, mohou byt rtizného charakteru a rozsahu a vznikaji z rozli¢nych
pficin a u riznych onemocnéni.

Pfi hodnoceni deviaci o.p. mizeme vychdzet z klasifikace, které¢ se pouziva u
deformit patefe (12). Podle plvodu dé€lime deviace o.p. na 1. strukturialni a 2.
nestrukturdlni (posturdlni). U strukturdlnich deviaci nalézdme - na rozdil od
nestrukturalnich - tvarové zmény obratli (zeyména klinovité deformace). V této praci bude
hlavni pozornost vénovana strukturdlnim deviacim o.p. Ke strukturalnim deviacim o.p.
fadime 1 deviace neuromuskuldrni, kam patii t€Z deviace o.p. v rdmci HMSN, jak bude jeste
uvedeno.

Vyskyt deviaci osy patefe ve smyslu skoliozy a kyfoskoliézy se v populaci celkoveé
odhaduje na 2-3% (13, 14). U 73% postizenych je etiologie deviaci 0.p. neznama a u 27 % je
etiologie znama. U deviaci. kde je etiologie zndm4 se o neuromuskularni ptivod jedna asi ve
2%. Daéle klasifikujeme deviace o.p. dle doby vzniku, dle lokalizace a predevSim dle stupné
zakfiveni. Stupeni zakiiveni deviace o.p. méfime dle Cobba na dlouhém rentgenovém (dale
rtg) snimku ve frontdlni 1 sagitalni roving (klasifikace dle velikosti Cobbova thlu: do 10 st.
zakfiveni [A, do 30 st. [ B, mezi 30-60 st. I[, mezi 60- 90 st. III, nad 90 st. IV).

K upfesnéni charakteru kiivek (pfedevsim idiopatickych) se v klinické praxi - zejména
v souvislosti s operaénim fe$enim deformit patefe - Casto pouziva klasifikace dle Kinga (15)
nebo Lenkeho (16). Kingova klasifikace hodnoti kiivky na pfedozadnim rtg snimku podle
centralni sakralni linie, kterd je kolmici na pfimku spojujici vrchol hiebent lopat vztyéenou ze
stfedu sakra. Tato klasifikace pak rozliSuje S5 zékladnich typd kiivek (Typ I — V). Presné;jsi
hodnoceni kfivek umoznuje modernéj3i Lenkeho klasifikace, kterd zohlednuje typ kiivek a
uptestiuje charakter bederni kiivky ve frontdlni rovin€é a kvantifikuje hrudni kiivky 1

v sagitélni roviné.

2.5 Deviace osy patere neuromuskulirniho pivodu a u HMSN

Deviace osy patete u HMSN patii, jak jiz bylo uvedeno, do skupiny deviaci
neuromuskularniho (neurogenniho) ptvodu. Proto mnohé ztoho, co je obecné platné pro
deviace o. p. neuromuskuldrmiho pivodu, plati i pro deviace osy patefe u HMSN.

Deviace o.p. neuromuskularniho pivodu se objevuji u nekterych neurologickych
onemocnéni, kdy mize byt postizen mozek, micha, periferni nervy, neuromuskularni spojeni
nebo svaly. Spole¢nym rysem skupiny neuromuskuldrnich onemocnéni je postiZzeni svalového

systému ve smyslu hypotonie, spasticity nebo dyskoordinace (17).



Vétsinou se neuromuskularni deviace o.p. rozvijeji v ¢asnéjSim véku nez idiopaticka
skoli6éza a nékdy mohou byt dokonce i prvnim prfiznakem neuromuskuldarniho onemocnéni
(10). U nékterych neuromuskularnich onemocnéni se deviace o.p. kombinuji s deformitami

nohou, jako praveé u HMSN.

2.6 Klasifikace deviaci o.p. neuromuskularniho piivodu

V ramci skupiny neuromuskuldrnich deviaci miZeme rozliSovat nekolik dalsich
podskupin podle toho, ktera oblast nervosvalové soustavy je postizena. Podle klasifikace
Scoliosis research society délime skupinu neuromuskuldrnich deviaci na dvé zakladni
podskupiny (17,18 ):

I. neuropatické (z postizeni horniho nebo dolniho motoneuronu)

2. myopatické (pri primarnim postiZeni svalového systému)

Mezi neuropatické fadime deviace napf. u détské mozkoveé obmy, spinocerebellarni
degenerace, syringomyelie, poliomyelitidy a t¢Z HMSN. Mezi myopatické pak zafazujeme
deviace napf. u muskularni dystrofie, kongenitdlni hypotonie, dystrofické myotonie,
artrogryphosy.

U ¢&asti  pacientli se tento typ deviace o.p. zhorSuje tak, jak progreduje zakladni
neurologické onemocnéni. To se povazuje za charakteristicky rys celé skupiny
neuromuskuldrnich deviaci o.p. Pokud jde o charakter kiivky u neuromuskularnich deviaci
0.p. uvadi se, Ze muZe byt podobny jako u idiopatické skoliozy (predevSim lordoskolidzy
postihujici hrudni oblast), ale miZe se jednat i o dlouhou kiivku tvaru ,,C*, kolabujici do
skoliozy nebo kyfozy (17). Podle nékterych autort jsou neuromuskuldrni deviace o.p. ¢astéji

levostranné (10).

2.7 Mechanismus vzniku deviaci o.p. neuromuskularniho piivodu

V souasne dobé& se predpoklada, ze deviace o. p. u neuromuskuldmich onemocnéni
se rozvijeji na podkladé slabosti nebo nerovnovahy patetniho svalstva (17, 19).

O jaky typ svalové nerovnovahy se vlastné jedna bylo upfesnéno jen u nekterych
neuromuskuldrnich onemocnéni. Napf. Riddle provadél u paralytickych skoliéz po
poliomyelitidé elektromyografické vySetieni paraspindlniho svalstva v¢.  jehlové
elektromyografie hlubokého svalstva. Témeér ve vSech pripadech zjistil, Ze postizeni a

oslabeni hlubokych svalll (rotatort) je vyrazné€jSi v Grovni vrcholu kiivky na jeji konvexité



nez na konkavité a oznacil slabost hlubokych rotatortt za hlavni faktor pfi vzniku deformity
patefe (20). Studie upfesnujici podobnym zpisobem mechanismus vzniku deviaci o.p. u
HMSN jsem v literatufe nenalezl.

Dale je otazka, zda se u nékterych pacientii s neuromuskulamni deviaci o.p. mize pii
jejim  vzniku uplatnit podobny typ svalové nerovnovéhy, ktery popisuje u idiopatické
skoliozy Fidler (21). Pfipisuje velky vyznam multifidu, ktery jak zndmo patfi mezi svaly
s vyznamnou posturalni funkei. Uvedeny autor upozornuje, ze multifidus je zkraceny na
konvexni stran€ kiivky oproti multifidu na konkavni strané. Toto zkraceni dle autora souvisi
s vy$8§im obsahem ,pomalych® - tonickych vldken (slow twitch fibres) v multifidu na
konvexni strané. Zkraceni multifidu (zvyseni jeho tonické aktivity) na jedné strané, pak dle
autora ovliviiuje nepfiznivé rust obratli ve smyslu rozvoje deviace o.p. Deviace se pak
zvyraznuje tak, jak postupuje zkracovani uvedeného svalu. Nepomeéru ve vyskytu svalovych
vlaken typu I a typu Il pfisuzuje vyznam u deviaci o. p. téz Spencer. (22). Zjistil, Ze ve
svalstvu na konkavité zakiiveni, v urovni jeho vrcholu, je vice vlaken typu II a domniva se, ze
nepomér mezi vyskytem vldken typu I a Il mize vést ke svalovému tahu s nasledkem rozvoje
deviace do konvexity.

Podstatné je, Ze bez ohledu na to, zda je neuromuskularni deviace o.p. myogenniho
nebo neurogenni puvodu, muZe dojit ke ztrat€ vyznamncho faktoru stability patefe.
Vyznamné je, ze be€hem urychleného rustu v  predpubertadlnim véku muze u

neuromuskulérnich deviaci dojit az ke zhrouceni patete (23).

2.8 Mechanismus vzniku deviace o.p. u HMSN

Ackoliv ne€které star$i prace uvadeéji, Ze neni jasné, zda deviace o.p. u HMSN jsou
kongenitalni nebo sekundarni nasledkem svalové slabosti (24), dnes se predpoklada, ze i
deviace 0.p. u HMSN vznikaji v disledku nerovnovahy patefniho svalstva. Dalsi upfesnujici
udaje v této souvislosti vSak jiZ v literatufe zminovany nejsou. Je tedy otdzka, k jakym
zménam a v jakém rozsahu a intenzit¢ v patefnim svalstvu u HMSN vlastné dochazi.

U HMSN je svalovy systém postizen na podkladeé poskozeni perifernich nervi, kde
dochdzi bud” k demyelinizaci nebo axonalnimu postizeni. Pfi demyelinizaci dochazi ke
zpomaleni motorického 1 senzitivniho vedeni perifernim nervem, u axonalniho postiZeni pak
je typické snizeni amplitudy sumacniho svalového akéniho potencialu s normalnim nebo jen
lehce sniZzenym vedenim nervem (5). At uZ se jednd o postizeni demyeliniza¢ni nebo

axondlni, je naruSena funkce nervu a poptipad€ i prislusného svalu. Ve svalovych skupinach



kondetin inervovanych postizenym perifernim nervem mutze dochazet krozvoji razné
vyznamného oslabeni a dale k hypotonii, hypotrofii nebo az atrofii, coZ zpisobuje naruseni
svalové funkce (klinicky obraz periferni parézy). Takto vzniklé oslabeni svalstva kondetin,
zejména akralniho, patfi mezi hlavni pfiznaky HMSN. V rdmeci HMSN vSak mohou byt
postizeny i jiné nez koncetinové periferni nervy, jak dokazuje prace Gilchrista (25), ktery
prokazal u pacientd s HMSN postiZzeni n. frenicus s naslednym naruSenim funkce branice,
kterd je jak znamo vyznamnou soucasti hlubokého stabilizaéniho svalového systému patefe
(26). I kdyz prislusné studie zatim nebyly provadény, lze predpokladat, Ze podobné zmény
jako na konéetinovém svalstvu se mohou u n€kterych pacienti s HMSN objevit 1 v
paraspinalnich svalech, dojde-1i k postizeni prislusnych spinalnich nervt. Je-li paraspinalni
svalstvo postiZeno, pak jednim z klinickych disledkt uvedeného postizeni u HMSN mize byt
i rozvoj svalové nerovnovahy vedouci popfipadé i ke vzniku deviace o.p. Toto tvrzeni je
vSak nutno dal$im vyzkumem nejprve ovérit a souvislosti upfesnit. Podobnou studii, jakou
provadél Riddle (20) u paralytické skolidzy, a kterd by se zabyvala mechanismem vzniku

deviace o.p. u HMSN, jsem v literatufe vénované HMSN nenalezl.

2.9 Paraspinalni svalstvo — anatomicko - fyziologické poznamky

Je tfeba uvést neékolik zakladnich udaju tykajicich se paraspinalniho svalstva, protoze
bude v této praci jednou zoblasti hlavniho z&jmu. Paraspinalni svalstvo (tj. vlastni —
autochtonni svaly zaddové - m. erector trunci) je tvofeno vrstvou kratkych svalt hibetnich a
vrstvou dlouhych svala zddovych (27). Pivodni segmentace se v m. erector trunci udrzuje jen
v nejhlubsich vrstvach, v povrchovéjsich vrstvach z€asti zmizela (obr 1 na str. 15) (28).
Celkem se v m. erector trunci rozliSuji od povrchu do hloubky &tyti systémy, kazdy z nich ma
jiny prubeh snopcti a tedy i1 jinou funkci. V. ramci celé skupiny m. erector trunci je tedy jista
funkéni diferenciace. Kratké svaly hibetni spojuji sousedni obratle a je jim prisuzovana
vyznamna stabilizacni tloha. TaktéZz nastavuji a udrzuji stiedni polohy obratll a iniciuji
pravdépodobné posturdlni reakei (29). Dlouhé svaly zaddové spojuji vzdalené obratle a pfi
oboustranné ¢innosti provadéji zdklon a pifi jednostranné akci uklanéji a rotuji pater (30).
Paraspinalni svalstvo je inervovano prostfednictvim ramus dorsalis pristusnych spinélnich

nervu.



2.10 Neurogenni peostizeni paraspindlniho svalstva

PostiZeni spindlnich nervil lze detekovat pomoci jehlové elektromyografie, kdy se v
paraspinalnim svalstvu patrd po denervacich a chronické neurogenni 1ézi. Timto zpisobem
lze upfesnit stupen a rozsah neurogenniho postizeni paraspinalniho svalstva. Pfi vyraznéjsi a
rozsahlej$i neurogenni lézi paraspinalniho svalstva jiz lze ocekdvat naruseni jeho posturalni
funkce a téZz svalovou hypotrofii, kterou lze potvrdit magnetickou rezonanci. Lokalni
denervace a stim spojené atrofie prokazal v m. multifidus Shivonen a to pfi neuropatii
ramus dorsalis nervového kofene u pacientu s bolestmi v kiizi (31). Paraspinalni svalstvo ma
vyznamnou ulohu pfi vyvoji a udrzovani fyziologického zakiiveni patete. Spravna funkce
paraspinéalnich svali a jejich souhra s dal§imi svalovymi skupinami trupu je nezbytnym
predpokladem pro vyvoj fyziologického zakfiveni patefe v dobé ristu skeletu.

Vzhledem k soudasné urovni znalosti o deviacich o.p. u HMSN je ziejmé, Ze je zatim
mnoho nejasného. Ackoliv deviace o.p. u HMSN jsou ne¢kdy velmi zavazné, literatura
zabyvajici se HMSN se vénuje spise neurologickym a genetickym aspektiim onemocnéni a o
deviacich o.p se zminuje jen okrajové a nesystematicky. Je tieba blize se zabyvat mechanismy
vzniku deviaci, upfesnit Glohu svalového faktoru, frekvenci deviaci, obdobi vzniku, otazku
progrese a piipadné i rozdily mezi jednotlivymi genotypy. Pak bude mozné i uréit co je
specifické pro deviace o.p. u HMSN ve srovnani s jinymi neuromuskularnimi onemocnénimi.
Studie, ktera by se takto komplexné zabyvala problematikou deviaci 0.p. u HMSN neni zatim

k dispozici. To mne vedlo k rozhodnuti takovou studii zpracovat.

3. Hypotéza

Pii rozvoji deviaci o.p. u HMSN se uplatiiuje insuficience paraspinalniho svalstva
péatefe pravdépodobné pfi jeho neurogennim postiZzeni nasledkem poskozeni prislusnych
spinalnich nervii. Proto lze predpokladat Ze:

1. U pacienta s HMSN a zdroven sdeviaci o.p. prokaze jehlova elektromyografie

neurogenni postizeni paraspinalniho svalstva.

2. U pacientt s HMSN, ale bez deviace o.p., budou elektromyografické nalezy

v oblasti paraspinalniho svalstva bud’ zcela normalni, pfipadné mén¢ vyrazné€ nez u

pacientl s deviaci o.p.
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4.Cil price

1. Uptesnit u vSech pacientl s deviaci o.p. obdobi jejiho vzniku a déle jeji frekvenci,
charakter a tizi. Vyhledat pacienty s progredujici deviaci o.p. a zhodnotit dynamiku

této progrese. Pokusit se specifikovat rozdily mezi jednotlivymi genotypy HMSN.

2. Pomoci jehlové elektromyografie vySetfit paraspinalni svalstvo ve skupin€ pacientd
s deviaci o.p. a stejnym zpusobem vySetfit 1 pacienty kontrolni skupiny bez deviace
o.p. Uptesnit charakter, rozsah a stupen postizeni paraspinalniho svalstva v obou
skupinach, a specifikovat jaky typ postizeni se uplatiuje pii vzniku deviaci o.p. u

HMSN.

5. Soubor pacientu a metodika

5.1 Charakteristika souboru a metodika

Zdakladni soubor tvofilo 141 pacientd s klinicky, elektrofyziologicky i geneticky
potvrzenou diagndézou HMSN. Soubor tvofilo 66 muzi a 75 Zen. VEkové rozmezi 5 — 63
let. VE€kovy primeér 35 let. 120 pacientt bylo s HMSN typu I, 17 pacientd s HMSN typu I a
4 pacienti s HMSN typu IIl. U 113 pacientii byl genotyp upfesnén a u 28 pacientli zlistava
genotyp 1 po vySetfeni nejcastéj§ich mutaci zatim neznamy. Vyskyt jednotlivych genotypi
v souboru uvadi tab. l. Tab. 2 pak uvadi vyskyt nejCastéjSich klinickych priznakd v celém
souboru 141 pacientt. Pokud jde o dobu sledovani pak 23 pacientl bylo sledovano méné nez |
rok, ostatni pak déle, primémeé 3 roky (rozmezi 2-6 let).

VSichni pacienti byli pred zahijenim sledovani neurologicky vysetfeni a  dale
prubé7né vySetfovani priblizné po 6 meésicich. Podrobné jsem vySetroval i oblast patete a
paraspinalniho svalstva s cilem zachytit strukturalni-fixované deviace o. p. Pii klinickém

podezieni na strukturalni deviaci o.p. byl proveden rentgenovy snimek patete.

5.2 Rentgenové vySetreni u deviaci o.p.

Byl provadén rentgenovy snimek patete na velky format ve stoje (predozadni a bo¢na
projekce), ktery umoznuje zachytit celou pater. Deviace o.p. ve smyslu skoliézy byly méreny
pomoci Cobbova uhlu ve frontalni roving, a deviace ve smyslu kyfozy a lordozy pak pomoci
Cobbova uhlu v sagitalni roviné. Jako patologii jsem hodnotil vSechny skoliotické kiivky

nad 10 st. dle Cobba a vSechny kyfotické kfivky nad 40 st. dle Cobba. Podle uvedenych
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kriterii byla deviace 0.p. zjisténa celkem u 36 pacienti souboru. Tyto pacienty jsem pak dale

sledoval.

5.3 Hodnocené parametry
Ve skupiné pacienta s deviaci o.p. jsem hodnotil pfedevSim nasledujici parametry:

1. typ deviace o.p.

2. stupeni zakfiveni hlavni kiivky v ramci deviace o.p.

3. progresi deviace 0.p.

4. obdobi rozvoje deviace o.p.
Ad 1. Charakter deviace byl posuzovan ve spolupraci s radiologem na zaklad¢ dlouh¢ho rtg
snimku ve stoje (pfedozadni a bo¢na projekee) a to v roviné frontalni i sagitalni, hodnocena
byla Cetnost a plynulost kiivek. Pti popisu deviace o.p. byla pouzita standardni radiologicka
terminologie.
Ad 2. Stupen zakiiveni byl méfen na rtg snimku, jak uvedeno vyse, pomoci Cobbova uhlu ve
frontalni nebo sagitalni roving. U hlavni kfivky byl upfesiiovan jeji vrchol.
Ad 3. Pri podezfeni na progresi deviace o.p. byl provadén kontrolni rtg snimek v odstupu 6
— 12 mésicu a nasledné provedeno porovnani ndlezil. U téch pacientl, které jsem mél ve
sledovani jen kratce, bylo nutno porovnat nove rtg nalezy s predchozi rtg dokumentaci.
Ad 4. Obdobi rozvoje deviace o.p. jsem upfesiioval na zaklad€é anamnézy a predchozi
dokumentace, ktera byla k dispozici a téZ jsem pouzil vysledky dotaznikové akce.

Uvedené parametry jsem hodnotil v rdmei celé podskupiny pacienti s deviaci o.p.

5.4 Elektromyografické vySetieni paraspindlniho svalstva

K detekei neurogenniho postizeni a upresnéni jeho stupné byla provadéna jehlova
elektromyografie paraspinalnich svalii. Byla provedena u 20 pacient s deviaci o.p., kteri
byli vybrani ze skupiny 36 pacientl s deviaci o.p. tak, aby byly zastoupeny hlavni typy
deviaci a to jak leh¢iho, tak i t€ZSiho stupné. Jehlovou elektromyografii jsme provedli i u
kontrolni skupiny 20 pacient s HMSN, ale bez deviace o.p., tedy u pacientu s fyziologickou
ktivkou patere. Cilem elektromyografického vysetfeni paraspinalnich svall bylo objektivné
potvrdit neurogenni lézi v paraspinalnich svalech jako faktoru, ktery se uplatituje pii vzniku
deviace o.p. u HMSN. Elektromyografické vySetfeni provadél as. MUDr. R. Mazanec
(neurologicka klinika dospélych FN Motol) na pfistroji Nicolet Viking [V. K vySetfeni byla

pouZita koncentricka jehlova elektroda. Vysetfeni se provadélo ve dvou etazich a to v horni
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hrudni patefi a v dolni hrudni péatefi. V obou etazich byl vySetfovan povrchovy kompartment
polysegmentalnich svalt (pfedevsim oblast m. semispinalis a m. longissimus) a hluboky
kompartment monosegmentalnich svali (pfedevSim oblast mm. interspinales a mm.
intertransversarii). Uvedené etaze byly zvoleny proto, Ze jsou to oblasti, kde se deviace o.p.
vyskytuji nejCastéji a zaroveil aby byla postizena reprezentativni skupina paraspinalnich
svali. Pro acely studie je vySetfeni dostate¢n¢ presné a lze si udélat zakladni predstavu o
rozsahu a intenzit¢ neurogenniho postizeni ve vice oblastech patefe a to 1 ve vztahu
k deviacim o.p., coZ bylo jednim z cilu této studie. Jedna z vySetfovanych etazi se nalézala
vzdy v oblasti hlavni kiivky. Povrchovy kompartment byl vySetfovan tak, Ze pacient lezel na
brise s poloZenou hlavou a koncentricka elektroda byla zavedena v prislu$né etazi cca 3 cm od
processus spinosus kolmo do povrchového kompartmentu (cca 2 cm hluboko) a byl
posuzovéan nalez jak v klidu, tak pfi volnim Usili (extenze hlavy). Pak byla jehlova elektroda
sklonéna v thlu 45 st. smérem k péteti a zavedena hloubgji do hlubokého kompartmentu (cca
4 cm), a vySetieni provedeno opét jak v klidu, tak pfi volnim Usili (obr 2 na str. 15).
Uvedenym zplsobem bylo vySetteno vSech 20 pacientd s deviaci o.p. a také kontrolni
skupina 20 pacientii bez deviace o.p. s cilem zjistit, je-li pfitomné neurogenni postiZeni.
V ptipadé neurogenniho postiZzeni byl dale hodnocen jeho stupen (viz niZe kvantifikace
neurogenni léze). Na elektromyografickém zaznamu byl posuzovan nalez v klidu, dale nabor
potenciadli motorickych jednotek pii volnim Gsili (viz niZe 4 stupriova Skdla) a tvar potencial
motorickych jednotek (dale MUP). Neurogenni léze se diagnostikuje v klidu na zaklade
vyskytu fibrilaci a pti volnim usili na zéklade redukovaného naboru MUP, které¢ maji vyssi
amplitudu a typické zmény tvaru, které odpovidaji chronické neurogenni 1ézi. Ndlezy byly

poté vyhodnocovany a v obou skupinach porovnavany. Hodnoceni bylo semikvantitativni.

5.5 Kvantifikace neurogenni léze

Pokud bylo diagnostikovano pomoci jehlové elektromyografie neurogenni postiZzeni
posuzoval jsem, zda se jedna o lehkou neurogenni 1ézi nebo o vyraznou neurogenni 1ézi dle
nize uvedenych kriterii. TiZe postizeni byla uptesiiovana dle amplitudy a morfologie MUP a
naborové kiivky MUP (4 stupniova Skdla) — viz niZe.

1. lehka neurogenni léze: redukovany nabor MUP do stupné 2 na Ctyfstupriové
skale a amplituda MUP do 3 mV
2. vyrazna neurogenni léze: redukovany nabor MUP stupn€ 3-4 na Ctyfstupnové

Skale a amplituda MUP nad 3 mV
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Cty¥stupiiova $kila naboru MUP :
1. stupen: interferen¢ni kiivka — normalni naborova kiivka MUP
2. stuperni: bohaté prechodné stadium — mirn¢ redukovana naborova kfivka MUP
3. stupen: chudé prechodné stadium — vyrazné redukovana naborova krfivka MUP

4. stupen: ojedinélé MUP
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Obr 1. Paraspinalni svalstvo — povrchovy a hluboky kompartment (dle Kapandjiho)

hluboky kompartment: povrchovy kompartment:
1. m. transversospinalis 5. m. longissimus
2. m. interspinalis 6. m. iliocostalis

3. m. spinalis

Obr 2. Jehlovd elektromyografie — vySetfovani povrchového kompartmentu
paraspindlniho svalstva
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6.Vysledky

6.1 Prehled genetickych, klinickych a elektrofyziologickych nalezu

Vyskyt genotypd v celém souboru 141 pacientdt s HMSN uvadi tab. 1. Z tab. |
vyplyva, Ze nejvice pacient v celém souboru mélo genotyp CMT lA duplikaci pak
nasledovali pacienti s CMT X pii mutaci genu Cx, pacienti s CMT pii mutaci MPZ genu a
déale pacienti s HNPP deleci. Jak je ztab. 1 patrné. ostatni genotypy se v celém souboru
vyskytly jen ojedinéle. V souboru 141 pacientl zbyva dosud 28 pacientd, u kterych zGstava
genotyp zatim neobjasnén. Nejcastéjsi genetické poruchy byly u vétSiny nich jiz vylouceny. U
nekterych téchto pacientil v soucasnosti probihé geneticka diagnostika na vzdcnéjsi genetické

poruchy a vysledky zatim nejsou k dispozici.

Tab. L. Vyskyt genotypii v souboru 141 pacienti s HMSN

CMTIA HNPP CMTX mutace | mutace | mutace v | mutace | mutace v Celkem
Genotyp mutace vgenu | vgenu genu v genu genu (n-141)

duplikace | delece | . 'cx | MPZ | LITAF| EGR | RAB | GDAPI

Pocet
‘pacientll | 71(50%) 4 (3%) 25(18%) 6 (4%) | 2(1%) | 1(0,7%) |2 (1%) | 2 (1%) | 113 (80%)
(n-141) :

Vyskyt nejcastéjsich klinickych priznakl v souboru 141 pacient s HMSN uvadi tab.2.
Z této tabulky je patrné, Ze témeéf vSichni pacienti méli oslabeni a atrofie distalnich svali DK
a téZ poruchu citlivosti na DK (98%). Dalsi typicky pfiznak onemocnéni — deformita nohy —
se objevil u 92% pacientti. Mezi Casté ptriznaky patfilo zkraceni Achillovy Slachy a oslabeni a
atrofie svalstva rukou. Ostatni pfiznaky pak byly zastoupeny jiz méné Casto. Deviace o.p. se

vyskytly celkem u 36 pacientd souboru (26%).

Tab. 2. Vyskyt klinickych priznaki v souboru 141 pacienti s HMSN

Priznak Pocet pacientt (n-141)
Deformita nohy 130(92%)
Zkréceni Achillovy Slachy 92(65%)
Oslabeni a atrofie distalnich svald DK 138(98%)
Oslabeni kofenovych svali 31(22%)
Oslabeni a atrofie svalstva rukou a ptedlokti 75(53%)
Porucha citlivosti na DK 138(98%)
Porucha citlivosti na HK 38(27%)
Deviace osy patefe 36(26%)
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Dale uvéadéné vysledky se budou vztahovat jiz jen ke skupin€ 36 pacientd s deviaci
o.p. Tab. 3 uvadi hodnoceni skupiny 36 pacientt s deviaci o.p. z hlediska prisluSnosti

k jednotlivym elektrofyziologickym typim HMSN a to i v ramei celého souboru.

Tab. 3. Hodnoceni skupiny 36 pacienti s deviaci o.p. z hlediska prisluSnosti
k jednotlivym elektrofyziologickym typum HMSN (a zastoupeni jednotlivych

elektrofyziologickych typi HMSN v celém souboru 141 pacientii)

_ _ Pocet pacientti dle pfislusnosti Pocet pacientl s deviaci o.p.dle
Elektrofyziologicky | k elektrofyziologickému typu prislusnosti k
typ v ramei celého souboru pacientt elektrofyziologickému typu
’ s HMSN (n - 141) (n - 36)

HMSN typ | 120(85%) 27 (23 % v ramci typu I)
HMSN typ II 17(12%) 5 (31% v ramci typu II)
HMSN typ II 4(3%) 4 (100% v ramci typu III)

Celkem 141 36

Z tab. 3 plyne, ze vétSina pacientl s deviaci o.p. patfila k HMSN typu 1. Hodnotime-1li
vSak vyskyt deviaci o.p. v ramci jednotlivych elektrofyziologickych typd z hlediska celé¢ho
souboru, pak relativné nejcastéj$i byly deviace v rdmci HMSN typu III (100% pacientil) a

Castéjsi byly deviace o. p. 1 v rdmci HMSN typu II (31%). Podrobngjsi hodnoceni viz diskuse.

Skupina 36 pacientd sdeviaci o.p. zahrnovala pacienty sriiznymi genotypy.
Hodnoceni skupiny z hlediska pfislusnosti k jednotlivym genotyplim upfesiiuje tab. 4. Je

nutné doplnit, Ze v ramci genotypu HNPP delece nebyl zaznamenan vyskyt deviaci o.p.

Tab. 4. Hodnoceni skupiny 36 pacientii s deviaci o.p. z hlediska pFisluSnosti
k jednotlivym genotypim

Genotyp — pocet pacientll
Pocet pacientil

Typ deviace s urtitym typem CMTIA CMT X mutace mutace | mutace | mutace | Genotyp
deviace duplikace | mutace Cx MPZ LITAF | RAB EGR neznamy
n-36 n-71 n-25 n-6 n-2 n-2 n-1 n-28

Skolibza 20 11 2 1 [ 1 [ 3

Kyfoskoliéza 11 6 - 4 - - - I

1zolovana Th

hyperkyfoza 3 . 2 [ !

C‘:”;g“iap;“;e;m 36 18(25%) | 4(16%) | 6(100%) | 1(50%) | 1(50%) | 1(100%) | 5 (18%)
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Je patmé, Ze vétsina pacienti s deviaci o.p. méla genotyp CMT IA duplikace. V ramci
podskupiny pacientl s genotypem CMT IA duplikace v celém souboru 141 pacientii se vSak
deviace o. p. objevila jen u 25% pacientii. Naproti tomu vSech 6 pacientli s mutaci v genu
MPZ mélo deviaci o.p. Vramci CMT | A duplikace prevazovala skoliéza, u pacienti

s mutaci v genu MPZ pak prevazovala kyfoskolidza.

Skupina 36 pacientii byla posuzovéana i z hlediska vyskytu jednotlivych typl deviaci

0.p. Toto hodnoceni, které vychazi z rtg nalezu, uvadi tab. 5.

Tab. 5. Hodnoceni skupiny 36 pacienti s deviaci o.p. z hlediska
vyskytu jednotlivych typa deviaci

Typ deviace o.p. | Poget pacientii (n-36)
Skoliéza 20 (58%)
Kyfoskoliéza 11 (28%)
Izolované hrudni hyperkyf6za 5 (14%)
Celkem 36

Z tabulky je ziejmé, ze vétSina pacienti meéla skoliozu a nejmén€ pacientli melo
izolovanou hrudni hyperkyfézu. Pokud jde o podskupiny pacientd se skolidzou a
kyfoskoliézou nejednalo se o pfesné ohrani¢ené skupiny, protoze deviace o.p. u né€kterych

pacientil byly na pomezi obou uvedenych typi.

V ramci podskupiny pacientl se skoliozou a kyfoskoliézou byla zna¢na variabilita
pokud jde o charakter kiivky a tizi zakiiveni. Tyto parametry byly upfesnovany na zakladé

rtg snimku a zjisténé nalezy jsou prehledné uvedeny v tab. 6a,b.

Tab. 6 a. Hodnoceni podskupiny 31 pacientu se skoliézou a kyfoskoliozou z hlediska
charakteru a tize kiivky

Stupen zakiiveni hlavni kiivky u skoli6z a kyfoskoli6z (Cobbuv uhel)
(n-31)
Charakter kFivky 10-30st. 30-60st. ) nad60st. - oopem
pocet pacientt pocet pacientl pocet pacientil

Jednoducha 9 1 10 (32%)

Dvojitd 12 4 2 18(58%)
ViceCetna 3 3(10%)

Celkem 24 (77%) 5 (17%) 2 (6%) 31
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Tab. 6 b. Hodnoceni podskupiny 31 pacienti se skoliozou a kyfoskoliézou z hlediska
lokalizace a sméru vyboceni hlavni krivky

Charakter skoliotickych kfivek (n-31)
Smér vyboceni Jednoducha kiivka Dvojita ktivka Vicecetna kiivka
hlavni kfivky (n-10) (n-18) (n-3) Celkem
Hlavni krivka Hlavni kFivka Hlavni k¥ivka
Hrudni | Bederni | Hrudni | Bederni | Hrudni |Bederni
Levostranné
vyboceni hlavni 1 1 7 2 1 0 12(39%)
krivky
Pravostranné
vyboceni hlavni 7 1 7 2 2 0 19(61%)
kfivky
celkem 8(26%) | 2(6%) | 14(45%) | 4 (13%) | 3(10%) 0 31

Z tab. 6a je patrmé, Ze nejCastéjS$i byly dvojité kiivky a pak jednoduché kiivky.
Z hlediska tiZe pievazovaly kiivky do 30 st. dle Cobba a u 7 pacientt pfesahovalo zakiiveni
30 st. dle Cobba. Z tab 6b plyne, Ze v rdmci dvojitych kiivek byla hlavni kfivka nejcastéji
v hrudni oblasti (stejn€ Casto levostranna a pravostranna) a v ramci jednoduchych kiivek pak
prevazovala pravostrannd hrudni kiivka.

K tab. 4, 5 a 6 se vztahuje prehled rtg nalezt vSech 36 pacientt s deviaci o0.p. Nalezy
jsou prezentovany v podskupinach dle jednotlivych genotypt (viz kap. 6.2)

Déle jsem ve skupin€ 36 pacientu s deviaci o0.p. zjiStoval obdobi rozvoje deviace o.p.
Vychazel jsem z podrobné anamnézy a predchozi dokumentace, ktera vSak vzdy nebyla

v potfebném rozsahu k dispozici. Zjisténé vysledky uvadi tab. 7.

Tab. 7. Hodnoceni skupiny 36 pacienti s deviaci o.p. dle obdobi
vzniku deviace

Obdobi Pocet pacientt (n-36)
1. dekada Zivota 22 (62%)
2. dekada zivota 7 (19%)
Neuptesnéno 7 (19%)
Celkem 36 {

Jak je ztabulky patmé, obdobi rozvoje deviace o.p. se podafilo upresnit u 83%
pacientl a je zfejmé, Ze u vétSiny pacientl se prvni pfiznaky HMSN zacaly rozvijet nejcastéji

v I. dekade Zivota (61%) nebo méné Casto ve 2. dekadé Zivota (19%).
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Dal$im hodnocenym parametrem v souboru 36 pacientl s deviaci o.p. byla progrese
deviace. Pri podezreni na progresi deviace o.p. jsem indikoval kontroini rtg vySetfeni a nalez

jsem porovnaval s predchozi rtg dokumentaci. Vysledky uvddi tabulka 8.

Tab. 8. Hodnoceni skupiny 36 pacienti s deviaci o.p. z hlediska progrese deviace

Deviace o.p. bez | Deviace o.p. progredujici (n-36) Celkem
progrese (n-36) 1.- 2.dekéada Pozdé&ji
Pocet pacientii 32 (89%) 3 (8%) 1 (3%) 36 (100%)

Progrese deviace o.p. byla zachycena u 4 pacientti skupiny (11 %). Tabulka upresnuje
zda se progrese objevila pfed dokoncenim vyvoje skeletu nebo po jeho skonceni. Rtg nalezy
zminénych pacientl dokumentujici progresi deviace o.p. jsou uvedeny na zavér prehledu rtg

nalezt — jedna se o pacienty 12, 27,29 31.
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6.2. Prehled rentgenovych nalezu (podskupiny dle jednotlivych genotypii)

CMTIA
duplikace genu PMP 22 na 17 chr.

pacient 1 - 18

e Pac. 1, Zena, 40 let

» Skoli6za s jednoduchou
levostrannou kiivkou L
pétere

e Vrchol v trovni L2
+ Cobbuav dhel 12 st.

e Pac. 2., Zena, 34 let

* Skoliéza s jednoduchou
levostrannou kfivkou L
patere

e Vrchol v drovni L2
e Cobbuv uhel 15 st.

21



Pac. 3, Zena 52 let

Skoliéza s jednoduchou
pravostrannou kiivkou v
Th/L pétefi

Vrchol v urovni L1
Cobbuv uhel 15 st.

Pac. 4, Zena, 35 let

Esovita skolioza Th/L
patefe

Hlavni kiivka v bedernim
useku, levostranna

Vrchol hlavni kiivky v L 2
Cobbuv thel 17 st.
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Pac. 5, 7Zena 42 let

Esovita skolidéza Th/L
patere

Vrchol hlavni pravostranné
hrudni kiivky v drovni Th 9,
Cobbiv thel 15 st.

Vrchol levostranné bederni
kiivky v trovni L2/3,
Cobbuyv uhel 8 st.

Pac. 6, Zena, 17 let

Esovitd skoliéza Th/L patefe

Vrchol hlavni levostranné
hrudni kfivky v drovni Th 8,
Cobbuv thel 16 st.

Vrchol pravostranné bederni
kiivky v drovni L1, Cobbliv
uhel 12 st.
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Pac. 7, Zena 22 let

Skoliéza s jednoduchou
pravostrannou kiivkou
Th/L patere

Vrchol v drovni Th 5
Cobbuv uhel 16 st.

Pac. 8, Zena, 32 let

Esovita kyfoskoli6za Th/L
pétefe

Vrchol pravostranné hlavni
hrudni kfivky v trovni Th 7,
Cobbuv tihel 12 st.

Vrchol levostranné bederni
kiivky v urovni Th 11,
Cobbiiv dhel 10 st.

Stp. M. Scheuermann stfedni
Th patere
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Pac. 9, muz, 30 let

Esovita skoliéza Th/L patere

Vrchol levostranné hlavni
hrudni kiivky v trovni Th 9,
Cobbuv thel 20 st.

Vrchol pravostranné hrudni
kiivky v drovni Th 4,
Cobbuv thel 10 st.

Pac. 10, Zena 60 let

Esovita skoliéza Th/L patefe

Vrchol pravostranné hrudni
ktivky v urovni Th §,
Cobbuyv thel 16 st.

Vrchol levostranné bederni
kiivky v drovni L3, Cobbiv
thel 15 st.
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Pac. 11, Zena 47 let
Esovité skoliéza Th/L patere

Vrchol levostranné hrudni
krivky v drovni Th §,
Cobbuyv thel 30 st.

Vrchol pravostranné bederni
kiivky v dirovni L2, Cobbiv
thel 30 st.

Pac. 12, muz 55 let

Esovita kyfoskoliéza Th/L
patefe

Vrchol pravostranné hlavni
bederni kiivky v drovni L2,
Cobbiiv dhel 62 st.

Vrchol levostranné hrudni
krivky v drovni Th §,
Cobbuv thel 60 st.
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Pac. 13, muz 43 let

Kyfoskoli6za s jednoduchou
pravostrannou kiivkou Th
paterfe

vrchol v drovni Th 10,
Cobbuv uhel 45 st.

Pac. 14, Zena 58 let

Esovita skoliéza Th/L
patere

Vrchol levostranné hlavni
hrudni kfivky v drovni Th 5,
Cobbuv thel 64 st.

Vrchol pravostranné bedern{
kiivky v trovni L2, Cobblv
thel 46 st.
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Pac. 15, zena 44 let

Dvojita esovita kyfoskoli6za
Th/L pétere

Vrchol hlavni levostranné
bederni kfivky v trovni L2,
Cobbuv dhel 20 st.
Hyperkyf6za Th patefe s
vrcholem v trovni Th 7/8,
Cobbav dhel 60 st.

Stp. M. Scheuermann

Pac. 16, Zena 59 let

Dvojité esovita kytoskoliéza
Th/L péatere

Vrchol pravostranné hlavni
hrudni kfivky v drovni Th 5/6,
Cobbuyv dhel 12 st.
Hyperkyféza hrudni patere s

vrcholem v Grovni Th 6/7,
Cobbuv dhel 74 st.
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Pac. 17, muz 52 let

Esovita kyfoskoliéza Th/L
patere

Vrchol levostranné hlavni
kfivky v drovni Th 9,
Cobbiv dhel 45 st.

Vrchol pravostranné bederni
kiivky v drovni L2, Cobbiv
thel 15 st.

Hyperkyf6za az gibbus
hrudnfi patefe s vrcholem v
urovni Th 5, Cobbuyv thel
100 st.

Pac. 18, Zena 41 let

Hyperkyf6za Th patere,
bez skolidzy (skoliotické
krivky pod 10 st.)

Vrchol v Grovni Th 10/11
Cobbuv thel 70 st.
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CMT X

mutace genu Cx 32

pacient 19 - 22

Pac. 19, muz 38 let

Skoliéza s jednoduchou
pravostrannou kfivkou
Th/L patere

Vrchol v drovni Th 6
Cobbuv thel 16 st.

Pac. 20, muz 24 let

Skoliéza s jednoduchou
pravostrannou kiivkou Th
patefe

Vrchol v trovni Th 4/5
Cobbuv dhel 11 st.
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e Pac. 21, muz 45 let

* Hyperkyféza Th patete,
bez skoliézy

e Vrchol v urovni Th 8/9
» Cobbuv uthel 73 st.

e Pac. 22, muz 24 let

* Hyperkyféza Th patefe,
bez skoli6ézy

¢ Vrchol v irovni Th5/6
* Cobbuv dhel 62 st.
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CMT 2

Dejerine-Sottas syndrom
mutace genu MPZ

pacient 23 - 28

T |
* Pac. 23, muz 24 let,
CMT 2
* Dvojita esovita (vicecetnd)
skoli6za

* Vrchol pravostranné hlavni
bederni kiivky v drovni L 1

|-Cobbl°1v thel 20 st.
= i

* Pac. 24, zena 53 let,
CMT 2

* Kyfoskoliéza s jednoduchou
pravostrannou kfivkou

¢ Vrchol v drovni Th 9, Cobbuav
\ thel 12 st.

* Vrchol hyperkyfézy v Grovni
Th 8/9, Cobbuv dhel 85 st.J
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e Pac. 25, Zena 48 let,
Dejerine-Sottas syndrom (HMSN I1I)

* Esovitd kyfoskoli6za Th/L
patere

* Vrchol pravostrann€ hrudni
kiivky v drovni Th 7,
Cobbiv Ghel 27 st.

* Vrchol levostranné bederni
krivky v drovni L3, Cobbiv
thel 25 st.

* Vrchol hrudni hyperkyf6zy v
drovni Th 5/6, Cobbiv Ghel
80 st.

* Pac. 26, muz 22 let
Dejerine-Sottas syndrom (HMSN III)

* Esovitd kyfoskoliéza Th/L
patere

* Virchol pravostranné hlavni
hrudni kfivky v drovni Th 8,
Cobbiiv dhel 40 st.

| * Vrchol levostranné bederni
kiivky v drovni L2, Cobbiv
thel 8 st.

* Vrchol hrudni hyperkyfézy v
trovni Th 8,Cobbuv uhel 82
St.
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e Pac. 27, zena 11 let
Dejerine-Sottas syndrom (HMSN III)
» Esovita skoliéza Th/L patere

* Vrchol levostranné hlavni
hrudni kfivky v drovni Th 9/10
Cobbuv dhel 77 st.

* Vrchol pravostranné bederni
kiivky v tdrovni L2/3, Cobbiv
thel 15 st.

 Pac.27

* MRI trupu demonstrujici
vztah deviace o0.p. k hrudnim
a bfiSnim orgdnim
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* Pac. 28, Zena 45 let,

CMT 2

* Hyperkyféza Th patete
(skoliotické kiivky pod 10 st.)
* Vrchol hyperkyfézy v drovni

Th 7/8
e Cobblv thel 54 st.

Vziacné genotypy
pacient 29 -31

mutace v genu LITAF/SIMPLE

e Pac.29, Zena 16 let

» Esovita skoliéza Th/L patefe
* Vrchol hlavni pravostranné hrudni

kiivky v drovni Th 11,
thel 15 st.

* Vrchol levostranné bederni kfivky
v drovni L3, Cobbuv thel 10 st.

Cobbiv
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mutace v genu RAB7

Pac. 30, muz 25 let
Esovité skoliéza Th/L patete

Vrchol hlavni levostranné
hrudni kfivky v drovni Th 11,
Cobbiiv tihel 12 st.

Vrchol pravostranné bederni
kiivky v tdrovni 1.2, Cobbiiv
uhel 10 st.

mutace v genu pro EGR2

Pac. 31, Zzena 17 let

Esovité skoliéza Th/L patere
Vrchol hlavni pravostranné
hrudni kfivky v Grovni Th 9,
Cobbiv dhel 36 st.

Vrchol levostranné bederni
ktivky v drovni L2, Cobblv
tihel 16 st.
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Genotyp neznamy
pacient 32 - 36

Pac. 32, zena 25 let

Skoliéza s jednoduchou
levostrannou kiivkou Th
patefe

¢ Vrchol v drovni Th 7
e Cobbuv thel 20 st.

¢ Pac. 33, zena 27 let
» Esovitd skoliéza Th/L patere

* Vrchol pravostranné hlavni
bederni kfivky v Grovni

| L1/2, Cobbav thel 16 st.

¢ Vrchol levostranné hrudni
krivky v trovni Th 7,
Cobbuv dhel 11 st.
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Pac. 34, muz 59 let

Esovita skoli6za Th/L patere
Vrchol hlavni levostranné

bederni kiivky v drovni L2,
Cobbuv uhel 12 st.

Vrchol pravostranné hrudni
kfivky v darovni Th 10, Cobbuv
thel 10 st.

Vrchol horn{ levostranné hrudni

krivky v drovni Th2, Cobbuv
uhel 8 st.

Pac. 35, muz 27 let
Dejerine-Sottas sy (HMSN III)

Kyfoskoliéza s jednoduchou
pravostrannou kiivkou Th
patere

Vrchol v arovni Th 5,
Cobbuv dhel 10 st.

Vrchol hyperkyfézy Th

patete v trovni Th 6/7,
Cobbiiv thel 75 st.
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Pac. 36, zena 54 let

Hyperkyf6za Th patere,
(skoliotické kiivky pod 10 st.)

Vrchol hyperkytézy Th patere
v urovni Th 5/6,

Cobbuv uhel 65 st.

Rentgenové nalezy u pacienti s progredujici deviaci o.p.
pacient 12, 27, 29, 31

Progrese skoliézy u pacienta
12

Progrese hrudni kfivky z 55
st. v irovni Th 8 (snimek
vlevo) béhem 2 let na 60 st.
(snimek vpravo)
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Progrese skoliézy u pac. 27

Progrese skoliézy z 55 st. v
drovni Th 9/10 (snimek vlevo)
béhem 1,5 roku na 77 st.
(snimek vpravo)

Progrese skoliézy u pac 29

Progrese bederni kiivky z 10
st. v drovni L3 (snimek vlevo)
béhem 1 roku na 14 st.
(snimek vpravo)
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Progrese skoli6zy u pac. 31

Progrese bederni kfivky z 16 st.

v drovni L2 (snimek vlevo)
béhem nasledujiciho 1,5 roku
na 24 st. (snimek vpravo)

Hrudni kfivka bez progrese,
vrchol v drovni Th 9, Cobbuv
thel 36 st.
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6.3 Hodnoceni elektromyografickych nalezi

Pomoci jehlové elektromyografie byly vySetfovany dvé skupiny pacientl a to jednak
skupina 20 pacientli s deviaci o.p. a jednak kontrolni skupina 20 pacienti bez deviace o.p.
Zpusob provedeni vySetfeni je uveden v kapitole metodika.

Tabulky 9.1- 9.10 uvadéji elektromyografické nélezy ve skupiné 20 pacientu
s deviaci o.p. a tabulky [0.1 -10.6 pak uvadéji nalezy v kontrolni skupiné 20 pacienti bez

deviace o.p.
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Tabulka 9.1. - 9.10.

Skupina 20 pacientii s HMSN a deviaci o.p.
Elektromyografické nalezy - jehlova elektromyografie paraspinalnich svala

Tab. 9.1.

Rentgenovy nalez

Elektromyograficky nalez

—

Pac. 8, S. J. zena 33 let
CMT IA

Vrchol pravostranné hlavni hrudni
krivky v arovni Th7,
Cobbuav thel 12 st.

Povrchovy kompartment horni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim usili
normdlni  ndborovd  krivka,  normdlni
morfologie MUP

Hluboky kompartment horni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim isili témér
normdlni  ndborovd  kfivka,  normdlni
morfologie MUP

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim sili
normdlni  ndborovd  kfivka,  normdlni
morfologie MUP

Hluboky kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pFi volnim usili
vyrazné redukovand ndborovad krivka, MUP
neurogenné zménéné, amplituda max. 8 mV

Zavér:Vyrazna chronicka neurogenni léze
v hlubokém kompartmentu dolni Th
patere

Pac. 32,M.].
Zena 25 let
genotyp neznamy

Vrchol jednoduché levostranné hrudni
kiivky v drovni Th 7,
Cobbuyv ahel 20 st.

Povrchovy kompartment horni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pFi volnim iisili mirnd
redukce ndborové krivky, MUP neurogenné
zménéné, amplituda max. 4,5 mV

Hluboky kompartment horni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim dsili
vyraznd — redukce ndborové krivky, MUP
neurogenné zménéné, amplituda max. 5 mV
Povrchovy kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pii volnim isili mirnd
redukce ndborové krivky, MUP neurogenné
zménené, amplituda max. 4 mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pfi volnim usili témér
plnd  interference, ~ MUP  neurogenné
zménéné, amplituda max. 2 mV

Zavér:Vyrazna chronicka neurogenni léze
v obou kompartmentech v horni i doIni Th
pateri,vyraznéjsi v hlubokém kompartmen-
tu horni Th patere
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Tab. 9.2.

Rentgenovy nalez

Elektromyograficky ndlez

Pac.9,P.T.
muz 30 let
CMTIA

Vrchol levostranné hlavni hrudni
kiivky v darovni Th 9,
Cobbuv dhel 20 st.

Povrchovy kompartment horni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, prFi volnim usili
normdlni  ndborovd  kFivka,  normdlni
morfologie MUP, amplituda max. 3,5 mV
Hluboky kompartment horni Th _pdtere:
v klidu bez denervact, pri volnim usili vyraznd
redukce ndborové krivky, MUP neurogenne
zménéné, amplituda max. 4 mV

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere: v
klidu bez denervaci, pFi volnim usili normdlni
naborovd kiivka, normdlni morfologie MUP
Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pFi volnim udsili vyraznd
redukce ndborové kiivky, MUP neurogenné
zménéné, amplituda max. 5 mV

Zavér:Vyrazna chronicka neurogenni léze
v hlubokém kompartmentu v horni i dolni
Th pateri

Pac. 14, S.L.
zena 56 let
CMT IA

Vrchol levostranné hlavni hrudni
krivky v virovni Th 5,
Cobbiiv dhel 64 st.

Povrchovy kompartment horni Th _pdtere:
v klidu bez denervact, pii volnim usili redukce
ndborové kiivky, MUP neurogenné zméneéné,
amplituda max. 5 mV

Hluboky kompartment horni Th pdterie. v klidu
bez denervact, pFi volnim usili vyraznd
redukce ndborové krivky, MUP vyrazné
neurogenné zménéné, amplituda max. 9mV
Povrchovy kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pFi volnim usili redukce
ndborové krivky, MUP neurogenné zménéné,
amplituda max. 4,5 mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, prFi volnim dsili vyraznd
redukce ndborové krivky, MUP vyrazné
neurogenné zménéné, amplituda max. 7mV

Zavér:Vyrazna chronicka neurogenni léze
v obou kompartmentech v horni i dolni Th
pateri,vyraznéjsi v hlubokém kompartmen-
tu
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Tab. 9. 3.

Rentgenovy nalez

Elektromyograficky nalez

Pac. 12, F.K.
muz 55 let CMT IA

Vrchol pravostranné hlavni bederni
krivky v tirovni L2,
Cobbiv dhel 62 st.

Povrchovy kompartment hormi Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pfi volnim dsili mirmd
redukce ndborové krivky, néktere MUP
neurogenné zménéné, amplituda max. 4mV
Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pFi volnim dsili  vyraznd
redukce ndborové krivky, MUP vyrazné
neurogenné zménéné, amplituda max. 85mV
Povrchovy kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pFi volnim isili mirnd
redukce ndborové krivky, MUP neurogenné
zmeénéné, amplituda max. 5,5 mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pFi volnim usili vyrazné
redukovand  ndborovd  kfivka,  vyraznd
neurogenni morfologie MUP, amplituda max.
7.5 mV

Zavér:Vyrazna chronicka neurogenni léze
v obou kompartmentech v horni i dolni Th
pateri, vice vyjadrena v hlubokém
kompartmentu

Pac. 6, H.K.
zena 16 let CMT 1A

Vrchol hlavni levostranné hrudni
krivky v drovni Th 8,
Cobbuy iihel 16 st.

Povrchovy kompartment homi Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pFi volnim isili redukce
ndaborové  krivky,nékteré MUP neurogenné
zménéné, amplituda max. 5 mV

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim usili vyraznéjsi
redukce ndborové krivky, MUP neurogenné
zménéné, amplituda max. 6 mV

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere.
v klidu bez denervaci, pri volnim sili
normdini  ndborovd  kfivka,  normdlni
morfologie MUP, amplituda max. 3 mV
Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim isili témér plnd
interference, normdlni morfologie MUP,
amplituda max. 3 mV

Zavér:Vyrazna chronickd neurogenni léze
v obou kompartmentech horni Th patere,
v hlubokém  kompartmentu  vyraznéjsi
postiZeni
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Tab. 9.4.

Rentgenovy nalez

Elektromyograficky nalez

Pac. 5, H.Y.
Zzena 42 let
CMT IA

Vrchol hlavni pravostranné hrudni
kfivky v drovni Th9,Cobbayv dhel 15st.

Povrchovy kompartment _horni Th pdtere:
v klidu bez denervact, pFi volnim usili mirnd
redukce ndaborové kFivky, ojedinélé neurogenni
MUP, amplituda max. 3 mV

Hluboky kompartment horni Th pdtere. v klidu
bez denervaci, pFi volnim iisili témér normdlni
naborovd krivka, ojedinélé neurogenni MUP,
amplituda 2 mV

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervact, pFi volnim isili mirnd
redukce  ndborové  krivky,  neurogenni
morfologie MUP, amplituda max. 3 mV
Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim usili vyrainé
redukovand naborovd krivka, MUP
neurogenné zménéné, amplituda max. 8 mV

Zavér:Chronicka neurogenni léze v obou
kompartmentech v horni i dolni Th pateri,
vyraznéjsi postizeni v hlubokém kompart-
mentu dolni Th patere

Pac. 10, H.V.
zena 57 let
CMT IA

Vrchol pravostranné hrudni kiivky
v arovni Th 8, Cobbuy tihel 16 st.

Povrchovy kompartment horni  Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim usili
normdlni  ndborovd  kFivka,  ojedinélé
neurogenni MUP, amplituda max. 3,5 mV
Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim usili normdlini
ndborovd kiivka, normdlni morfologie MUP,
amplituda max. 3,5 mV

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, mirnd redukce ndaborové
kFivky, ojedinélé neurogenni MUP,
amplituda max. 5 mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim usili mirnd redukce
naborové krivky, vyrazné neurogenné zménéné
MUP, amplituda max. 5 mV

Zavér:Chronicka neurogenni léze v hlubo-
kém kompartmentu v dolni Th pateri
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Tab. 9. 5.

Rentgenovy nalez

Elektromyograficky nalez

Pac. 4, J.K.
Zzena 35 let CMT 1A

Vrchol levostranné hlavni bederni
krivky v drovni L 2, Cobbuyv dhel 17 st.

Povrchovy kompartment horni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pFi volnim usili
normdlni  ndborovd kFivka, normdlini
morfologie MUP, amplituda max. 3 mV
Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pr  volnim usili mirmé
redukovand  ndborovd  kFivka, normdlini
morfologie MUP, amplituda max. 3,5 mV
Povrchovy kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, redukce ndborové
kfivky,  neurogenni  morfologie — MUP,
amplituda max. 3,5 mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pFi volnim sili  redukce
naborové krivky, neurogenni MUP, amplituda
max. 5 mV

Zavér:Chronicka neurogenni léze v obou
kompartmentech v dolni Th pateri

Pac. 21, P. P.
muz 45 let CMT X

Vrchol hrudni hyperkyfézy v drovni
Th 8/9, Cobbuv ahel 73 st.

Povrchovy kompartment hormi Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim usili
normdlni  ndborova  krivka, normdlni
morfologie MUP, amplituda max. 2,5 mV
Hluboky kompartment horni Th pdtere. v klidu
bez denervaci, pri volnim usili mirné
redukovand ndborovd  kFivka, normdini
morfologie MUP, amplituda max. 2 mV
Povrchovy _kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, redukce ndborové
krivky, vyrazné neurogenni morfologie MUP,
amplituda max. 8§ mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim usili redukce
ndaborové  krivky,  vyrazné  neurogenni
morfologie MUP, amplituda max. 5 mV

Zavér:Vyrazna chronickd neurogenni léze
vobou kompartmentech dolni hrudni
patere, stejné vyrazna v povrchovém i
hlubokém kompartmentu
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Tab. 9.6.

Rentgenovy nalez

Elektromyograficky ndlez

Pac. 25, K.V.
zena 50 let CMT-mutace v
MPZ

Vrchol pravostranné hrudni krivky v
drovni Th7, Cobbuv dhel 27 st.

Vrchol hrudnf hyperkyfézy v drovni
Th 5/6, Cobbiiv iihel 80 st.

Povrchovy kompartment horni Th pdtefe: v klidu
bez denervaci, pri volnim dsili  vyrazné
redukovand ndborovd krivka, MUP neurogenné
zménéné, amplituda max. 4 mV

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pFi volnim usili redukovand
ndaborovd krivka, MUP neurogenné zménéné,
amplituda max. 5 mV

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim dgsili  vyrazné
redukovand ndborovd kiivka, MUP neurogenné
zménéné, amplituda aZ 8 mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim usili vyrazné
redukovand ndborova krivka, MUP neurogenné
zménéné, amplituda max. 6-8 mV

Zavér:Vyrazna chronickd neurogenni léze
v obou kompartmentech v horni i dolni Th
pateri, vyrazné€jSi vdolni Th  pateri
v hlubokém kompartmentu.

Pac. 17, HM.
muz 52 let CMT IA

Vrchol levostranné hlavni kfivky v
arovni Th 9, Cobbuyv Gihel 45 st.

Hyperkyfé6za az gibbus hrudni patere
s vrcholem v Girovni Th 5, Cobbuav
thel 100 st.

Povrchovy kompartment horni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim uasili redukovand
naborovd krivka, MUP neurogenné zménéne,
amplituda max. 3,5 mV

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pFi volnim usili redukovand
ndborova krivka, MUP neurogenné zménéné,
amplituda max. 4 mV

Povrchovy kompartment dolni Th __ pdtere:
v klidu bez denervact, pri volnim usili témé¥ plnd
interference,normdlni morfologie MUP,
amplituda 3,5 mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim dsili  vyrazné
redukovand ndborovd krivka, MUP neurogenné
zménéné, amplituda max. 4,5 mV

Zavér:Vyrazna chronickd neurogenni léze
v obou kompartmentech v horni Th pateri a
v hlubokém kompartmentu dolni Th pateie
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Tab. 9.7.

Rentgenovy nalez

Elektromyograficky nalez

Pac. 2, B. J.
zena 34 let
CMT IA

Vrchol levostranné bederni kiivky v
tirovni L2, Cobbuv ihel I5 st.

Povrchovy kompartment horni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim iisili redukce
naborové  krivky,nékteré MUP neurogenné
zmeénéné, nevelkd casovd sumace, amplituda
max. 7 mV

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim usili vyraznéjsi
redukce ndborové krivky, MUP neurogenné
zménené, amplituda max. 6 mV s vyraznéjsi
casovou sumaci

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim isili
redukovand ndborovd kFivka, neurogenni
morfologie MUP, amplituda max. 4 mV
Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim usili vyrazné
redukovand  ndborovd  kFivka,  normdlni
morfologie MUP, amplituda max. 4 mV

Zavér:Vyrazna chronicka neurogenni léze
v obou kompartmentech v horni i dolni Th
pateri, vyraznéjsi v hlubokém kompartmen-
tu

Pac. 24, L.V.
zena 50 let CMT- mutace v
MPZ

Vrchol pravostranné hrudni krivky v
arovni Th 9, Cobbiiv dhel 12 st.

Vrchol hrudni hyperkyfézy v drovni
Th 8/9, Cobbitv ithel 85 st.

Povrchovy kompartment horni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim usili témér
plnd interference, MUP normdlni morfologie ,
amplituda max. 2,5 mV

Hluboky  kompartment homi Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri  volnim dsili
redukovand ndborovd  krivka, neurogenni
morfologie MUP , amplituda max. 5 mV
Povrchovy kompartment dolni Th _ pdtere:
v klidu bez denervaci, pFi volnim isili mirnd
redukce ndaborové kiivky, normdlni morfologie
MUP, amplituda max. 2,5 mV

Hluboky kompartment dolni Th _ pdtere:
v klidu bez denervact, pri volnim usili redukce
ndaborové  kiivky,  vyrazné  neurogenni
morfologie MUP, amplituda max. 5 mV

Zavér: Chronicka neurogenni léze v hlubo-
kém kompartmentu v horni i dolni Th pa-
teri
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Tab. 9.8.

Rentgenovy nalez

Elektromyograficky nalez

Pac. 34, S.J.
muz 59 let CMT IA

Vrchol hlavni levostranné bederni
krivky v drovni L 2,
Cobbuv ahel 12 st.

Povrchovy kompartment horni Th_ pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim usili normdlni
ndaborovd krivka, nékteré MUP neurogenni,
amplituda max. 2,5 mV

Hluboky kompartment horni Th pdtefie: v klidu
bez denervaci, pri volnim dsili vyraznéjsi
redukce ndborové kiivky, MUP neurogenné
zménéné, amplituda max. 4,5 mV

Povrchovy _kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim usili mirnd
redukce  ndborové  kiivky,  neurogenni
morfologie MUP, amplituda max. 4 mV
Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim dsili  vyrazne
redukovand ndborovd  kFivka, neurogenni
morfologie MUP, amplituda max. 6 mV

Zavér: Vyrazna chronickd neurogenni léze
v hlubokém kompartmentu multifidia v obou
etazich, vyraznéjsi v dolni Th pateri

Pac. 18, N.B.
zena 41 let CMT 1A

Vrchol hrudni hyperkyfozy v

drovni Th 10/11, Cobbuv tihel 70 st.

Povrchovy kompartment horni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim usili plnd
interference, MUP  normdlni  morfologie,
amplituda max. 2,5 mV

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim dsili vyrazné
redukovand ndborovd kFivka, neurogenni
morfologie MUP, amplituda max. 5 mV
Povrchovy kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim usili mirnd
redukce ndaborové krivky, ojedinélé neurogennt
MUP, amplituda max. 2,5 mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim dsili mirnd redukce
ndaborové krivky, nékteré neurogenni MUP,
amplituda max. 3 mV

Zavér:Vyrazna chronicka neurogenni léze
v hlubokém kompartmentu v horni Th
pateri a ojedinélé zmény v dolni Th pateri
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Tab . 9.9.

Rentgenovy nélez

Elektromyograficky nalez

Pac.7, V.K.
zena 23 let CMT 1A

Vrchol pravostranné krivky
hrudni pateie v Grovni Th §
Cobbiiv ahel 16 st.

Povrchovy kompartment horni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim usili mirnd redukce
naborové krivky, normdlni morfologie MUP,
amplituda max. 2,5 mV

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pFi volnim isili vyraznd redukce
naborové krivky, neurogenni morfologie MUP,
amplituda max. 5 mV

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere. v klidu
bez denervaci, pri volnim isili mirnd redukce
naborové krivky, ojedinélé neurogenni MUP,
amplituda max. 2,5 mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim usili mirnd redukce
ndaborové krivky, normdlni morfologie MUP,
amplituda max. 3 mV

Zavér: Chronicka neurogenni léze lehkého
stupné v hlubokém kompartmentu v horni Th
pateri

Pac. 15, L.J.
zena 44 let CMT IA

Vrchol hlavni levostranné bederni
krivky v drovni L2,
Cobbuv thel 20 st.

Hyperkyf6za Th patere s vrcholem
v iirovni Th 7/8, Cobbuv dhel 60 st.

Povrchovy kompartment horni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim usili mirnd redukce
ndborové krivky, nékteré MUP  neurogenné
zménéné, amplituda 2-3mV

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pri volnim usili vyraznd redukce
ndborové krivky, MUP vyrazné neurogenné
zménéné, amplituda max. kolem 7mV
Povrchovy kompartment dolni Th pdtere: v klidu
bez denervaci, pfi volnim usili mirnd redukce
naborové krivky, MUP  neurogenné zménéneé,
amplituda kolem 6 mV.

Hluboky kompartment dolni Th pdteie: v klidu
bez denervaci, pri volnim sili  vyrazné
redukovand — ndborovd  kFivka, vyraznd
neurogenni morfologie MUP, amplituda max. 7
mV.

Zavér: Vyrazna chronickd neurogenni 1éze
v obou kompartmentech v horni i dolni Th
pateri, vyraznéjsSi v hlubokém kompartmentu
v dolni Th pateri
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Tab. 9.10.

Rentgenovy nalez

Elektromyograficky nalez

Pac. 31, M.J.
zena 18 let
CMT-mutace v EGR

Vrchol hlavni pravostranné hrudni
kfivky v drovni Th 9, Cobbiiv ahel
36 st.

Vrchol levostranné bederni krivky
v drovni L2, Cobbuyv thel 16 st.

Povrchovy kompartment horni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim usili vyraznd
redukce ndborové k¥ivky, nékterée MUP
neurogenni, amplituda max. 1,5 mV

Hluboky _kompartment horni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, prii volnim usili mirnd
redukce  ndborové  kFivky, normdlni
morfologie MUP, amplituda 1,5 mV
Povrchovy kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim usili
normdlni ndborovd  kFivka, normdlni
morfologie MUP, amplituda max. 1,5 mV
Hluboky kompartment dolni Th pdtere:

v klidu bez denervaci, pri volnim usili mirnd
redukce  ndborové  kFivky,  ojedinélé
neurogenni MUP, amplituda max. 1,5 mV

Zavér:Lehka chronickd neurogenni léze
v hlubokém kompartmentu v dolni Th
pateri

Pac. 13, D.M.
muz 43 let
CMT 1A

Vrchol jednoduché pravostranné
hrudni kiivky Th pitere

v arovni Th 10,

Cobbuy dhel 45 st.

Povrchovy kompartment horni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim usili mirnd
redukce ndborové krivky, nékteré MUP
neurogenné zmenéné, amplituda max. 3 mV
Hluboky kompartment horni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim sili
redukce ndborové krivky, néktere MUP
vyrazné neurogenné zmenené, amplituda max.
3ImV :

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pri volnim usili redukce
naborové krivky, MUP neurogenné zménéné,
amplituda max. 4,5 mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere:
v klidu bez denervaci, pFi volnim isili vyrazna
redukce ndborové krivky, MUP vyrazne
neurogenné zménéné, amplituda max. 4,5 mV

Zavér:Vyrazna chronicka neurogenni léze
v obou kompartmentech, vyraznéjsi v dolni
Th pateri
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Tabulka 10.1. - 10.6

Kontrolni skupina 20 pacientii s HMISN bez deviace o.p.
Elektromyografické nalezy - jehlova elektromyografie paraspinalnich svali

Tab. 10.1.
Elektromyograficky nalez

Pac. H. M. Povrchovy kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci,
muz 44 let redukce ndborové kiivky, MUP neurogenné zménéné, amplituda
CMT IA max.3 mV

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, mirnd

redukce ndborové krivky, MUP neurogenné zménéné, amplituda
Fyziologicka max.3 mV

krivka patere

Povrchovy kompartmment dolni Th pdtere: v klidu bez denervaci pri
volnim usili mirnd redukce ndaborové krivky, lehké neurogenni zmény
MUP, amplituda max.3mV

Hluboky kompartment dolni Th _pdtefe: v klidu bez denervaci, pri
volnim dsili mirnd redukce ndborové krivky, neurogenné zménéné
MUP, amplituda max.3 mV.

Zavér:Chronicka neurogenni léze lehkého v obou

kompartmentech v horni i dolni Th pateri

stupné

Pac.L.M
muz 21 let
CMT-genet.
neupresnéno

Fyziologicka
krivka patere

Povrchovy kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri
volnim usili bez redukce naborové krivky, lehké neurogenni zmény
MUP, amplituda max. 2 mV

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, prFi
volnim dsili mirnd redukce ndborové krivky, neurogenni zmény
MUP, amplituda max. 3 mV

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere: bez denervaci, pFi volnim
usili  bez vyrawnéjsi redukce ndborové krivky, lehké neurogenni
zmény MUP, amplituda max. 3 mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: bez denervaci, pri volnim
usili mirnd redukce ndaborové krivky, lehké neurogenni zmény MUP,
amplituda max. 2,5 mV

Zavér: Chronickd neurogenni léze lehkého stupné v obou
kompartmentech v horni i dolni Th patefri
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Tab. 10.2.

Elektromyograficky nalez

Pac. K. Z.
muz 27 let
CMT 1A

Fyziologicka
krivka patere

Povrchovy kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri
volnim iisili redukovany ndbor, MUP neurogenné zmenéné, amplituda
max. 2,5 mV

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri
volnim usili redukovany ndbor, MUP neurogenné zménéné, amplituda
MUP max. 3 mV

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri
volnim dsili mirnd  redukce ndborové  krivky, MUP neurogenné
zménéné, amplituda MUP max. 3,3 mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pFi volnim
usili mirné redukovand ndborovda krivka, polyfdzie, amplituda MUP
max. 3 mV

Zavér:Chronickda neurogenni 1éze lehkého stupné v obou
kompartmentech v horni i dolni Th pateri

Pac. K. M.
muz 32 let
CMT X

Fyziologicka
krivka pitere

Povrchovy _kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri
volnim dsill, témér plnd interference, nékteré MUP neurogenni,
amplituda 3.5 mV

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervuci, pFi volnim
asili redukce ndborové krivky, amplituda MUP max. 3 mV

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere. v klidu bez denervaci, pri
volnim dsili témé¥ plnd interference, amplituda MUP max. 3,5 mV

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pFi volnim
usili redukce ndaborové krivky, amplituda MUP max. 3,3

Zavér:Chronicka neurogenni léze lehkého stupné pouze v hlubokém
kompartmentu v horni i dolni Th pateri, vyraznéjsi v horni Th
pateri
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Tab. 10.3.

Elektromyograficky nalez

Pac. D.M.
zena 9 let
CMT IA

Fyziologicka
krivka patere

Povrchovy kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri
volnim usili normdlni ndborovd k¥ivka i morfologie MUP

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pFi
volnim isili normdlni ndborovd kiivka MUP, ojedinélé neurogenni
MUP, amplituda max. 2 mV

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri
volnim usili normdlni naborovd krivka i morfologie MUP

Hluboky kompartment dolni Th pdtefe: v klidu bez denervaci, pFi
volnim usili normdlni ndborovad krivka, ojedinélé neurogenni MUP,
amplituda max. do 3mV

Zavér:Diskrétni chronicka neurogenni léze pouze v hlubokém
kompartmentu v horni i dolni Th pateri

Pac. K. O.
zena 47 let
CMT 1A

Fyziologicka
krivka patere

Povrchovy kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri
volnim usili normdlni ndborova krivka i morfologie MUP

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri
volnim isili normdini ndborovd krivka s nékterymi neurogennimi
MUP, amplituda max.2 mV

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pFi
volnim usili normdlni ndborovd kiivka a morfologie MUP

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri
volnim dsili normdlni ndborova krivka, nékteré MUP neurogenni,
amplituda MUP max. do 4 mV

Zavér:Diskrétni chronicka neurogenni léze pouze v hlubokém
kompartmentu v horni i dolni Th pateri
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Tab. 10.4.

Rentgennvy Elektromyograficky nalez
nalez

Pac. H. H. Povrchovy kompartment horni Th pdtefe: v klidu bez denervaci, pri

zena 36 let volnim usili redukovand ndborovd kiivka, normdlni morfologie MUP

CMT 1A
Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, p¥i
volnim usili mirné redukovand ndborovd krivka, nékteré MUP
neurogenni morfologie, amplituda max. 3,5 mV

Fyziologicka

krivka patere

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pFi
volnim iisili normdlni ndborovd krivka, MUP normdlni morfologie

Hluboky kompartment dolni Th pdtefe: v klidu bez denervaci, prFi
volnim usili mirné redukovand ndaborovd kiivka, ojedinélé neurvgenni
MUP s ¢asovou sumaci, amplituda max. 2,5 mV

Zavér:Chronickd neurogenni 1éze lehkého
v hlubokém kompartmentu v obou etazich

stupné pouze

Pac. H. L.
zena 23 let
CMT IA

Fyziologicka
krivka patere

Povrchovy kompartment horni Th pdtere. v klidu bez denervaci, pri
volnim dsili téméF normdlni ndborova krivka, MUP normdlni
morfologie

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri
volnim usili mirnd redukce ndborové krivky, nékteré MUP neurogenni
morfologie, amplituda max. 2,5 mV

Povrchovy kompartment dolni Th pdtefe. v klidu bez denervaci, pFi
volnim dsili normdlni naborovad krivka, MUP normdlni morfologie

Hluboky kompartment dolni Th pdteie: v klidu bez denervaci, pri

volnim dsili mirnd redukce ndborové krivky, ojedinelé MUP
neurogenni morfologie, amplituda max. 2,8 mV
Zavér:Chronicka neurogenni léze lehkého stupné v obou

kompartmentech v dolni Th pateri




Tab. 10.5.

Elektromyograficky nalez

Pac. HT.
zena 41 let
CMT X

Fyziologicka
krivka patere

Povrchovy kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri

volnim dsili normdlni ndborova kiivka, MUP normdlni morfologie

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, p¥i
volnim dsili normdlni ndborovad kfivka, ojedinélé neurogenni MUP,
amplituda max. 2,5 mV

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri

volnim usili normdlini naborovd kiivka, MUP normdlni morfologie

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri

volnim isili  mirné redukovand ndborovd krivka, ojedinélé
neurogenni MUP, amplituda max. 3 mV
Zavér:Diskrétni chronickda neurogenni léze pouze v hlubokém
kompartmentu v dolni Th pateri

Pac.T.K.
Zena 26 let

CMT - genet.

neupresnéno

Fyziologicka
krivka patere

Povrchovy kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pFi
volnim usili témér plnd interference, MUP normdlni morfologie

Hluboky kompartment horni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pri
volnim usili témér¥ plnd interference, MUP normdlni morfologie,

Povrchovy kompartment dolni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pii
volnim usili normdlni naborovd krivka, MUP normdlni morfologie

Hluboky kompartment dolni Th pdtere: v klidu bez denervaci, pii
volnim usili  redukce ndborové krivky, nékteré MUP neurogenné
zménéné, amplituda max. do 4 mV

Zavér:Chronicka neurogenni léze
kompartmentu v dolni Th pateri

pouze v hlubokém

]

57



Tab. 10.6.

Elektromyograficky nalez

Pac. K. J., muz 25 let,
CMT IA

Fyziologicka krivka
patere

Normalni nalez v obou kompartmentech i obou etaZich,
normalni ndborova kiivka MUP a normalni morfologie MUP

Pac. L. L., muz 17 let,
CMT X

Fyziologicka krivka
patere

Normalni nalez

Pac. P. J., Zena 26 let,
CMT 1A

Fyziologicka krivka
patere

Normalni nalez

Pac. L. L., zena 23 let,
CMT X

Fyziologicka krivka
patere

Normalni néalez

Pac. H. S., Zena 21 let,
CMT X

Fyziologicka krivka
patere

Normalni nélez

Pac. V.B., muz 36 let,
CMT 1A

Fyziologicka krivka
patere

Normalni nalez

Pac. M. L., Zena 29 let,
CMT IA

Fyziologicka krivka
patere

Normalni nalez

Pac. V. O., muz 25 let,
CMT X

Fyziologicka krivka
patere

Normalni nalez

Pac. F. M., zena 44 let,
CMT X

Fyziologicka krivka
patere

Normalni nalez

Pac .F. M., muz 22 let,
CMT X

Fyziologicka krivka
patere

Normalni nélez
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6.3.1 Hodnoceni elektromyografickych ndilezii v obou skupindch z hlediska
lokalizace a tiZze neurogenniho postiZeni

Tabulky 11 a 12 prehledné uvadéji hodnoceni skupin z hlediska

lokalizace

neurogenniho postizeni paraspinalniho svalstva a tabulka 13 pak upfesiuje ndlezy v obou

skupinach z hlediska tiZe postiZeni.

Tab. 11. Hodnoceni skupiny 20 pacientii s deviaci o.p. z hlediska vyskytu neurogenniho
postizeni paraspindlniho svalstva. Hodnoceno v obou svalovych kompartmentech i obou

etazich.
Postizeny PostiZzend etdZ — pocet pacientt (n-20)
kompartment Obé¢ etaze Jen homi Th p. | Jen dolni Th p. Celkem
Oba kompartmenty 9 (45%) 2 (10%) 2 (10%) 13 (65%)
Jen hluboky 3 (15%) 1 (5%) 3 (15%) 7 (35%)
Jen povrchovy 0 0 0 0
Celkem 12 (60%) 3 (15%) 5 (25%) 20

Tab. 12. Hodnoceni skupiny 20 pacientii kontrolni skupiny bez deviace o.p. z hlediska
vyskytu neurogenniho postizeni paraspindlniho svalstva. Hodnoceno v obou svalovych
kompartmentech i obou etazich.

PostiZzeny PostiZzena etdz — pocet pacientt (n-20)
kompartment Obg etdze Jen horni Th p. Jen dolni Th p. Celkem
Oba kompartmenty 2 (10%) - 1 (1%) 3 (15%)
Jen hluboky 4 (22%) - 3 (15%) 7 (35%)
Jen povrchovy - - - -
| Normalni nilez 10 (50%)
| Celkem 6 (30%) - 4 (20%) 20

Tab. 13. Hodnoceni tize neurogenniho postiZeni paraspinalniho svalstva ve skupiné
pacienti s deviaci o.p. a v kontrolni skupiné

Vyrazna neurogenni Lehka neurogenni
Charakter skupiny léze léze Normalni | Celkem
(Redukovany nabor MUP do st. | (Redukovany ndbor MUP do st. 2, .
3-4, amplituda MUP nad 3 mV) amplituda MUP do 3 mV) nalez
Skupina pacienti
s deviaci o.p. 19(95%) 1(5%) 0 20
(n-20)
Kontroln{ skupina 2(10%) 8(40%) 10(50%) 20
pacientti (n-20)
Celkem 21 9 10 40
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6.3.2 Souhrnné hodnoceni elektromyografickych naleza

7 tabulek 11 a 12 vyplyva, Ze v obou skupinach bylo mozné, z hlediska rozsahu postiZend,

diferencovat 4 zakladni typy elektromyografickych nalezi:

1. Soucasné postizeni obou svalovych kompartmentd v obou etdzich (ve skupiné

s deviaci 0.p. u 45% pacientt, v kontrolni skupiné u 15%).

Postizeni pouze hlubokého kompartmentu v obou etdzich (ve skupiné s deviaci o.p. u

20% pacientl, v kontrolni skupin€ u 25%) (obr 3 na str. 61).

Postizeni obou svalovych kompartmenti pouze v jedné etazi (ve skupiné s deviaci o.p.

u 15% pacientt, v kontrolni skupiné u 10%).

Postizeni pouze hlubokého kompartmentu jen v jedné etazi (ve skupiné s deviaci o.p.

u 20% pacient(, v kontrolni skupiné u 15%).

Z tab. 9-13 dale plyne Ze:

Neurogenni postizeni v paraspindlnim svalstvu bylo zjiSténo u 100% pacienti
s deviaci 0.p. (u 95% se jednalo o vyraznou neurogenni lézi-amplituda MUP nad 3
mV, vyraznd redukce naborové kiivky MUP) a jen u 50% pacientd kontrolni
skupiny (pricemz u 40% pacientii kontrolni skupiny se jednalo o lehkou nebo
diskrétni neurogenni lézi — amplituda MUP pod 3 mV, mimé redukce naborové
kiivky MUP) (tab 9,10,13).

V obou skupinach jasné prevaZovalo postizeni obou svalovych kompartmentt
v obou etdaZich nebo jen hlubokého kompartmentu v obou etdzich (tab 11, 12).
PostiZeni bylo tedy vétSinou difuzni.

Pii sou¢asném postiZeni obou kompartmentii bylo vyrazné€jsi postizeni hlubokého
kompartmentu u 60% pacienti s deviaci o.p. (tab. 9) a u 70% pacienti kontrolni
skupiny bez deviace o.p. (tab. 10).

V etazi, ktera se nalézala v oblasti hlavni kfivky, bylo vzdy potvrzeno rozsahlé a

vyrazné neurogenni postizeni (tab. 9), max. amplituda MUP vZdy nad 4 - 5 mV.
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Obr.3.: Elektromyograficky zaznam z oblasti paraspindlniho svalstva zachvcujici postizeni
obou kompartmentu v obou etazich (muz. 33 let. CMT 1A) - jehlova clektromyografic

Povichovy syalowy kompartmernt-horni hrudni pater:
v khidu hez denervaci. pit volnim usili dosaZeno plné interference. amplituda MUP do 4 mV.

[Hhiboky svalow’ kompariment-hovm hrudonf pater:
v klidu bez denervaci. pit volnim usili redukovany adbor MUP. amplituda 8 mV.

Hlboky: svatovy kompartmer-dolni hrudnd pater

v Khidu bez denervaci. pii volnim asili redukovany nabor MUP, amplituda do 7 mV.
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7. Diskuse

Nejcasteji uvadénym udajem v souvislosti s deformitami patete u HMSN je jejich
vyskyt. Udaje jednotlivych autorti se v tomto sméru dosti riizni a navic jsou udaje obtiZn&
porovnatelné, protoze autofi neupfesnuji jaké veékové kategorie a jakou tizi deviaci o.p. do
svych souborti zahrnovali. Daher (32) a Shapiro (33) uvadégji vyskyt deviaci o.p. jen u 10 %,
Kamp u 15% (34), Dungl naopak azu 37% (10), NevsSimalova dokonce u 45 % (35). Presné;jsi
jsou udaje Walkera, ktery v souboru 100 déti nalezl deviace o.p. u 37 déti a upfesnuje, Ze do
souboru zahmoval skoliézy od 10 st. a kyf6zy nad 40 st. dle Cobba (36). Ve vlastnim souboru
141 pacientll jsem deviace o.p. nalezl u 36 pacienti (26 %). Na rozdil od Walkera, ktery
hodnotil vyskyt deformit jen u déti, jsem ve svém souboru hodnotil jak déti, tak i dospélé
pacienty, coZ mohlo vysledky do ur¢it€é miry ovlivnit. Stejné€ jako Walker jsem do skupiny
pacientl s deviaci o.p. zahmul jen skoliézy presahujici 10 st. dle Cobba a hyperkyfézy nad 40
st., takze v tomto sméru jsou nalezy porovnatelné. Pokud by méla byt zahrnuta i skolioticka
zakiiveni patefe pod 10 st., pak by celkovy pocet pacientl byl vyrazne vyssi. Zakfiveni pod
10 st. dle Cobba v3ak nejsou povaZovana dle kriterii Scoliosis research society za skolidzu.

Vyskyt deviaci o.p. v rdmei HMSN typu I a typu Il je rozdilny, jak potvrzuji nejen
zkuSenosti jinych autord, ale i vlastni pozorovani. V mé skupiné€ 36 pacientd s deviaci o.p.
vetSina pattila k HMSN typu L. coZ nepiekvapuje, protoZze pacienti s HMSN typu [ v celém
souboru 141 pacienti vyrazné prevazovali (celkem 120 pacientd - 85%). Jak ale ukazuje tab.
3, z hlediska celého souboru 141 pacienti s HMSN se v ramci skupiny pacientd s HMSN typu
I deviace o.p. objevila u 27 pacientd (23%) a v rdmci skupiny pacientd s HMSN typu II pak
u 5 pacientt (31%). Deviace o.p. se tedy objevila relativn€ ¢astéji u HMSN typu II. To je v
jistém rozporu s pozorovanim Hardingové a Thomase, kteti prokdzali vyskyt deviaci o.p.
v ramei HMSN typu [ u 14%, zatimco v rdmeci HMSN typu I jen u 3,6% (37). Tento rozpor
muze souviset s tim, ze uvedeni autofi se zamerili na podstatné pocetnéjsi soubor, a dale neni
upfesnéno, jak zavazné deviace o.p. do souboru zahrmovali. Podle Walkera je rozvoj deviaci
o.p. pravdépodobnéj§i u HMSN typu I nez u typu II zejména proto, ze HMSN typu I se
rozviji v 1.- 2. dekadé zivota, kdy jeSt€¢ pokracuje vyvoj skeletu, ktery je proto k rozvoji
deviace o.p. nachylngjsi (36). Podle ofekavani se vyrazna deviace o.p. objevila u vsech
pacientt s HMSN typu III (Dejerine-Sottas syndrom), kdy je vzdy pritomno zavazné
neurologické ppstiiem’ .

Zatimco vyskyt deviaci o.p. je u HMSN typu [ a HMSN typu II v literature bézné

zminovan, neni znama Zadnd studie, kterd by se zabyvala vyskytem deviaci o.p. v ramci
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nejéastéjSich genotypd. Proto jsem se pokusil v této studii hodnotit i toto hledisko. Nalezy
upresiuje tab. 4, ze které plyne, Ze nejvice pacientu s deviaci o.p. bylo dle ocekavani
s genotypem CMT 1 A duplikace, jelikoZ tento genotyp byl v celém souboru také nejcasté;jsi
(byl potvrzen u  50% pacientd v ramci souboru 141 pacientd s HMSN). V podskupiné 71
pacientll s genotypem CMT 1 A duplikace v ramci celého souboru 141 pacientd se vsak
deviace o.p. objevila jen u 25% pacientd. V rdmci podskupiny 25 pacientll s genotypem
mutace v genu Cx (CMT X) pak mélo deviaci o.p. jen 16 % pacientii. Naproti tomu deviace
0.p. byla diagnostikovdna u 100 % pacientl s genotypem mutace v genu MPZ (vSech 6
pacientll), takZe relativné nejvyssi vyskyt deviaci o.p. byl u tohoto genotypu. Zda je to vyskyt
nahodny nebo zda jsou deviace o.p. soucdsti klinického obrazu u tohoto genotypu bude mozné
upresnit az na zdkladé zhodnoceni vetsiho poctu pacienti s timto genotypem.

Dal$im sledovanym parametrem ve studii byl typ deviace o.p. V literatufe zabyvajici
se HMSN je sice vyskyt deviaci o.p. béZn€ zminovan, ale jen nektefi autofi dale upfesiuji
jejich charakter. Navic tyto ddaje nejsou jednotné. Parry zminuje u HMSN vyskyt skoliozy a
V souboru Walkera naopak prevazovaly skolidzy (20 pacientt) a kyfoskoliozy (14 pacientt) a
negjméné pacientu bylo sizolovanou hrudni kyfézou (3 pacienti). Shapiro (33) a Hensinger
(39) u HMSN zminuji jen skoliézu. Pokud jde o vyskyt jednotlivych typd deviaci o.p. u
HMSN v mé skupin€ 36 pacientii pak ztab. 5 plyne, Ze zjist€né nalezy jsou do zna¢né miry
v souladu s udaji Walkera, nebot’ nejcastéjsi byla skolidéza (58%), pak kyfoskolidza (28%) a
nejméne Castd byla izolovand hrudni hyperkyféza (14%). Nemohu potvrdit udaj Parryho o
zvySeném vyskytu juvenilni kyfézy (M. Scheuermann). Zmény ve smyslu M. Scheuermann
jsem zjistil jen u dvou pacientli (pacient 8 a 15, viz piehled rtg nalezli). U vSech pacientd
s HMSN typu III (Dejerine-Sottas syndrom) jsem nalezl zavazné deviace o.p. ve smyslu
skoliozy nebo kyfoskoliézy (viz rtg ndlezy u pacientt 25, 26, 27, 35).

Také pokud jde o charakter skoliotickych kiivek u HMSN je soucasna troven znalosti
nedostatena a zminky v literatufe na toto téma nalezneme jen zcela ojedinele. Podrobnéji si
charakteru deviaci o.p. u HMSN vs$ima jen Walker, vjehoZ souboru byla nejcasté)si
jednoduchd hrudni kiivka nasledovana dvojitou kiivkou. Kfivky pravostranné i levostranné
byly stejné casté. Dale zjistil niz$i vyskyt asociované kyfézy nez bylo zminovano
v pfedchozich studiich. V mé podskupin€ 31 pacientll se skoliézou jednoznacné prevaZovaly
dvojité kiivky — 18 pacientd (58%) a méné Casto jednoduché kiivky — 10 pacientd (32%) -
viz tab. 6a. Nilezy jsou zde ponckud jiné nez Walkerovy, v jehoz souboru prevazovaly

jednoduché kiivky. Jak vyplyva z tab. 6b dvojité kiivky s hlavni kfivkou v hrudni oblasti
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(stejné& Casto pravo a levostranné) jsem v podskupiné 31 pacientil se skoliézou zjistil u 14
pacientt (45%). Dvojité kiivky s hlavni kiivkou v bederni oblasti (take stejné€ Casto pravo a
levostranné) jsem nalezl u 4 pacientii (13%). Pravostranné i levostranné zakiiveni bylo tedy u
dvojitych kiivek stejné Casté — to je v souladu s udaji Walkera. U jednoduchych kiivek, které
byly v podskupiné 31 pacientli se skolidozou zjiStény u 10 pacientli (32%), vSak vyrazné
prevazovala pravostrannd hrudni kifivka (7 pacientt - 23%). 24 z 31 pacientd se skoliézou
mélo stupen zakfiveni hlavni kfivky do 30 st. dle Cobba (77%), 5 pacientd (17%) mélo
zaktiveni mezi 30 — 60 st. dle Cobba, a 2 pacienti (6%) nad 60 st. dle Cobba (tab 6a).

Na zdklade€ zjisténych nalezi lze fici. ze podobné krivky jako u HMSN nalézame i u
jinych neuromuskularnich onemocnéni. kde jsou také nejCastéji jednoduché nebo dvojité
kiivky. Za pozornost vSak stoji deviace o.p. s viceCetnou kifivkou nalezena u 3 z 31 pacienti
se skoliozou (10%). Podobné kiivky jsem u jinych neuromuskularnich onemocnéni zatim
nepozoroval. TotéZ plati o izolovanych hyperkyfozach hrudni patete (bez skolidzy), které
nemély charakter M. Scheuermann, a které jsem nalezl u 5 pacientd. Aby vsak bylo mozné
rozhodnout, zda je ur€ity charakter kiivky specificky pro HMSN nebo vazan na uritou
genovou poruchu bude tieba zhodnotit podstatné vétsi pocet pacienti s HMSN.

Deviace o.p. u HMSN se v mé skupin€ 36 pacientli s deviaci 0.p. rozvinuly nejcastéji
v prvni dekadé Zivota (22 pacienti-62%), méné€ Casto ve druhé dekade (7 pacienti-19%). U 7
pacientit (19%) se obdobi vzniku nepodarilo spolehlivé upresnit (viz tab. 7). ZkuSenosti
jinych autorti jsou podobné. Ve mém souboru nebyl Zddny pacient, u kterého by se deviace
o0.p. rozvinula az po 20. roce Zivota. Deviace o.p. obvykle nepatii mezi prvni priznaky HMSN
takZe nepfekvapuje, Ze u 34 pacientl skupiny se deviace o.p. objevila pozdéji nez deformity a
parézy nohou, coz jsou hlavni pfiznaky onemocnéni. Pfesto jsem u dvou pacientl zjistil, Ze
deviace o.p. byla prvnim priznakem onemocnéni. V obou ptfipadech se jednalo o pozdné
zacinajici axonalni formu HMSN v souvislosti s mutacemi genu MPZ. Je nutno zdlraznit, Ze
deviace o.p.. jako prvni pfiznak HMSN, zatim nebyla v literatufe popsana. Deviace o.p.
muiZe byt nejen prvnim pfiznakem, ale 1 jeho jedinym projevem. To bylo pozorovano u
pacienta s mutaci Thri24Met, jehoz jedinou patologickou zménou v objektivnim nélezu byla
praveé vicecetna deviace o.p. Neni vylou€eno, Ze se dalsi pfiznaky onemocnéni u ného objevi
v prubéhu dal$iho Zivota, podobn¢ jako tomu bylo u jeho matky, u které se potvrdila tataz
mutace. Toto pozorovani jsem jiZz publikoval (40).

Zadna z dostupnych studii se zatim ucelené nezabyvala otazkou progrese deviace o.p.
u HMSN, proto jsem se ve skupiné 36 pacientll s deviaci o.p. zabyval i touto otazkou (viz tab.

8). Je treba pripomenout, Ze zatimco idiopatickd skolidéza je ,,onemocnénim rostouciho
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skeletu” a ukoncenim kosterniho ristu obvykle konéi obdobi vzniku nebo progrese deviace,
u HMSN muze deviace o.p. progredovat 1 po dokonceni ristu skeletu pro stupiujici se
svalovou slabost (19). Zatim neni jasné, zda se deviace o.p. mize u HMSN rozvinout téz az
po dokonceni rustu skeletu. Jak je patrné ztab. 8, progresi deviace o.p. jsem zjistil u 3
pacientil do 20 let (pacient 27, 29, 31 viz piehled rtg ndlezi) a u | pacienta nad 20 let (pacient
12, viz prehled rtg nalez(). Ve skupin€ 36 pacienti s deviaci o.p. jsem tedy zjistil progresi
deviace o.p. jen u 4 pacientd (11%), takze nemohu potvrdit udaj, ze skolioza u CMT
progreduje az u poloviny téchto pacientl, jak nékteii udavaji. Na rozdil od Walkera, ktery
sledoval jen détské pacienty, mohu konstatovat, ze u HMSN je mozna progrese deviace o.p.
1 po dokonceni vyvoje skeletu. Tuto progresi lze vysvétlit naristajici slabosti paraspindlnich
svalll v souvislosti s progredujicim postizenim spinalnich nervi.

Zatimco u idiopatické skolidzy byla prokdzana v oblasti paraspinainiho svalstva
asymetrickd elektromyograficka aktivita (41), v literatufe jsem nenalezl studii, ktera by se
zabyvala elektromyografickymi ndlezy v paraspinalnim svalstvu u HMSN. Proto soucasti
moji studie bylo 1 provedeni jehlové elekiromyografie paraspinalnich svall u pacienti
s deviaci 0.p. 1 bez deviace o.p. s cilem upfesnit, jaké jsou v tomto sméru rozdily mezi obéma
skupinami. Vysledky jsou uvedené v tab. 9-13 (viz kap. 6.3).

Z vysledkti  plyne, Ze hlavni rozdil mezi ob&ma skupinami z hlediska
elektromyografickych nalezu byl v tom, Ze zatimco ve skupin€ pacientd s deviaci o.p. bylo
zjisténo neurogenni postiZzeni paraspindlniho svalstva u vSech pacientli, v kontrolni skuping
pacientu bez device o.p. bylo paraspindlni svalstvo postizeno jen u 50% pacientd. Dalsi
podstatny rozdil mezi obéma skupinami pak byl v tom, Ze neurogenni postizeni témeér u vSech
pacientii s deviaci o.p. bylo vyrazné, zatimco u pacientd v kontrolni skupin€ jen lehkého
stupné. Dulezité je dale zjisténi, Ze u vSech pacientl s deviaci o.p. bylo nalezeno neurogenni
postizeni hlubokého svalového kompartmentu bud’ izolované¢ nebo castéji v kombinaci
s postizenim 1 povrchového kompartmentu. Postizeni hlubokého kompartmentu bylo Castéji
difuzni (obé¢ etaze) (tab 11, 12). Také se ukdazalo, Ze pro elektromyograficky nalez nebyl
rozhodujici typ deviace o.p., ale jeji tize - jednotlivé typy deviaci nemély specificky
elektromyograficky korelat.

Jak jiz bylo uvedeno za hlavni pri¢inu deviaci u HMSN se povazuje slabost nebo
nerovnovaha patefniho svalstva. Pokud bychom chtéli dale specifikovat o jaky typ svalové
nerovnovahy se jednd, pak na zdkladé zminénych elektromyografickych nalezd je mozné
konstatovat, Ze muZe vzniknout nerovnovaha mezi postizenym (oslabenym) hlubokym

svalovym kompartmentem a nepostizenym (nebo relativné méné postizenym) povrchovym
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kompartmentem, nebo insuficience paraspinalniho svalstva jako celku pfi jeho homogennim
postizeni. Lze ptedpokladat, ze prekroci-li svalova nerovnovéha urcitou miru, pak vysledny
pomér sil plsobici na rostouci skelet je natolik nepfiznivy, Zze to muze piispét k rozvoji
deviace o.p. Také rozvoj deformity nohy u HMSN se vysvétluje na podkladé nerovnovahy
svalovych skupiny v oblasti nohy (38).

Elektromyografické nalezy nasvéd¢uji tomu, Ze jednim z vyznamnych momentd pii
vzniku deviace o.p. je stupen neurogenniho postiZeni paraspinalnich svald. V kontrolni
skuping€ pacientii bez deviace o.p. se neurogenni postizeni paraspinalniho svalstva prokazalo
jen u 50 % pacienti a u 40% se jednalo pouze o lehké neurogenni postizeni, kdy amplituda
MUP nepiesahovala 3 mV a byl redukovany nabor MUP do st. 2 (tab. 10,13). Na zéklade
tohoto zjisténi je proto mozné uptesnit, Ze lehké a lokéalni neurogenni postizeni paraspinalniho
svalstva je Cast€ji asymptomatické, a nebyva provazeno deviaci o.p. Naopak vyrazné a
rozséahlejsi neurogenni postizeni paraspinédlniho svalstva, kdy amplituda MUP presahuje 3-4
mV, a kdy je vyrazna redukce naborové kiivky MUP, je jiZ vétSinou provazeno deviaci o.p.,
jak ukazuji nalezy ve skupiné pacientt s deviaci o.p.(tab. 9, 13). Vysledky sledovani tedy
naznaCuji, Ze je ur€itd vazba mezi tizi deviace o.p. u HMSN a stupném neurogenniho
postiZzeni paraspindlniho svalstva zejména jeho hlubokého kompartmentu. Pi#i hodnoceni
stupné neurogenniho postizeni paraspindlniho svalstva ve vztahu k charakteru zakfiveni se téz
ukdzalo, Ze etdZz s dominantnim neurogennim paraspinalnim postizenim se nalézala vzdy
v oblasti hlavni kiivky.

PrestoZe tato studie kvantifikuje rozsah i stupen neurogenniho postizeni paraspinalnich
svalll u pacientii s HMSN a deviaci o.p, tak na zaklade zjisténych vysledkl zatim nelze
mechanismus vzniku deviaci o.p. u HMSN vice upfesnit. To by vyiadovalo provedeni dal$i
studie zamérené na elektromyografické vySetfovani vice svalovych vrstev v oblasti vrcholu
zakiiveni a to opakované a s delSimi ¢asovymi odstupy.

Po dokonc¢eni rustu skeletu je pravdépodobnost rozvoje deviace o.p. u HMSN
podstatné mensi. Ve vlastni skupin€ pacientl jsem rozvoj deviace o.p. aZ po dokonéeni ristu
ptitomné deviace o.p., kterd se zacala vyvijet v prvni nebo druhé dekadé zivota. To jsem

pozoroval u tff pacientl s progredujici deviaci o.p.
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8. Souhrn

(souhrn vysledku sledovani skupiny 36 pacientl s deviaci 0.p.)

*  Vyskyt deviaci o.p. u HMSN
Deviace o.p. se objevily u 36 pacientti (26 %) v ramci celého souboru 141 pacientt s
HMSN. Je to Casteji neZ uvadi vétSina ostatnich autort sledujicich podobné soubory. Pokud
by se vSak do hodnoceni zahrnuly 1 deviace (skoliotické kiivky) pod 10 st. dle Cobba, pak by

byl celkovy pocet pacientl s deviaci 0.p. podstatné vyssi.

* Deviace o.p. z hlediska prislusSnosti k elektrofyziologickému typu
85% pacientu s deviaci o.p. patfilo k HMSN typu I. V souboru 141 pacientd s HMSN
se vSak v ramci celé podskupiny pacienti s HMSN typu I deviace o.p. vyskytly relativné
méné Casto (27 pacientu-23%), neZ v ramci celé podskupiny s HMSN typu II (S pacientl-
31%).

*  Vyskyt deviaci v ramci jednotlivych genotypii

Pacienti s deviaci o.p. patfili nejcastéji ke genotypu CMT [A duplikace (50% v ramci
skupiny 36 pacientt s deviaci 0.p.). V ramci celého souboru 141 pacientil se vSak deviace o.p.
objevila jen u 25 % vSech pacientll s genotypem CMT 1A duplikace a u 16% ze vSech
pacienttd s genotypem mutace v genu Cx (CMT X). Ve srovnani s témito genotypy byl vyskyt
deviaci o.p. relativné nejcast&j$i v ramei genotypu ,,mutace v genu MPZ*“ (100%). Proto i u
dalSich pacientd s timto genotypem bude vhodné pétrat po deviacich o.p. s cilem upfesnit,
zda deviace o.p. patii do zékladniho priznakového souboru tohoto genotypu, coz vzhledem
k dosavadnimu malému poétu pacientil zatim nelze posoudit. Vyskyt deviaci o.p. v ramci

hlavnich genotypd onemocnéni nebyl dosud publikovan.

*  Typy deviaci o.p.
Pokud jde o typ deviace o.p. u HMSN, nejcastéjsi byla ve skupiné 36 pacientd
deviace o.p. ve smyslu skolidzy (20 pacienti-58%) a kyfoskoliézy (11 pacientu-28%) a

relativné nejméné €asta byla izolovana hrudni hyperkyféza (S pacienti-14%).

* Charakter skoliotickych kiivek u HMSN
Z hlediska charakteru skoliotickych kfivek byla v podskupiné 31 pacientll se

skoliozou a kyfoskoliozou nejcastéjsi dvojita skolioticka kiivka (18 pacientu-58%), pricemz
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u vétsiny pacientl s dvojitou kiivkou byla hlavni hrudni kiivka (14 pacientii-45%), stejné
&asto pravostranna jako levostranna. Méné Casto byla u dvojité kiivky hlavni kiivka v bederni
oblasti (4 pacienti-3%), opét stejné Casto pravostranna jako levostrannd. Jednoducha kiivka
byla zachycena u 10 pacienti (32%) a zde prevazovala pravostranna hrudni kiivka (7

pacienti-23%).

* Tize zakfiveni u skoliotickych kiivek u HMSN
V podskupiné 31 pacientd se skolibzou a kyfoskoliozou mélo 24 pacientd (77%)
stupenl zakiiveni hlavni kfivky do 30 st. dle Cobba (77%). Skolioticka kiivka mezi 30 - 60 st.
dle Cobba byla zjisténa u 5 pacientd (17%), u 2 pacienti (6%) presahovalo zakfiveni 60st. dle
Cobba. Otazkou tize skoliotického zakfiveni u HMSN se dosud Zadna studie ucelené

nezabyvala.

* Obdobi rozveje deviace o.p. u HMSN
Deviace o.p se ve skupin¢ 36 pacientil rozvinula nejcastéji v l.dekade zivota (22
pacienti-62%) nebo ve 2. dekade Zivota (7 pacientu-19%). Pozdéjsi rozvoj jsem nezachytil. U
7 pacienti (19%) se obdobi rozvoje deviace nepodaiilo upfesnit. U 2 pacientd (6%) byla
deviace o.p. prvnim pfiznakem onemocnéni, coZ zatim u HMSN nebylo popsano. U |
pacienta (3%) je deviace o.p. zatim jedinym pfiznakem onemocnéni, coz také zatim nebylo

publikovéano.

* Progrese deviace o.p. u HMSN
Progrese deviace o.p. byla zachycena u 4 pacient (11%) v ramci skupiny 36 pacientt
s deviaci o.p. Progresi pred 20. rokem Zivota jsem zachytil u 3 pacientt (8%) a progresi az po
20. roce Zivota u 1 pacienta (3%). Otazkou progrese deviace o.p. u HMSN se zatim Zadna
studie nezabyvala a informace v tomto sméru nejsou k dispozici, tudiz neni moznost srovnani.
Vysledky tedy potvrzuji, Ze stejné jako u nékterych jinych neuromuskularnich onemocnéni i u

HMSN muiZe dochazet k progresi deviace 1 po dokonéeni vyvoje skeletu.

Na zakladé uvedenych nalezl je moZné konstatovat, Ze deviace o.p. se vyskytuji u
26% pacientit s HMSN. Rozvijeji se obvykle v 1. — 2. dekadé zivota, nejcast&jsim typem
deviace je skolidza (58%) s dvojitou kiivkou a hlavni kiivkou v hrudni pateti, stejné Casto
pravostrannou jako levostrannou. TiZze zakfiveni je vétSinou do 30 st. Kiivky nad 60 st. dle

Cobba se objevuji asi u 6% pacientid. U 11% pacientd je patrnd progrese deviace o.p. a mize
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k ni dochazet i po 20. roce zivota. 85% pacientll s deviaci o.p. patri k elektrofyziologickému

typul a v 50% ke genotypu CMT 1A duplikace.

Soucasti studie bylo elektromyografické vySetfovani paraspindlniho svalstva u
pacientil s deviaci o0.p. a porovnani nalezi s nalezy v kontrolni skupiné pacienti bez deviace
o.p. Podobné vySetfovani zatim nebylo provadéno. Cilem bylo detekovat neurogenni

postiZeni.

* 7 hlediska rozsahu neurogenniho postiZzeni byly zjistény 4 typy elektromyografickych
naleztu. U 45 % pacientl s deviaci o.p. se jednalo o postizeni obou kompartmentl
v obou etdzich.

* Vsichni pacienti s deviaci o.p. méli neurogenni postizeni paraspinalniho svalstva (v
kontrolni skupin€ jen u 50 % pacientu), u vSech byl postizen hluboky svalovy
kompartment a u 65% zaroven téZ povrchovy kompartment. PostiZzeni hlubokého
kompartmentu bylo vyraznéjsi.

* U 95% pacientl s deviaci o.p. se jednalo o vyrazné neurogenni postiZzeni (amplituda
MUP nad 3 mV, redukce ndboru MUP st. 3-4 ), zatimco v kontrolni skupiné vzdy jen
o lehké nebo diskrétni neurogenni postizeni (amplituda MUP pod 3 mV a redukovany
nabor MUP do st. 2).

=  Vetazi, kterd se nalézala v oblasti hlavni kiivky, bylo vzdy prokazano vyrazné
neurogenni postizeni, vyraznéjsi v hlubokém kompartmentu. Maximalni amplituda
MUP nad 3 mV a redukovany nabor MUP st. 3-4.

* Pro elektromyograficky nalez nebyl rozhodujici typ deviace o.p., ale jeji tize a
jednotlivé typy deviaci nemély specificky elektromyograficky korelat. Nalezy u

skoliozy a izolované hrudni hyperkyfézy se specificky nelisily.

Je mozné konstatovat, Ze vyrazné a difuzni postiZzeni paraspinalniho svalstva

predev§im hlubokého kompartmentu — je faktor, ktery se podili pfi vzniku deviaci o.p. u
HMSN. Rozhodujici je vtomto sméru predevSim tiZze neurogenniho postiZzeni. Lehké

neurogenni postiZzeni lze prokazat i u nékterych pacienti s HMSN bez deviace o.p.
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9. Zavér

Prace se komplexné zabyva problematikou deviaci o.p. u HMSN. V souboru 141
pacienti s HMSN byli vyhledani a dale sledovani pacienti s deviaci o.p.

Cilem prace bylo upfesnit obdobi vzniku, frekvenci, charakter, tiZi a progresi deviaci
o.p. u HMSN. Takto komplexné¢ dosud nebyly deviace o.p.u HMSN dosud hodnoceny.
Vysledky sledovani jsou v praci souhrnné prezentovany, a to s ptihlédnutim k jednotlivym
genotyptm HMSN. DalSim cilem prace bylo upfesnit charakter postizeni paraspinélniho
svalstva a vymezit, kdy se miiZze toto postizeni uplatiiovat pfi vzniku deviaci o.p. Tyto udaje
zatim také nebyly v souvislosti s HMSN publikovany. Ukazalo se, Ze zhlediska rozvoje
deviaci o.p. je vyznamné difuzni neurogenni postizeni zejména  hlubokého
monosegmentalniho paraspindlniho svalstva a to pokud je hodnoceno jako vyrazné.

Byl potvrzen predpoklad, Ze u pacientl s deviaci o.p. je pfitomné neurogenni postiZeni
paraspinalniho svalstva. Vysledky studie ukazuji, Ze je pritomné u vSech pacienti s deviaci
o.p. Téz byl potvrzen predpoklad, Ze elektromyografické nalezy v oblasti paraspinalniho
svalstva u pacienti s deviaci o.p. a bez deviace o.p. jsou rozdilné - zatimco neurogenni
postiZzeni paraspinalniho svalstva bylo zjiSt€no u vSech pacientl s deviaci o.p., ve skupiné
pacientl bez deviace o.p. se neurogenni postizeni objevilo jen u 50 % a to pouze lehkého
stupné.

Vysledky mé studie podporuji hypotézu, Ze pii rozvoji deviace o.p. u HMSN se
uplatiiuje insuficience nebo nerovnovédha paraspindlnich svalt pfi jeho neurogennim
postizeni. K dalsimu upfesnéni mechanismu vzniku deviaci o.p. u HMSN bude tfeba rozsireni
souboru pacientd sdeviaci o.p. a jeho dlouhodobé sledovani vcetné provadéni
elektromyografickych studii z vice etazi paraspinalniho svalstva.

‘ Pfi v€asné diagnostice deviaci o.p. u pacienti s HMSN a zahgjeni cilené terapie je
mozné predejit obtizim, které se u téchto pacienti mohou objevit (42). Pfi l1é€eni deviaci o.p.
vyuzivame specidlnich technik lécebné télesné vychovy a to vzdy vradmei komplexni
rehabilitace. O rehabilitaénich postupech u HMSN jsme referovali v samostatnych sdélenich
(43, 44).
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Z KLINICKE PRAXE

Ces. a slov. Neurol. Neurochir., 68/101, 2005, No. 2, p. 109-115.

Deformity pitefe u hereditarni motoricko-senzitivni
neuropatie

Horidek, 0.1, Mazanec R.Z, Kobesov4, A.l, Seeman, P.3
IKlinika rehabilitace UK 2. LF a FN Motol Praha

2Neurologick4 klinika dospélych UK 2. LF a FN Motol Praha
3Klinika détské neurologie UK 2. LF a FN Motol Praha

Souhrn

Deformity pitefe u hereditirni motoricko-senzitivni neuropatie (HMSN) patii mezi neuromuskuldrni
deformity, které nejspiSe souvisi s neurogennim postiZenim paravertebrélnich svald. V souboru 81 pacien-
td s HMSN s molekuldrné geneticky vySetfenou pric¢inou choroby jsme sledovali vyskyt a charakter defor-
mit pitefe. Pfi klinickém podezieni na deformitu patefe bylo provedeno rentgenové vySetieni patere.
Deformita patefe byla nalezena u 22 pacienti (27 %). Diferencovali jsrae skolidzy a kyfoskoliézy hrudni
a bederni pitere s dominantni skoliézou (14 pacient — 17 %) a kyfoskoliézy s dominantni hrudni hyper-
kyfézou (8 pacientit — 10 %). U 2 pacient se deformita pateie objevila dFive neZ postiZeni dolnich konce-
tin, zatimco u 20 pacienti se skoliéza rozvinula pozdéji neZ deformity a parézy nohou. NaSe studie ukazu-
je, ¢ u HMSN je treba pocitat s vysokou prevalenci deformit patefe. Je nutno po nich cilené patrat
a v pripadé klinického podezreni je ovErit pomoci rig vySetreni a ¢asné zahéjit rehabilitaci. V ramci reha-
bilitace pacientd s HMSN je pak vhodné zafadit specidlni techniky lé¢ebné télesné vychovy ovliviujici
oblast patere.

Kli¢ov4 slova: hereditarni motoricko-senzitivni neuropatie, deformita patere, kyfoskoliéza, skoliéza, hyper-
kyféza

Summary

Horacéek O., Mazanec R., Kobesova A, Seeman P.: Deformities of the spine in hereditary motor-
sensory neuropathy

Deformities of the spine in hereditary motor-sensory neuropathy (HMSN) belong among muscular defor-
mities that are most likely related to neurogenic impairment of paravertebral muscles. In a group of 81 pati-
ents with molecular-genetically verified cause of the disease, we followed the occurrence and character of
spinal deformities. In the case of clinical suspicion for a spinal deformity, an X-ray examination of the spi-
ne was performed. Deformity of the spine was found in 22 patients (27%). We differentiated scoliosis and
kyphoscoliosis of thoracic and lumbar spine with dominant scoliosis (14 patients — 17%) and kyphoscoliosis
with dominant thoracic hyperkyphosis (8 patients — 1¢ %). In two patients, the spinal deformity manifested
prior to impairment of lower extremities, whereas in 20 patients, the scoliosis developed later than defor-
mities and pareses of the feet. Qur study indicates that in HMSN, a high prevalence of spinal deformities
can be expected. They should be specifically sought and in the case of clinical suspicion, should be further
verified with an X-ray exam and early rehabilitation should be initiated. Rehabilitation of patients with
HMSN should then include special techniques of therapeutic exercise targeting the spinal area.

Key words: hereditary motor-sensory neuropathy, spinal deformity, kyphoscoliosis, scoliosis, hyper-
kyphosis

v klinickém obraze obvykle dominuje oslabeni distalnich
svali zejména na dolnich koncetinich (DK), poruchy
chize, deformity nohou, poruchy citlivosti na DK, ale

Uvod

Hereditarni motoricko-senzitivni neuropatie (HMSN)
jsou nejéastéjsim typem dé&diéné polyneuropatie s inci-
denci 1 : 2 500 (1). Onemocnéni se také nazyvéa choroba
Charcot-Marie-Tooth (CMT) podle autoni, ktefi one-
mocnéni popsali jako prvni (2). U pacientt s HMSN

Ceska a slovenskd neurologie a neurochirurgie

Casté je 1 oslabeni rukou (3).

Tradi¢ni klinickd klasifikace podle Dycka rozliSuje
podle klinickych nélezii, typu d&di¢nosti a bioptickych
nalezi 7 zékladnich typd HMSN (4). Elektromyografické
vySetfeni, rozli§i dva zakladni typy HMSN ~ typ I (demy-
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eliniza¢ni, hypertroficky) a typ Il (axonalni. neuralni) (3).
Oba tyto tvpy jsou geneticky znacéné heterogenni.
Nejcast€jsi mutaci u pacientd s HMSN je |.4 Mb dupli-
kace nebo delece na chromozomu 17 p 11.2-12. kieri
postihuje PMP 22 gen. Duplikace PMP 22 genu vede
k fenotypu choroby Charcot-Marie-Tooth |A a delece
vede obvykle k fenotypu tomakuldzni neuropatie. nebol
dédi¢né neuropatii se sklonem k tlakovym obrnim
(HNPP) (6). Druhy nej¢astéjsi typ dédicné neuropatic -
tzv. CMT X- vznikd disledkem mutace v eenu pro Cx 32
a vyznaCuje se drivéjiim a obvykle i 1€Z5im postizenim
muzi neZ Zzen (7). Mutace v genu pro PO mohou vésl
k nékolika odhifnym typam HMSN: demyelinizacni for-
mé neuropatie. Dejerine-Sottasové svndromu s Casnym
zaCatkem, t€Zkym postizenim a demyelinizaéni ncuropa-
tif a nebo axondlnimu tvpu CMT 2 s pozdnim zacatkem
(8). Mutace v nové obievenych genech asociovanych
s HMSN jsou méné Casté a jsou predmétem aktuidlniho
vyzkumu (9).

Klinicky obraz HMSN je dnes dobre znamy. U Cidsu
pacientil jsou popisovany i deformity pétete, aviak jsou
zmiflovdny vétSinou bud jen zcela okrajové (3, 9. 10).
nebo pouze z uzkého hlediska (napf. operadni reseni
deformit patefe u HMSN — 11, 12). Studii zabyvajici se
deformitami patefe u HMSN komplexné jsme v literatu-
fe nenalezli.

Z hlediska tradi¢ni klasifikace deformit patefe je sko-
libza u HMSN fazena mezi neuromuskularni (neurogen-
ni) deformity. Podle Vlacha patii skoliéza u HMSN mezi
strukturdlni, neuromuskularni-neuropatické deformity
(13). Skupina neuromuskularnich skolioz je z hlediska
pavodu znatn€ heterogenni a obecnym znakem je zhor-
Sovani deformity v souvislosti s progresi zakladniho neu-
rologického onemocnéni. Kfivka skolidzy se mize zvy-
raziiovat 1 po dokonceni ristu skeletu pro stupiiujici se
svalovou slabost (14). Vyskyt skoliézy v ramei populace
Je 2-3 %, z toho skoliézy idiopatické predstavuji 73 %
a skolidzy zndmé ctiologie 27 % (15). Neurogenni skoli-
Ozy se pak v rdmci skupiny skoliéz znamé etiologie
vyskytuji jen astu 1,9 % pacientl (15).

Udaje o vyskytu deformit patefe u HMSN se u jedno-
thvych autord dosti lisi. Kamp (1994) uvadi vyskyt u 15
% postiZenych (16), Daher (1986) u 10 % pacienta (11).
Hardingovd a Thomas (1980) sledovali vyskyt deformit
pdtefe v ramei dvou zdkladnich typi HMSN. U HMSN
typu I nalezli deformity patefe u 14 % postiZenych
au HMSN typu Il jen u 3,6 % postizenych (3). Tyto tda-
je jsou obtizné porovnatelné, protoze autofi hodnotili
znacné nesourodé soubory, zejména z hlediska vékového
rozmezi a genetického defektu. Ve zminénych pracich
déle neni uvedeno, jakd diagnostickd kritéria autofi pri
hodnoceni deformit patefe pouZili a juké typy deformit
patefe byly pozoroviny.

Cilem nasi studie bylo upfesnit vyskyt. zhodnotit cha-
rakter, tizi a event. progresi deformit pélefe u pacientd
s HMSN.
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Material a metodika

Sledoval jsme soubor 81 pacients s HMSN. z nichz 61 mélo mole-
Kuldrne geneticky potvrzenou a objasnénou pii¢inu choroby. U 20 pacr-
entll zZastdva i po vySetfeni nejcastéjlich mutaci piesna pficina HMSN
dosud nejasnd. Vyskyt jednotlivych genotypi v souboru uvadi tabulka
|62 pacientd (77 %) jsme na zdklade EMG vysledka klasifikovah
juko HMSN typu I a 19 pacientt (23 %) pak jako HMSN 1vpu [L
Jednalo se 0 35 muzi a 46 Zen. vékovy prumér souboru byl 34 et
vékové rozmesi 10-58 let. 15 pacientd bylo v nasem sledovani méné
ne 1 rok. ostami pak pramérmé 4 roky (rozmezi 1-3 lety. Viichni paci-
enti byli autory pred zahdjenim sledovani neurologicky vivsetfeni a dale
kontrolné neurologicky vysetioviani vzdy priblizne po 6 mésicich.
Podrobné jsme vySetfovali 1 oblast patefe a trupor ¢ho svalstva. P kli-
nick¢m podezieni na deformitu patere jsme provideh mg snimek pite-
i na velky format ve stoje (predozadni a bo¢nd projekee). Ktery umos-
iuje zachvut cclou pitef. Skoliozu jsme méfili pomoci Cobbova tihlu
ve frontalni roving a kytozu pak poinoci Cobbova thlu v sagitdlni rovi-
né (17). Juko patologii jsme hodnotili vechny shohatické kKiivky nad
10 st. podle Cobba a viechny kyfotické kiivky nad 40 st. podle Cobba.
Pri klinickém podezieni na progresi deformity patzie jsme provadéh
kontrolni 1tg vySetfeni nejcastéji v odstupu ¢ 12 masict a nalezy
porovadvali. U pacientd, kieré jsme méh ve sledovini jen Kratee, jsme
porovidivali nade g ndlezy s predchozi dokumentaci provedenou na
piném pracovitti (pokud byla provedena za stndardnich podminek). Nu
zaklad¢ cilené anamnézy i1 predchozi dokumentace jsme upfesnovih
i obdabi rozvoje deformity patere.

Vysledky

V celém souboru 81 pacientd byla deformita pdteie
nalezena u 22 pacientd (27 %). 17 pacientu s deformitou
pateie mélo HMSN typu | (77 % z 22 pac.) a 5 pacienta
s deformitou pétefe pak HMSN typu IT (23 % z 22 pac.).
Procentudlni vyskyt deformit patefe byl viak v ramei
obou typli HMSN obdobny (tab. 2). Nize uvedené udaje
v % v této kapitole vyjadruji vyskyt v rimci skupiny 22
pacient( s deformitou pétere (22 pacienti=100%).

Hodnoceni skupiny pacientit s deformitou pdtere
z hlediska charakteru deformity

Diferencovali jsme nasledujici dva tvpy deformu
patere:

1. Skolidza a kyfoskolidza s dominanini skoliozou (14
pacientd — 63 %)

Deformita postihovala bud soucasné hrudni i bederni
asek patere, nebo 1zolované bud jen hrudni. necbo beder-
ni usck patefe. U viech 14 pacientd bvla dominaninim
nalezem skolioza a u nékterych jsme zjistili 1 vyraznéjsi
hrudni kyfozu.

Hodnoceni podskupiny z hlediska maru krivky:

« Jednoducha krivka byla nalezena u 6 pacientl (27 %)
a to u 3 pacientl v hrudni pétefi, u 2 pacientd v bederni
patefi (obr. 1), u | pacienta na pomezi hrudni-bederni
pétere.

« Dvojitd kfivka postihujici hrudni a bederni pater byla
nalezena u 5 pacientl (23 %), pricem? hlavni kiivka
v hrudni pateri byla nalezena u 3 pacienmu. v bederni
pdtefi pak u 2 pacientd (obr. 2).

* Vicecetna krivka postihujici jak hrudni. tak bederni
pdtef byla zjiSténa u 3 pacientd (14 9%). pfitom u 2 pact-
entl jsme nalezli hlavni kitvku v bederni pétefi (obr. 3)
au I pacienta pak v hrudni pdtefi.



==

Tab. 1. Vyskyt jednotlivych genotypi v souboru 81 pacientu
s HMSN.

Tab. 2. Vyskyt deformit patefe v ramci HMSN typu [ a Il
v souboru 81 pacientd s HMSN.

Fenotyp (genetickd pricina) Pocet pacienti
(n=81)

CMTI A 43 (83 %)

Duplikace genu PMP 22 na 17 chr.,

HNPP 4(5%)

Delece genu PMP 22 na 17 chr.

CMT X 8 (10 %)
| Mutace genu Cx 32

CMT 2 225 %)
. Mutace genu PO o

Dejerine-Sottas syndrom (HMSN 111) 4(5 %)

Bodova mutace genu MPZ (P0O)

Bodovid mutace v PMP 22 o

CMT molek. genet. dosud neupfesnéno — 20.(25%)

vyloucena CMTI A resp. HNPP -

Z hlediska 1iZe deformity jsme v ramci této podskupi-
ny diferencovali:

* skolidzu s Cobbovym thlem hlavni krivky v rozme-
zi 10-20 st. u 6 pacientl (27 %),

* skoliézu s Cobbovym uhlem hlavni kitvky v rozme-
21 2040 st. u 4 pacient (18 %),

« skolibzu s Cobbovym Ghlem hlavni kiivky nad 40 st.
u4 pacientu (18 %) — (obr. 4, Sa, 5b).

Elektrotyziologicky typ
HMSN tvpu I (62 pacientu)
HMSN typu II (19 pacientd)
Celkem 81 pacientd

Pocet pacientd s deformitou
17 (27 %)
5(26 %)

2227 %)

Zmény ve smyslu M. Scheuermann byly diagnostiko-
vany u 6 pacientl (27 %) této podskupiny. U 12 pacien-
ta (55 %) se deformita patefe rozvinula v prvni nebo
druhé dekadé€ Zivota, u 2 pacientd (9 %) se obdobi roz-
voje deformity nepodarilo zjistit. U 13 pacientd (59 %)
se deformita patefe objevila pozdéji nez deformity
a parézy nohou. U | pacienta (5 %) je pfitomna jen
deformita patere.

2. Kyfoskolioza s dominantni hyperkyfozou hrudni
pdtere (8 pacientd — 36 %)

U vSech pacientd byla dominantnim nélezem hyper-
kyfoza hrudni patete, kdy Cobblv thel hrudni kyfozy
byl nad 40 st. U vSech pacientd jsme nalezli skoliozu jen
lehkéhio stupné€, u Zddného nepresahovala 25 st. podle
Cobba. U 2 pacientd (9 %) byla patrnd hrudni hyperky-
féza jen s naznacenou skoliézou.

Obr. 1. Pac.. 30 let, CMT | A, skolidza s jednoduchou levostrannou
bederni kFivkou = vrchol kfivky v drovni [L1/2, Cobbuv Ghel 25 st

Ceskd a slovenski neurologic a neurochirurgic

Obr. 2. Pac.. 15 let. CMT 1 A, skolidza s dvojitou Keivkou lehkého stup-
né. hlavni bederni kiivka, vrehol v vrovni 1172, Cobbuv tihel 16 st

Il



Obr. 3. Pac .

3 let, CMT 1 A, vicedetnd kfivka lehkého stupné

Hyperkyféza hrudni pateie byla u 4 pacientd (18 %)
v rozmezi 40-60 st. podle Cobba, u 2 pacienta (9 %) zjis-
téna hyperkyfoza v rozmezi 60-80 st. podle Cobba (obr.
6) a u 2 pacientd (9 %) nalezena hyperkyféza nad 80 st.
podle Cobba (obr. 7). U poslednich 2 pacientd méla kiiv-
ka az charakter gibbu.

Zmény ve smyslu M. Scheuermann byly na rtg popsé-
ny pouze u | pacienta této podskupiny. U viech pacien-
L0 se deformita pdtere objevila v prvni nebo druhé deka-
dé Zivota. U 6 pacientu (27 %) se deformity a parézy
nohou rozvinuly dfive neZ deformita pdtefe, u 2 pacien-
w (9 %) se viak naopak deformita patere objevila dfive
ne7 deformity a parézy nohou.

Hodnoceni skupiny pacientii s deformitou pdtere
z hlediska progrese deformity

* Progrese byla pozorovdna u 3 pacienta (14 %):

Pac. 1.: 10 let, fenotyp Dejerine-Sottas sy. typ deformi-
ty: jednoduchd skoliotickd hrudni krivka, tize zakfiveni v 5
letech 55 st. podle Cobba, béhem nésledujicich 12 mésica
navzdory korzetoterapit doslo k progresi na 77 st (obr. 5
a, b). Byla provedena korekéni operace patefe a v ndsle-
dujicich S letech byla divka jeSié 4krat reoperovina.

Pac. 2.: 16 let, fenotyp CMT | A, typ delormity: dvo-
jita esovitd skolidza hrudni - bederni patefe, hlavni
hrudni kiivka. Cobbdv thel 10 st. Béhem nasledujicich
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Obr. 4. Pac.. 55 let. CMT 1 AL skolidza s dvojitou kiivkou. vichol
bederni kiivky v trovni L1/2, Cobbiv thel 58 st.

13 mésict doSlo k progrest na 15 st. zaroven doslo
i k progresi neurologického ndlezu na DK. Terapie defor-
mity pdtere byla konzervativni.

Pac. 3.: 55 let, fenotyp CMT 1 A, typ deformity: dvo-
Jité skolidza hrudni — bederni pdtere, hlavni bederni kriv-
ka, Cobbav dhel 18 st., béhem nasleduyjiciho 2.5 roku
doslo k progresi na 23 st. Terapie deformity pitere byla
konzervativni.

+ U 14 pacientl (64 %) deformita patere neprogredo-
vala (v8ichni sledovani déle neZ 2 roky, interval sledovi-
ni 2-5 let).

« U 5 pacientl (23 %) nebylo mozné progresi deformity
posoudit pro kratky ¢asovy interval. ktery jsou v nasem ste-
dovdni a protoze neni k dispozict pfedchozi g dokumentace.

Zastoupeni dal§ich klinickych priznakd v souboru
uvadi tabulka 3. Jak vyplyvd z této tabulky, témér viich-
ni pacienti méli zkraceni Achillovy Slachy, oslabeni
a atrofie distdlnich svald DK a poruchy citlivosti DK.
ostatni piiznaky byly méné Casté. Vyskyt deformit pdte-
fe u jednotlivych genovych poruch uvadi tabulka 4.

Diskuse

Deformity pdtefe jsme nalezlhi u 27 % pacientu
s HMSN, coz je ¢astéji nez bylo dosud u HMSN uvi-



Ubr. 3a. Teska sholioza ~ jednoduchou thorakolumbilni Kiivkou,
achol kivky v oarovni Th O/ Cobbuy aihiel 77 sC.onejréezsi deformi-
L celém souboru. predaperacni niles. pacientka podstoupila opako
e korekeni operaci patere

Obr. 6. Puc. 57 let. CMT 1AL domiantni hyperkyloza hrudni patefe.
Cubhuy thel 74 se, skolioza hrudni pateie jen naznacend.

déno. V nasem souboru 81 pacicntd s HMSNL z nichz
62 bvlo s HMSN typu [ (77 %y a 19 pacientu s HMSN
wpu [1 (23 %) (tab. 2). byla deformita patere pritom-

pacientu (27 %) Juk vyplyva 7z tabulky
2pacienti s deformitou pateie patih casté)i K HIMSN
wpu I 017 pacienti) nez kK HMSN typu IT (5 pacien-
i), Toto je nepspise zpusobeno tim. 7z¢ HMSN typu
Lje podstain@ Castejsi nez typ [ Porovindviame-li viak

g u 22

Ceska o slovenski neurologic u neurochiruroic

Obr. Sb. MRI trupu ukazuje vziah pdreie K ostamim hradnim a bis-
nin orgdnum.

Obr. 7. Pac.. 20 let. OMT - muace v genu PO dominantis hy perky lo-

zahrudni pitere. Cobhuy dhel 85 st skolioza s dvojitou Riivkow. hlay -
ni hrudni kitvkas Cobhoy dhel 25 S0

procentudlni vvskvt deformit patefe v ramer HMSN
typu I a [l pak na rozdil od Hardingové a Thomuase
(1980) (3). kteif prokidzalt ¢astej&i vyskyt v rdmei
typu Lo jsme nadezh deformity patefe v nasem soubo-
ru témér stejné casto u obou typt HMSN (tab. 2). Je
viak tFeba upozornit. Ze ndd soubor pacientl byl
méné pocelny nez soubor zminénych autort. co?
mohlo vysiedky ovhivnit.



Literatura zabyvajici se HMSN téméf zcela pomiji
otézku charakteru deformit pétefe u tohoto onemocnéni.
O tom se zmifiuje pouze Parry (1995), ktery povaZuje za
vibec nejcastéjsi zménu v oblasti patefe u HMSN (10)
juvenilni kyfézu (M. Scheuermann). V nafem souboru 81
pacientl byla juvenilni kyféza nalezena jen u 7 pacientl
(8.6 %). Uvadi se, ze M. Scheuermann postihuje 0,5-8 %
populace (17), takZe vyrazné vyssi vyskyt tohoto postize-
ni jsme nepozorovah. Hyperkyféza hrudni patefe byla
sice dominantnim nalezem u 8 pactenti, avSak nejednalo
se o typické krivky ve smyslu M. Scheuermann protoZe
hyperkyfézy byly podstatné vyraznéjsi a méné plynulé
nez je u M. Scheuermann obvyklé. Jak plyne z vysledka,
v naSem souboru jasné prevazovaly jednoduché nebo
dvojité skoliotické krivky rizné tiZe s vice & méné vyja-
drenou kyfézou hrudni patere.

Podle naSich zkuSenosti se deformita patefe u HMSN
nejéastéji rozviji v prvni dekade zivota, méné ¢asto ve dru-
hé dekadé. U vétsiny pacientl se deformita patefe objevi-
la pozdéji nez deformity a parézy nohou. U dvou naSich
pacientd se vSak deformita pélefe rozvinula dfive nez
deformity a parézy nohou a byla u téchto pacientd prvnim
priznakem HMSN. V obou pfipadech se jednalo o pozdné
zalinajici axondlni formu CMT v souvislosti s mutacemi
v PO genu. Déle jsme pozorovali, Ze viceetnd skolioza
lehkého stupn& byla jedinou patologickou zménou
v objektivnim nalezu u presymptomaticky detekovaného
pacienta s mutaci Thr124Met v genu PO. Je pravdépodob-
né, 7e se dalsi pfiznaky onemocnéni objevi v pribéhu jeho
dal§iho Zivota, podobné jako tomu bylo u jeho matky,
u které byla prokdzéna tatdZ mutace. U viech pacientl
s mutaci PO (fenotyp CMT 2 a Dejerine-Sottas sy) byla
pritomna deformita patere a navic viechny tyto deformity
patfily k nejzavaznéj$§im v souboru.

DuleZita je otdzka progrese deformity patere
u HMSN. Zatimco idiopatickd skolidza je ,,onemocné-
nim rostouciho skeletu” a ukoncenim kosterniho ristu
obvykle konci obdobi vzniku nebo progrese skolidzy
(15), skolidza u HMSN (neuromuskuldrniho pavodu)
miZe progredovat 1 po dokonceni ristu skeletu pro stup-
nujici se svalovou slabost (14). Pritom postizené mohou
byt, kromé paravertebralnich svald, 1 dal3i svaly patfici

[ Tab. 3. Vyskyt nej¢ast&jSich priznakd v souboru 81 pacientd

s HMSN.
Priznak Pocet pacientl
Deformita nohy - pes cavus S1(63 %)
Zkraceni Achitlovy §lachy 77 (95 %)
Oslabeni a atrofie distalnich svali Dk 79 (98 %)
Oslabeni kotenovych svali Dk 20 (25 %)
Oslabeni a atrofie svalstva rukou a predlokti 47 (58 %)
Porucha citlivosti na DK 77 (95 %)
Porucha citlivosti na HK 28 (35 %)
Bolesti patere S57(70 %)

do hlubokého svalového stabilizatniho systému patere
(18) a dokonce 1 branice (19). Ve skupiné pacientd nad
20 let jsme prokazali progresi deformity zatim u jediné-
ho, zatimco ve skupiné pacientl do 20 let ve dvou pripa-
dech. Progredujici deformity u nékterych naSich pacien-
(i bylo tfeba fesit operané. Z celého naseho souboru
zatim 2 pacienti podstoupili operaci pdtefe vzhledem
k rychlé progresi zévazné deformity. Ze stejnych divodi
byly operovany deformity patere 1 u pacientl. o kterych
referuje Daher (1986) (I1) a Hensinger (1976) (12).
Pritom deformity patefe u jejich pacientd byly pred ope-
raci podobné tiZze jako u naSich operovanych pacientd
(skolidzy kolem 40 st. podle Cobba).

Nase vysledky ukazuji na dilezitost cileného vySetfo-
vini pacientd s HMSN pro v¢asné zji§téni deformity
patefe. Je-11 pritomna, je tieba dale sledovat, zda nepro-
greduje. U pacientll s deformitou patefe doporucujeme
vCas zahdjit rehabilitaci s vyuZitim specialnich technik
lé¢ebné télesné vychovy (LTV). V ramci LTV lze vyuZi-
vat, podobné jako u idiopatické skolidzy, predevsim
modifikace Klappova lezeni, metodu podle Schrothové
a Vojtovu metodu (20).

Je tfeba dal3iho dlouhodobého sledovani a rozSireni
souboru pacientd, aby bylo mozné upfesnit, jak Castd je
progrese deformit patefe &1 jak Casty je vyskyt deformit
patefe v ramci jednotlivych genovych poruch u HMSN.
Dal3i studie by mély byt téZ zaméreny na zjisténi efektu
rehabilitace a urceni nejvhodnéjsich LTV technik.

Podporeno z granu IGA MZ CR & [ A/8254-3
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Tab. 4. Vyskyt deformit patefe v podskupindch podle jednotlivych genovych poruch v souboru 81 pacienti s HMSN.
Genova porucha )\_POCCI péc?e_nla Skolidza Kyfoskolioza Pocet pacientu
a kyfoskolidza (dominantni s deformitou pitefe
(dominantni hyperkyféza celkem
skolidza) hrudni patere)

- — — : 3 == b ]

CMT 1 A duplikace 43 8 2 1023 %)

HNPP delece 4 -

Mutace Cx 32 8 | . 1 (13 %)

Mutace v PO | Fenotyp CMT 2 2 2 | 2.(100 %)y |

Fenotyp Dejerine-Sottas sy 4 | 3 40100 %)

CMT genotyp dosud neupfesnén 2() 4 | 5025 %) |

L Celkem - 81 14 8 | 2227 %) B J
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Divergentni fenotypy choroby Charcot-Marie-Tooth:
demylinizac¢ni s infantilnim zac¢atkem a axonalni

s pozdnim zac¢atkem a zpomalenou fotoreakeci
nasledkem riznych mutaci myelin protein zero
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Souhrn

Uvod. Mutace genu pro periferni myelin protein zero (MPZ, P0) jsou jiz 10 let jednou ze znamych piié¢in
demyelinizaéniho typu choroby Charcot-Marie-Tooth (CMT) kam kromé klasické formy CMT1 pat¥i
i asné zaéinajici a tézka forma Déjerineovy-Sottasovy neuropatie (DSS) a jesté éasnéjsi a tézsi konge-
nitdlni hypomyelinizaéni neuropatie (CHN). PO protein je hlavni souédsti periferniho myelinu a hraje
zasadni roli v procesu periferni myelinizace. V poslednich letech byly popsany rodiny s axonalnim
typem CMT v dusledku mutaci v PO genu. Pacienti a vysledky. Popisujeme 3 ¢eské rodiny s vyskytem
dvou zcela odlisnych zaéatka, prubéhu a forem choroby CMT, u kterych byly jako piic¢iny choroby
prokaziny mutace v PO genu. Slo o mutace jiz diive popsané v jinych zemich a sice: Arg98Cys u dvou
rodin se tFfemi postiZenymi, jednou ve 2 generacich, s tézkou demylinizaéni formou, infantilnim zaéat-
kem a stabilnim priabéhem a s extrémné nizkou rychlosti vedeni perifernim nervem a dale mutaci
Thri24Met u pacientky s pozdnim zaédtkem axonidlni formy CMT na konci 4. dekddy, abnormni
fotoreakci a pomérné rychlou progresi nemoci. U mutace Arg98Cys §lo v obou rodinach o vznik de-novo,
a u mutace Thr124Met sice nebylo mozné rodi¢e pacientky dovysetrit, ale anamnesticky trpi matka
pacientky chorobou CMT. U syna i decery pacientky, u kterych dosud nejsou zadné klinické znamky
polyneuropatie je téZ abnormni fotoreakce a u syna byla téz prokazana stejna mutace, u dcery nebylo
vySetieni provedeno. Zavéry. Tézka demyelinizaéni dédié¢na neuropatie s infantilnim zacéatkem (DSS)
a axondlni pozdné zaéinajici CMT2 predstavuji opaéné pély spektira poruchy myelinizace zpusobené
mutacemi PO genu. Kodon 98 Arg PO genu je mistem opakovaného vzniku mutacii u éeskych pacientu.
Objasnéni pro¢ nékieré mutace v P0 genu vedou k velmi éasnému zaéatku demyelinizaéni neuropatie
a jiné mutace stejného genu k pozdnimu zaéatku axonalni neuropatie by mohlo poskytnout klié
k molekuldrni interakci mezi axonem a Schwannovou bunkou.

Kliéova slova: HMSN III, Déjerine-Sottas, PO, MPZ, myelin protein zero, Charcot-Marie-Tooth, CMT

Summary

Seeman P et al.: Divergent phenotypes of Charcot-Marie-Tooth disease: demyelinating
with childhood onset and axonal with late onset and slow pupillary reaction, resulting
from different myelin protein zero (MPZ, P0) gene mutations.

Background: Mutations of the peripheral myelin protein zero (MPZ, P0) gene have been for 10 years
one of the known causes of the demyelination type of Charcot-Marie-Tooth (CMT) disease, which in
addition to the classical CMT1 form also includes the early onset and severe form of Déjerine-Sottas
neuropathy (DSS) and yet earlier onset and more severe congenital hypomyelinating neuropathy
(CHN). PO protein is the main component of peripheral myelin and plays a crucial role in the process
of peripheral myelination. In the last few years, families with axonal type of CMT due to P0 gene
mutations have been described. Patients and Results: We describe 3 Czech families with proven PO gene
mutations and completely different times of onset, clinical courses and forms of the CMT disease. The
mutations found have been reported previously in other countries. Arg98Cys was found in two families
with three affected members, once in 2 generations, with a severe demyelinating form, childhood onset
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and stable course and with extremely low peripheral nerve conduction velocity, and next, Thr124Met
mutation in a female patient with late onset of axonal form of CMT disease at the end of the fouf-th
decade, abnormal pupillary reaction and relatively rapid progression of disease. Arg98Cys mutation
occurred in both families de novo, in the Thri24Met mutation, patient’s parents could not be investi-
gated but the patient’s mother has a history compatible with CMT disease. Both son afld daughte.r of
the patient have presently no clinical signs of polyneuropathy but have abnormal pupillary reaction.
The son has the same mutation, daughter has not been investigated yet. Conclusions: Severe demyeli-
nating hereditary neu: opathy with childhood onset (DSS) and axonal late-onset CMT2 represent the
opposite ends of the spectrum of myelination disorder caused by P0 gene mutations. Tl‘le 98 Arg cod.on
of the PO gene is a locus of repeated occurrence of mutations found also in Czech families. Elucidation
of the reason why some P0 gene mutations lead to very early-onset demyelinating neuropathy and other
mutations of the same gene lead to late-onset axonal neuropathy could offer a clue to molecular
interactions between the axon and the Schwann cell.

Key words: HMSN III, Déjerine-Sottas, PO, MPZ, myelin protein zero, Charcot-Marie-Tooth, CMT

Uvod

Choroba Charcot-Marie-Tooth (CMT) je spoleény
nazev pro klinicky i geneticky heterogenni skupinu
dédi¢nych perifernich neuropatii (1). Jde o skupinu
nejc¢astéjsich dédiénych nervosvalovych onemocnéni.
Typickymi klinickymi pfiznaky jsou distalni svalova
slabost a atrofie, vice a dtive na dolnich nez na hor-
nich konéetindch, snizené az vyhaslé slachosvalové
reflexy, poruchy ¢iti a vétsinou i poruchy chuze a jem-
né motoriky (2). U prevazné vétsiny pacienti se cho-
roba projevi v prvnich dvou dekadéach zivota (2, 3).
U chorob CMT se vyskytuji véechny typy mendelov-
ského prenosu priéem? nejcastéj$im je autosomalné
dominantni typ ndsledovany gonosomalné dominant-
nim typem (4, 5). Elektrofyziologicky je u CMT rozli-
Sovdn Castéjsi typ demyelinizaéni (CMT1) s vyrazné
sniZenou rychlost{ vedeni perifernim nervem — obvyk-
le pod 38 m/s na n. medianus vpravo a vzacnéjsi typ
axonalni (CMT2) s normalni nebo jen mirné snizenou
rychlost{ vedeni — obvykle do 38 m/s na n. medianus
vpravo a s vyrazné snizenou amplitudou akénich po-
tenciala (1). Histopatologicky je typ CMT1 spojen se
segmentdlni demyelinizaci a tvorbou klasickych cibu-
lovych formaci v biopsii nervu. Pro typ CMT2 je na-
opak typickeé snizeni poétu velkych myelinizovanych
vlaken se shluky regenerujicich malych vldken a s re-
lativné  zachovalymi myelinovymi obaly (2).
U 50-70 % pacientd s CMT lze prokdzat tzv. CMT1A
duplikaci, resp. HNPP deleci na chromozomu
17p11.2, obsahujici gen pro periferni myelin protein
22 (PMP22) (6). Mutace v genech pro connexin 32
(Cx32) (7), myelin protein nula (P0) (8) a PMP22 (9,
10, 11) jsou dal$imi zndmymi pFi¢inami chorob CMT.

Na rozdil od CMT1A, ktera je vidy spojena s demy-
eliniza¢nim fenotypem CMT1, byly mutace v Cx32
i v PO v posledni dobé prokdazdny kromé pacientl
s CMT1 i u pacientd s CMT2 (5, 12, 13).

Myelin protein zero (P0) je hlavni strukturdlni sloz-
kou kompaktniho myelinu perifernich nervi a je
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membranovym proteinem exprimovanym ve Schwan-
novych bufikéch (14, 15). PO hraje esencidlni roli
v procesu myelinizace a jeho porucha, chybéni ¢i nad-
bytek vede k jejim zdvaznym poruchdm (15). Mutace
v PO genu jsou nachazeny u pacientd s chorobami
CMT s jiz vyloucenou CMT1A duplikaci, resp. HNPP
deleci v 5-10 % pripada (16-18).

Mutace v PO genu se projevuji velkou variabilitou
fenotypu nejen klinického, ale i elektrofyziologického
a histopatologického (8, 19). Oproti ofekavani — pri
poruge myelinového genu, je pozorovan u pacientl
nejen demyelinizaéni fenotyp, ale i axondlni a to jak
elektrofyziologicky, tak i v biopsii nervu (8, 13, 20).
Dosud bylo v PO genu popsano pres 90 mutaci vsech
typtl, nejvice typu missense a mutace se vyskytuji
nejéastéji v exonu 3, ktery kéduje extraceluldrni do-
ménu proteinu (11, 21). Vétsina mutaci ma dominant-
nf efekt, projevi se tedy na fenotypu jiz v heterozygot-
nim stavu, byly véak jiz popsany ptipady recesivnich
mutaci v PO genu (22).

Zde popisujeme prvni ptipady éeskych CMT pa-
cientfi s mutacemi v PO genu, se zcela odliSnym pra-
béhem a typem dédiéné neuropatie.

Pacienti

Pacientka 283: v dobé vysetteni 8 let, rodice pacientky jsou
zdravi, v rodiné se zadné nervosvalové onemocnéni nevyskytlo
sourozence nema. Téhotenstvi a porod pacientky byly bez kom:-
plikaci, porodni hmotnost byla 3800 g a délka 51 cm, od 2 mésici
byla divka sledovana pro hypotonii a opozdéni motorickéhe
vyvoje — sama stala od 18 mésict a chodila sama od 3,5 roku
0Od 18 mésict véku je popisovana skolidza pateie (obr. 1A
a divka jiz do soudasnosti prodélala 5 ortopedickych korekénic!
operaci patefe (obr. 1B). EMG vySetieni v 18 mésicich véki
ukdzalo extrémné snizenou rychlost vedeni perifernimi nerv:
(6-8 m/s) a u pacientky byla v té dobé stanovena diagnéza h
reditarni motoricko-senzitivni neuropatie typ III (HMSN III
resp. Déjerineova-Sottasova neuropatie. Neurologické vyset
feni v 8 letech véku: drobnd divka, mentéalné odpovidajic
véku, s povsechnou svalovou hypotrofii a hypotonii postihuji
jak distdlni, tak i proximalni svaly, po opakovanych ortopedi:
kych korekénich operacich patete pouziva korzet (obr. 2). Fotc



Obr. 1A. Rty pédtere s tézkou skolidézou u pacientky 283 pied
prvni ortopedickou korekéni operaci patere. 1B, Soucasny stav
pacientky 283 po opakovanych korekénich operacich patere.
Viimnéte si poviechnych hypotrofii a atrofii zadovych svalu.

reakee je normdlné vybavna. sluch md normaélni. Deformity
nohou nemuii (obr. 2). Areflexic slachosvalova na viech konceti-
nach, pyramidové jevy spastické nejsou vybavne, chuze nejista
s rozsitenou bazi, ze diepu se zveda gplhanim.

Ceska a slovenska neurologie a neurochirurgie

Obr. 2. Pacientka 283 ve véku 8 let, viimnéte si poviechnych
svalovych atrofiif na dolnich koncetinach a nepritomnosti de-
formit nohou.

Pacientka 1069 v dobé vysetieni 44 let, oba rodice pacientky

jsou zdravi, netrpéli ani netrpi zadnym nervosvalovym onemoc-

nénim, sourozence pacientka nema, 19lety syn trpi obdobnym

postizenim s velmi casnym zacdtkem v dtlém véku (obr. 3.

323



177 1178

1171 1069

1070

Obr. 3. Rodokmen rodiny pacienta 1069 a 1070, rodi¢e pa-
cientky jsou zdrawi, pacientka ma viak stejné postizeného svna
— situace svedceicl pro de-novo vznik mutace s dominantnim
vlivemn. Kulaté symboly znaél zeny, hranaté svmbolv znact
muze, plné cerué svmboly znadi osoby postizené chorobou CMT.

Pacientka md vyrazné motorické postizeni od zcela utl¢ho
veku - od 3. mesice véku je popizovand hypotonie a opozdoviini
motorické¢ho vyvaje, samostatne chodila az od 4 let. nikdy viak
nebyla schopna samostatné normalni chaze. Od utlého detstv
je tez popisovana skolioza patetre. Ortopedickou operaci dosud
zadnou neprodelala. V detském a dorostovém véku byla sledo-
vana na neurologii a bylo ji postupné sdéleno nékolik raznyeh
diagnoz - mj. Friedreichova ataxie a détskd mozkova obrna
(DMOJ. Az ve 23 letech byla po podrobném vysetieni neurolo-
gickém a elektrofyziologickém a po vysetieni biopsie nervu pa-
cientce slanovena spravna diagnéza hereditdrni motoricko-sen-
zitivni  neuropatie typ 111 (HMSN D,  resp.
Déjerineova-Sottasova newropatie. Pribéh onemocneni je po-

dobra extenze nohy.
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merne stabilng, bez zhorsovani. Asi od 25 let pozoruje zhorsov:
sluchu a v soucasnosti byla ztrata sluchu objektivizovédna az

70dB. Probandka porodila ve svych 26 letech svna, ktery téz i
HMSN III. Neurologické vysetreni ve 44 letech: lucid:
nedoslychava zena, s vyraznou svalovou slabosti jak distah
tak i proximalné, bez deformit nohou a rukou (abr. 4A, B, ¢
Pri fotoreakei je zpomalend naslednd mydriaza po ukond:
osvitu. Slachosvalova areflexie na viech koncetinach, nevyb:
né pyramidove jevy spastické, vyrazna puncéochovita a ruka
covita hypestezie. Samostatny stoj bez opory neni mozny, pok:
se pacientka drziokoli, udrzi se ve stoji sama. Chuze samostat
je nemoznd, chodi s oporou a s vyraznymi titubacemi, ze di;
se nezvedne.

Pacient 1070: v dobé vysetieni 19 let, matka pacienta (p:
1069) trpi stejnymi obtizemi a byla u ni stanovena diagno
HMSN III (obr. 3). U pacienta bylo od 1 roku véku téz pozor
vano opozdéni motorického vyvoje, chodil s oporou od 2 let. \
3 letech byla u pacienta na zakladé rodinné anamneézy, neu:
logického vysetieni a EMG stanovena diagnéza HMSN I, N«
malni samostatné chuze nikdy schopen nebyl, jako dite
pohyboval na tiikolee. nyni pouziva mechanicky vozik. Od
let véku je sledovan pro vyraznou a progredujici kyfoskolid.
hrudni patere. Dosud nebyl operovan. Ve 14 letech se u néj ;
banalnim respiracnim infektu vozvinula respiraéni insuficien:
s nutnosti podparné ventilace. Neurologické vysetreni v ]
letech: lucidni spolupracujici, sedi na voziku, napadné poviec.
ne svalové hypotrofie, vyrazna dextrokonvexni skolioza hrud
patere. Na mozkovych nervech je oblen¢na fotoreakce a min
hypakuze oboustranné. Na IIK jsou hypotrofie svalové, v
distalné, svalova sila je povsechné sniZzena nejen distalneé, «
i proximalne, areflexie C5-C8, taxe bilateralné mirné nejis
pired cilem, rukavicova hypestezie do drovné zdpésti, ladiéka v
hasla az k loktam. Na DK - povsechné svalové hypotrofie a .
rofie jak distdlné, tak proximalne (obr. 4C), tonus svalovy
povsechné snizen, nema deformitu nahou typu pes cavus, spi
pedes plani s vyraznou valgozitou kotniki (obr. 4A a 4C). Arc
lexie L2-S2, taktilni hypestezie do 1/3 lytek, ladicka vyhasla
ke kolenum. Samostatny stoj bez opory je krdatce mozny,
zavienyma o¢ima nedokaze, chuze mozna jen s oporou a jen |
mistnosti ¢i kritkou vzdélenost, ze sedu se zvedne s dopomu

Pacientka 932: v dobé vySetieni 49 let, matka pacientky
let) ve stdfi $patné chodi a ma bolesti a brnéni koncetin, asi «
70 let trpi zhorSujici se ztrétou sluchu, u syna i deery pacienti

je od dorostového véku zndma abnormni fotoreakce (obr. =

nenrologicky vsak nikdo z pribuznych vygetien dosud nebyl.

Obr. 4A. Pacientka 1069 (vlevo) se svym synem (1070) v dob¢ vySetfeni na nasem pracovis
Viimnéte si poviechnych svalovyich atrofii na dolnich i na hornich konéetindch a neptitomno:
deformit nohou. 4B. Nohy pacientky 1069 bez deformity pes cavus. 4C. Poviechné atrofie distalnic
i proximalnich svald DK u pacientky 1069 (vlevo) i u jejiho syna 1070 vpravo a u obou prekvapi
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Obr. 5. Rodokmen rodiny pacientky 932 s dominantnim pre-
nosem choroby, kdy syn pacientky — ¢. 2072 je téz heterozygot-
nim nosi¢em mutace T124M, ale dosud nedosdhl véku manifes-
tace choroby. Je u ného piitomna pouze abnormni fotoreakce,
stejné jako u jeho sestry, kterd viak nebyla k dispozici k vySet-
feni. Matka pacientky ndmi vySetiena nebyla, anamnesticky
véak trpf priznaky choroby CMT s pozdnim za*atkem.

i

Asi od 12 let véku si pacientka vsimla anizokorie a velmi
pomalé reakce zornic na osvit, do svych asi 38 let byla jinak
fyzicky zcela zdravd. Ve 38 letech se po chiipce objevila slabost
dolnich konéetin (DK) — nemohla chodit a nédsledné se objevily
i bodavé bolesti v koncetinach, pro které byla pacientka poprvé
vySetfena a pak i hospitalizovdna na neurologii. Stav byl nako-
nec uzavirdn jako polyradikuloneuritis, pacientka brala dlou-
hodobé kortikoterapii a méla prechodné invalidni dachod. Po
45. roce véku doslo k vyraznému a rychlej§imu zhor3ovani ob-
tizi a slabosti DK a obtize se objevily i na rukou - zhorgeni
jemné motoriky, neobratnost. Doslo k napadné atrofizaci distal-
nich svald na DK i malych sval rukou. Zhorsen{ sluchu dosud
nepozoruje. Pri kontrolni hospitalizaci ve 49 letech bylo po
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vysetieni EMG vysloveno podezreni na axonalni formu HMSN.
V poslednim roce pouziva pFi chazi hil, bodavé bolesti na DK
se objevuji obvykle v souvislosti s virézou a zadaly se objevovat
i na hornich koncetindch (HK).

Neurologické vysSetreni ve 49 letech véku. Lucidni, nor-
malne slySici Zena, na mozkovych nervech je ndpadna pouze
nevybavna fotoreakce na osvit bilateralné, na HK jsou atrofie
distalnich svald predlokti a malych sval rukou — hlavné inte-
rosealnich — bez nédpadnéjsi atrofie thenaru ¢i hypothenaru,
hyporeflexie C5-C8, rukavicovitd hypestezie do poloviny pred-
lokti. Na DK jsou vyrazné distdlni atrofie lytek, neni deformita
nohou (obr. 6), je oslabena extenze nohy bilateralné, areflexie
L2-S2, punéochovitd hypestezie a vyrazna porucha vibraéniho
Citl nejméné do vySe kolen. Stoj je nejisty, obvykle se snazi
pridrzovat okoli, chlize je nejista s titubacemi s vyraznym zhor-
Senim pri zavienych oéich a pfi obratech jako projevy spindlni
ataxie. Ze drepu se zvedd Splhanim.

Metody

Elektrofyziologicka vysetreni (EMG, VEI’. BAEP) a zobrazo-
vaci vysetieni (rtg) byla provedena béznymi technikami v rameci
béinych rutinnich vysetient.

Molekularné geneticka vySetreni

DNA byla izolovéna z periferni krve.

U popisovanych pacienti s klinicky diagnostikovanou dédié-
nou periferni neuropatii CMT byla nejprve pomoci sudy mikro-
satelitovych markert (23) vyloucena nejcastéjsi mutace, tedy
CMT1A duplikace, resp. HNPP delece na chromozomu 17p11.2.
U pacientky 1069 byly dédle pfimym sekvenovanim vylouéeny
mutace v kodujici sekvenci PMP22 genu. Vzhledem k jednak
velmi ¢aznému zaddtku a extrémné snizené rychlosti vedeni
u pacienta 1069 a 283 a k pozdnimu zaéatku axonélni neuropa-
tie s abnormni fotoreakel u pacientky 932 bylo pokracovédno
analyzou PO genu. Vsech 6 kddujicich exontd PO genu bylo
nejprve amplifikovdno v 5 PCR pomoci intronovych primert
(exon 5 a 6 byly amplifikovdny v jedné reakci vzhledem k malé
velikosti intronu 5), d¥ive publikovanych (24). Ziskané PCR
produkty byly nasledné purifikovany pomoci kolonek QIAquick
(Qiagen-Némecko) a pouzity jako templat pti sekvenaéni reakei
s vyuzitim kitu Big Dye Terminator Ver. 3 (ABI - USA). Sekve-

Obr. 6. Pacientka 932 ve
véku 49 let, v dobé nélezu
mutace Thrl24Met v PO
genu. VSimnéte si vyraz-
nych atrofii distdlnich sva-
14 dolnich konéetin, oslab-
eni extenze palce a ne-
pFitomnosti deformity nohy.

325



nac¢ni reakce byly nasledné precipitovany v kyselém alkoholu
podle navodu vyrobce sekvenaéniho kitu. Mutace byly prokaza-
ny sekvenovanim obou vldken DNA a k jejich potvrzeni neza-
vislou metodou bylo provedeno restrikéni §tépeni exonu 3 pomo-
ci enzymu Hhal (MBI Fermentas — Litva) pro mutaci Arg98Cys
a Nlalll (NEB — USA) pro mutaci Thr124Met. Bylo pouzito
¢islovani kodond PO proteinu, které zahrnuje i 29 aminokyseli-
novy signalni peptid a zac¢ind prvnim kodonem methioninu
tohoto peptidu v souladu s databazi Inherited Peripheral Neu-
ropathies Mutation Database (21).

Histopatologie

Biopsie nervu u pacientky 1069 byla odebrdna z n. suralis
vlevo. Tkdn byla fixovdna smési paraformaldehydwglutaralde-
hydu a kyselinou osmicelou, poté zalita do epoxypryskytice —
Eponu. Polotenké fezy nervu byly barveny toluidinovou mod#,
ultratenké tezy po kontrastovani uranylacetdtem a citratem
olova byly vysetieny elektronovym mikroskopem Tesla BS 500.

Vysledky

U 4 pacientd s chorobami CMT ze 3 neptibuznych
rodin s dtfive vylouéenou nejcastéjsi mutaci, tedy
CMTI1A duplikaci, resp. HNPP deleci, byly pomoci
primého sekvenovani prokdzéany 2 rizné heterozygot-
ni mutace v PO genu (obr. 7). Obé mutace byly proka-

Extracelular.

Intracefular

Obr. 7. Schéma PO proteinu s oznafenim mist aminokyselin-
-kodonu s nalezenymi mutacemi u popisovanych rodin. Nahote
je extraceluldrni prostor, dole je intraceluldrni prostor.

zany na obou vldknech DNA a ndsledné potvrzeny
i pomoci restrikéniho $tépeni enzymem Hhal, resp.
NlalIl. Slo o vyménu baze C na T v pozici 292 vedouci
k vyméné 98. aminokyseliny arginin (Arg) na cystein

Tab. 1.
Pacient I Vék Fenotyp | Nerv ) Disteilm'_ }{ychlost Amplituda
pfi vy$etreni latence (ms) vedeni (m/s) (mV)
. | . medianus 175 15 | 7
283 | 75 roku DSS n peroneus 81 91 | 26
! n. suralis nevybavné
| ' |—n mldiamis- senzitivni ; nevybavr_lé_ _
' | n. medianus 56 4 1,0
1069 | 44 let DSS preiany - 54 | o 4
| n. tibialis 53,8 9 0,1
’ rs;zitivm' ner\;y_ - o -ne\-lybavné )
| (medianus, ulnaris i suralis)
| l n; xliedizjas—_ - e 44_8,3 » 6_ 7 1,1
| 1070 19 Tet DSS n. ulnaris 30,9 ', 9 . 2,3
Lo tibialis 76,5 6 ‘ 0,2
| senzitivni nervy nevybavné
| | (_medianus, u]zlaris 1 suralis) - .
n. ulnaris 4,3 | 51 6,3
an || m cmrg | ™ tibialis - 129 | 81 03
| D peroneus o 11 I ?;4 | 0,15
| senzitivni nervy 3,6 44 49
| (medianus, suralis) 2,7_ - 44 - 8,2
i . - n. medianus R 8,1 ‘ i 29 . 1.,2
932 | 51let | CMT2 ks L;_ln-aris = o 36 - 48
| n. tibialis nevybavné
| n. peroneu; r;v;bavné
senzitivni rIervy (medianus)_ o nevybavné
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Obr. 8A. Biopsie nervu suralis ve svételné mikroskopii od
pacientky 1069 v jejim véku 23 let. Vsimnéte si Cetnych a
wrazné rozvinutych cibulovitych formaci (8ipky) a pritomnosti
demyelinizovanych a slabé myelinizovanych vldken (hvézdic-
- ka). 8B. Elektronova mikroskopie stejné biopsie nervu od pa-
dentky 1069 s cibulovitou hypertrofii Schwannovy buriky (vle-
vo) a poruSend kompaktnost myelinu — Sipka (vpravo).

iCys) — mutace Arg98Cys ve dvou rodindch, u t¥i osob
s tézkou demyelinizaéni dédi¢nou neuropatii HMSN
lI, resp. Déjerine-Sottas neuropatii (pacienti 1069,
1070 a 283). V obou rodinédch byl dovysetienim zdra-
wyeh rodi¢ pacientek 1069 1 283 prokdzan de-novo
wnik této mutace. U vSech tf{ nosi¢d mutace
Arg98Cys byla od utlého détstvi extrémné snizend
rychlost vedeni perifernimi nervy (tab. 1), a tyto hod-
moty se jiz ddle béhem Zivota zdsadnéji neménily.
Napadny byl rozvoj tézké skoliézy pdtefe (obr. 1A)
uvsech ti{ nosi¢d této mutace a naopak nepfiitomnost
deformit nohou typu pes cavus (obr. 4B, 4C). V biopsii
nervu suralis byly u pacientky 1069 prokdzany cetné
tbulovité formace myelinu a ptitomnost demyelinizo-
wanyeh a tence myelinizovanych vldken (obr. 8A).
V elektronové mikroskopii byla nalezena mista ne-
lompaktniho myeclinu (obr. 8B). Vysledek vysetfent
tiopsie nervu tehdy v roce 1983 vyrazné podporil,
1esp. potvrdil diagnézu HMSN III. V dalsi rodiné
familidrnim vyskytem axondlniho typu choroby

ki a slovenska neurologie a neurochirurgie

- Diskuse

CMTZ2 s pozdnim zacdtkem ve 4. a 5. dekadé a s ab-
normalni fotoreakei byla primym sekvenovanim pro-
kazana u dvou osob (pacientka 932 a jeji syn 2072)
heterozygotni v¥yména baze C na T v pozici 371 vedou-
ci k vyméné 124. aminokyseliny threoninu (Thr) na
methionin (Met), mutace Thri24Met. Obé nalezené
mutace hyly jiZ v minulosti popsdny u pacientt s cho-
robami HMSN III, resp. CMT2 v jinych zemich (8, 14).
PrestoZe ob& missense mutace zasahuji stejny exon 3
PO genu, a tim extracelularni doménu proteinu (obr.
7), jsou fenotypy pacientt, vék pti zadatku choroby,
jeji prabéh i elektrofyziologické nélezy naprosto odlis-
né.

Elektrofyziologie

Vysledky vysetteni perifernich nervi u popisova-
nych pacientt jsou shrnuty v tabulce 1. V jehlové
EMG byly u viech pacientd prokédzany chronické de-
nervacni a regeneraéni zmény.

Evokované potencialy u pacientky 1069, trpi-
ci od 25 let progresivni ztratou sluchu a u jejiho
syna (1970).

BAEP

pacientka 1069 ve véku 44 let — sluchovy préh
zvySen o 70 dB, na BAEP hrubé abnormalni odpovédi
s neméritelnymi latencemi, zdznam svédé{ pro téZkou
perifernf lézi,

pacient 1070 ve véku 19 let — sluchovy prah
zvysen o 10 dB, jesté v mezich normy, na BAEP ab-
normaélni odpovédi s chybénim viny I, latence viny I1I
a V jsou prodlouZené, zdznam svédéi pro periferni
l1ézi.

VEP
u obou osob 1069 i 1070 byly latence viny P100
v mezich normy.

Popsali jsme t¥i ¢eské CMT rodiny s prokdzanou
mutaci v PO genu. Obé mutace se sice vyskytuji ve
stejném exonu stejného genu, ale jak je vidét ze zcela
odlisného zac¢atku a prabéhu choroby CMT u zde po-
psanych pacientek, maji tyto dvé nalezené mutace
nejspise zcela odlidny vliv na funkei PO proteinu a na
interakci axonu a Schwannovy buniky. Kodon 98Arg,
kde byla u dvou z popsanych rodin prokazdna vyména
argininu za cystein, je evidentné tzv. horkym mistem
(hot-spot) pro vznik mutaci, protoze byly opakované
popsédny mutace vedouci k vyméné na histidin, prolin
nebo serin a mutace tohoto kodonu byla nalezena jako
nejéastéjsi naptiklad u pacient ve Francii (25) a ztej-
mé i jinde v Evropé (8, 26). Neni tedy zfejmé zddnym
prekvapenim, Ze se tato mutace objevila i mezi prvni-
mi prokdzanymi pfipady pacientd s mutacemi v PO
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genu v Ceské republice. Nase vysledky s nalezy dvou
neptibuznych rodin se stejnou mutaci Arg98Cys
vzniklou v obou pripadech de-novo tato pozorovani
z jinych zemi jasné podporuji. Pro¢ se kodon 98 PO
genu stava tak ¢asto mistem mutaci se nicméné blize
objasnit zatim nepodatilo.

Fenotypy dosud popsanych pacientl s jednotlivymi
mutacemi kodonu 98 jsou pro jednotlivé vymény ami-
nokyselin pomérné shodné — fenotyp CMT1 pii vyme-
né na histidin, serin a prolin, ale fenotyp DSS/HMSN
I1I p¥i vyméné na cystein (27). Efekt mutace na funkei
proteinu a hlavné na fenotyp nosice mutace nenf evi-
dentné dan mistem mutace, ale spise charakterem
vymény, resp. vyménénou aminokyselinou (8, 21, 25,
26). Zaména za cystein, obsahujici sirnou skupinu
miize vést ke vzniku disulfidovych vazeb v extracelu-
larnim prostoru a velmi negativne ovlivnit strukturu
periferniho myelinu, pro coz svedéi i ndlez v biopsii
nervu s poruSenou kompaktnosti myelinu u pa-
cientky 1069 (obr. 8B) a podobny nalez v biopsii nervu
i u pacienta se stejnou mutaci a velmi podobnym fe-
notypem popsunym v Japonsku (27).

Ztrata sluchu, ktera se zacala projevovat u pa-
cientky 1069 s HMSN TII nejspi3e souvisi s touto dia-
gnézou a s nalezenou mutaci Arg98Cys a je vy-
svétlitelnd postizenim sluchového nervu, protoze PO
gen je exprimovan pouze ve Schwannovych bunkach,
tedy pouze v PNS a pripadné centrdlni piiznaky by
tedy nemély souviset s poruchou tohoto genu. Ztrdta
sluchu nebyla u pacientd s touto mutaci popisovana,
ale naSe pacientka je starsi nez dosud popsani pa-
cienti a je v soucasné dobé zrejmé nejstarsi popsanou
osobou s touto mutaci. Proto je mozné ztrdtu sluchu
oéekdvat i u dalsich nosi¢d mutace Arg98Cys v do-
spélosti. Toto tvrzeni je podporovéano nélezein perifer-
ni léze na BAEP s absenci viny [ 1 u 19letého syna
pacientky s toutéz mutaci.

Vysledek DNA vySetfen{ v piipadé zde popisova-
nych dvou pacientek s mutaci Arg98Cys urcil, Ze nej-
de o recesivni typ poruchy s 25% rizikem postizeni pro
sourozence a jen nepatrné zvysenym rizikem pro po-
stizeni potomk(, jak by se mohlo ze sporadického
pripadu zdat, ale ze jde o de-novo mutaci s nezvyse-
nym rizikem pro sourozence, ale zato s 507 rizikem
pro potomky pacienta! Tedy zcela zdsadni rozdil pro
genetické poradenstvi.

Mutace Thr124Met byla v poslednich 4 letech téz
opakované popsana v heterozygotnim stavu u pa-
cienti s CMT2 z jinych zemi (13, 20). Neddvno byl
dokonce publikovdn prvni pfipad s homozygotnim
stavem pro tuto mutaci u pacienta, ktery mel klinicky,
elektrofyziologicky i histopatologicky demvelinizacni
formu CMT a zemiel ve 44 letech v souvislosti se
zhor&ujict se dechovou nedostateénosti na pneumonii
(28).

Vzhledem k dobfe popsanému fenotypu i moleku-
larnimu podkladu této formy CMT bvlo pro tento
zvladini CMT fenotyp s pozdnim zacatkem pievaziné
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axondlni polyneuropatie s abnormni fotoreakei a po-
ruchou sluchu zavedeno i klinické oznaceni CMT2J
a je uveden iv katalogu OMIM (OMIM 607736). Roz-
voj polyneuropatie ve 4., 5. &i 6. dekadé s pirevdzné
senzitivnimi piiznaky a progresivnim pribéhem vede
samozirejmé vétdinou k pravdépodobnéjsi diagndze
ziskané polyneuropatie, pe¢livd rodinnd anamnéza,
dovysSetteni nejblizdich piibuznych neurologicky
i elektrofyziologicky a vySetfeni fotoreakce muze
umoznit stanoveni diagnézy CMT2. Nase pacientka,
stejné tak, jak popisuje De Jonghe (13) méla jako
jeden z prvnich pfiznakd bodavé bolesti v dolnich
konéetindch, které pretrvavajl a i progrese choroby je
u nadi pacientky obdobné napadné rychla, jak je to
popsano De Jonghem. Pro¢ nékteré mutace PO genu
vedou k tézké demyelinizaéni neuropatii s infantil-
nim zac¢atkem a u jinych mutaci v blizkém sousedstvi
je nosi¢ mutace az do starsi dospélosti ¢ dokonce
nékdy i dachodového véku zcela zdrdv a pak se rozvi-
ne pomérné rychle progredujici axondlni neuropatie
neni dosud vibec jasné. Funkéni testovani naleze-
nych mutaci v expresnich systémech muize v budouc-
nu pfinést odpovéd na tuto dalezitou otdzku.

Z uvedenych ptipadu vyplyvd, ze pacienti s demye-
linizaénim typem CMT, velmi ¢asnym zacdtkem cho-
roby a extrémné snizenou rychlosti vedeni perifernim
nervem ale i pacienti s pozdnim zac¢atkem axonalni
formy CMT by méli byt po vylouc¢eni CMT1A duplika-
ce, resp. HNPP delece vySetieni na mutace v PO genu.
Pouceni ze zde publikovanych piipad by mélo usnad-
nit véasné stanoveni spravné diagnézy u dalsich pa-
cientd, u kterych je pak mozné klinickou diagnézu
potvrdit i nélezy mutaci na DNA drovni.
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BOLESTI PATERE U HEREDITARNI NEUROPATIE

Autori: O. Horaccek, Kobesova A.

Pracovist¢: Klinika rehabilitace FN Motol, Praha, Ceska republika

Souhrn

Prispévck sc zabyva problematikou bolesti pateie u pacientl s chorobou Charcot-Maric-Tooth.
Ve skupiné 40 pacientii s timto onemocnénim jsime sledovali vyskyt vertebrogennich bolesti.
tvarovych deformit patefe a funkénich muskuloskeletalnich a posturalnich poruch patefe. Ver-
tebrogenni bolesti se objevily u 36 pacientl (90 %), funkéni muskuloskeletalni poruchy pateie v
38 pacientii (95 %), posturdini poruchy patete u 12 pacientil (30 %) a tvarové deformity pateie
u 8 pacientd (20 %). NaSc zkuScnosti potvrzuji, Ze bolesti pateie jsou €astéjsi nez v bézné
populact a souvisi jak s funkénimi muskuloskeletdlnimi a posturalnimi poruchami patcie, tak
s tvarovymi deformitami patere, ale uplatiuji se i nckter dalsi specifické taktory.

Klic¢ova slova: choroba Charcot-Marie-Tooth - funkéni muskuloskeletaini poruchy patefe - po-
sturalni poruchy - tvarové deformity patere - bolesti patefe.

Hordcek, O., Kobesovad, A.: Back pain in heredita-
v newropathy

Summary

Problems witl back pain in patients with Charcot-
Marie-Tooth disease iy presenied in this paper: In-
cidence of vertebrogenic pain, spine shape defor-
mities and functional musculo-sceleial and postural
disorders were followed-up in a group of 40 pa-
tients. In 36 patients (90%) vertebrogenic pain was
present. functional muscnlo-sceletal disorders in
38U (95%) and form deformities in S patients
(2000 s confirmed by onr experiences, that com-
mon spine pain are more frequent in these paticnts
and they are connected not only with funciional
musculo-sceletal and posiural spme disorders but
with fornt disorders too, und some other specific
factors are playving their role too

Key words: morbus Charcot-Marie-Tooth — funcit-
onal musculo-sceletal spine disorders — postural
disorders — spine form disorders — spine puin

Uvod

Nejcastéjsi hereditarni neuropatic jsou here-
ditdrni motorick¢ a senzitivni neuropatic
(FHMSMY 1 7) Termin hereditarnit motoricko-

Hordcek, Q.. Kobesova, A.: Die Schmerzen der
Wirhelsdule bei ciner hereditaren Newropatie

le.\'(lHIIHL‘/IﬁL\‘.\'lI"g

I der Arbeit wird — die Problematik  des Wirbel-
sauleschmerzes ber den Patienten mit der Char-
cot-Marie-Tooth- Krankhiet behandelr. In einer
Gruppe von A0 Patienten mit dieser Erkrankung
wiirde das Vorkonunen von vertehrogenen Sclimer-
zen heohachiet, die Formdeforniiiten der Wirhel-
side. sowie die Funkiions- elu-

e muskulosk

ven der Wirbelsiule
Die vertehrogenen Schmerzen kamen ber 36 Pa-
trenten (98 %) vor, die Foanktionsmuskwlokeleta
lenstorungen der Wirbelsaule bei 3N Patienien (95
%), die posturalen Storungen der Wivbelsdule bei
12 Patienten (30 ") wnd die Formdeformitdten
der Wirhelsdule bei 8 Pationren (20 %), Unsere

fen-uned die postraten Stori

Lt

sie
eletalen e

als bei der anderen
mif (,L"” ."“”;\’."-’Hn'\n'
len Storungen der Wirbe wuned awel mit den
Farmdeformitdten der Wirbelsdule zusammen, Ey
kammen auch cinige wetteren spezifisclien Fakio-

ren vor

arie-de

Schiusselworter:  Char Krankhe-
f ale Storungen der Wi-
wen — Formdeformita-

Funkefonsmuskuloske!
wen der Wirbelsdule - Wirbelsdawleschmerzen.

nu geneticky determinovanych onemocenéni,
charakterizovanych predevsim postizenim mo-
torickyeh a senzitivnich vlaken perifernich
nervu a typickym klinickym obrazem. Pro tto
skupinu oncmocnéni se pouziva 1 nazev cho-

V CR timto onemocnénim tpi asi 4000 pa-
cientia v soucasné dobt se diagnostika opira
o geneticke vvsetteni a clektromyograficke
vysetieni (9,10). Na zaklade genetick¢ho vy-
Setreni lze rozlisit nékolik variant onemocné-
ni. Nejcastesi e CMT | ypu
s demycehmizaénim typem postizeni dle cimg,
vetsinou se jednd o varantu CMT A | kdy
dochdezi k duplikact nal7. chromozomu (65-
70% nemocnych). Méné Casto diagnostikuje-
me CMT 2. typu s axonalnim typem postize-
ni dle emyg (10-15% nemocnych)(&8). U
demycehinizacniho typu postizeni je zpomaleni
motorického 1 senzitivniho vedeni, u axonal-
niho (ncuronalniho) typu postizeni jc typicky
nizka amplituda sumacniho svalového akéni-
ho potencialu s normdlnim nebo jen Iehee zpo-
malenym vedenim v nervovych vidknech (5).
Uvedené postizeni periferni nervoveé soustavy
vede k typickému klinickému obrazu. VEtsina
pacientd ma deformitu nohy - nejéastéi s vy-
sokym nartem, ¢asto abnormni a v&tSinou su-
pinaéné-vardzni postaveni chodidia, oslabeni
a atrofie ventrolateralniho svalstva béree ve-
douci k biperonedlni paréze az ple-
gii.(9,10).Pacicnti pak mohou mit charakteris-
tickou poruchu chiize s ptepadavanim $picek,
zvyscnym zvedanim kolen a instabilitou pii
tvarov¢ deformité nohou. Nékteti maji 1 osla-
beni rukou s atroticimi drobn¢ho ruéniho sval-
stva, ncobratnost prsti a ¢asté jsou 1 poruchy
cithivosti na Dk akralné (10). Oncmocnéni u
vEetSiny pacientit zadind v détstvi, event. do-
spivani a obvykle pozvolna progreduje. Cast
pacientil trpi zarover bolestmi nohou a klo-
ubné-svalovymi bolestii, nékteti udavayi kie-
¢c a Casté Jsou 1 bolesti patefe. U mnoha pa-
crenti zeymena  tech, ktefiurpi
vertebrogennimi bolestmi - nalézame 1 vice-
¢etné muskuloskeletdlni dysfunkee v riiznych
usceich patete, ale i wvarove deformity pa-
tefe. Problematice bolesti patere je v literatufe
vénovana jen okrajova pazornost, ackoliv dic
nusich zkuSenosti jsouu CMT casté amnohdy

V souboru pacientil jsme sledovali vyskyt ver-
tebrogennich bolesti, dile frekvencei funkénich
muskuloskeletalnich a posturalnich poruch
patefe a tvarovych deformit patete.

Soubor a metodika

Sledovali jsme soubor 40 pacienti s CMT.
Soubor tvofilo 24 Zen a 16 o vikovy pri-

neurologicky, myoskeletalné a pacients
s tvarovou deformitou patere  podstouptli i
rentgenove vyscetieni patefe. V souboru jsme
znstovali vyskyt |. vertebrogennich bolesti,
2. posturdlnich a funkénich muskuloskeletal-
nich poruch patere, 3. tvarovyeh deformit
pateie

Vysledky

Bolesti piatefe udavalo 36 pac. souboru. U 2
pac. sc jednalo jen o ojedinélou epizodu bo-
festi. Opakovand bolesti uvadclo 21 pac. a
soustavnymi bolestmi v ruznych tsccich pa-
tete upelo 13 pac. Co se tyce lokalizace boles-
ti pak lumbalgie udavalo 21 pac.. thoracalgie
17 pac., cervikalgic 12 pac. U 5 pac. byly i
priznaky radikuldami komprese na Hk nebo Dk.

Bolesti jiz od pocatku onemocnéni pocitovali
3 pac., naopak kratkodobymi bolesuni trpélo
6 pac. Progresi obtizi (co do intenzity a frek-
venee bolesti) pozorovalo 8 pac.

Funk&ni muskuloskeletalni poruchy jsme za-
chytili celkem u 38 pac. Funkcni blokady
v riiznych Gsecich patefe mélo 28 pac.(14 pac.
v kréni patefi, 11 pac. v hrudni patefi. a 17
pac. v lumbosakralni patefi). Svalové zmeny
ve smyslu spasmil, bolestivych event. spous-
Covych svalovych bodu jsme diagnostikoval
u 19 pac., ptiznaky nsuficience hiubokcho
stabilizacniho svulového systemu pateie u 14
pac.. posturdini poruchy a klasicke svalove
dysbalance byly nalezeny u i2 pac.

Tvarové deformity pateie pievazne v hinidni
oblasti byly patrn¢ u 8 pac. souboru. Cha
ter tvarove deformity: kyfoskolioza (5 pa

dle Kingovy klasifikace (11} 1y
typ 11 (3 pac.) nebo typ HIE(3 pac.) Z
tize hlavni kiivky - na zikladé méfen
Cabba (113 u 2 pac. byl thel dle Cobba do 16
st., u 3 pac. thel dle Cobba v rozsahu 10 -30
st.,u 3 pac. uhel dic Cobba v rozsahu 30-60
st

Detormita pozvolna progredovala u 2 pacien-
i, korckéni operaci pateie musel v iminulosti
podstoupit | pacient, ostatni byli 1é¢eni kon-
zervativng.

Cast pacientil piechodné pouzivala korzet.
vaichni absolvovali komplexni vehabilitaci.



Diskuse

Funkénim muskuloskeletal _im poruchim
a posturalnim poruchdam patefeje v literatufe
zabyvajici se CMT vénoviann jen okrajova
pozormost. NaSe zkudenost viak je, Ze jsou
pritomn¢ u vEtSiny pacientd 1 Castéjsi ne?
v bézné populaci. Muskuloske'ctalni poruchy
sc v nadcin souboru objevily © 38 pacienti.
Dalczitym poznatker je, Zeu 12 pacientd jsme
zjistili posturalni poruchy a proj :vy insuficien-
ce hlubokého stabilizacniho svalového systé-
mu patete (do ktercho fadime predevsim sval-
stvo pancvniho dna, branici, multifidi a m.
transversus abdominis - 6). Postizeni svalf
hlubok¢ho stabilizacniho sysiému patete u
nadich pacicntli s CMT mélo nejéastéji pova-
hu funkéniho atlumu, ale je pravdépodobné,
zc u nékterych pacientd mohlo jit i o ncuro-
genni plivod svalového postizeni (v rémci za-
kladniho onemocnéni, jchoZ podstatou je po-
stizeni perifernich nervi). Tuto uvahu
podporuji i néktera pozorovani — u pacienta
s CMT bylo napfiklad prokdzino poskozeni
n. frenicus (2). Jak znamo intaktni n. frenicus
Jje zékladnim predpokladem pro normalni funk-
ci bréanice, kterd je vyznamnou souéisti stabi-
lizaéniho systému pateré Lze predpokladat, 7¢
u nékterych pacienti s CMT muize byt pri-
tomno neurogenni postizeni i jinych svald
stabilizacniho syst¢mu pétete.
Posturdini poruchy a projevy svalové ucrov-
novahy obvykle nepatfi mezi prvni pfiznaky
onemocnéni. Objevi-h se vsak charakteristic-
k¢ prvni piiznaky jiz v pred§kolnim véku, pak
podle naSich zkuSenosti mize byt téz postize-
ni svalového systému (projevy svilové nerov-
novahy a posturalni poruchy) ¢as..ym a nékdy
1 velmi vyraznyni projeveim oncimocnéni,
Zmény v oblasti trupového svalstva a poru-
chy postury mohou byt do jist¢ miry ovliving-
ny i dlouhotrvajicim abnomnim stercotypem
chize, ke kterému doclidzi predevsim
v dbsledku akralniho ostabeni Dk.

Tvarové deformity patefe - hlaving kyfosko-
162y - jsme nalezli u 8 pacicntl souboru. Dle
klasifikace skolidz sc jednalo o strukturalni
neuromuskularni skoliazy (12). Litcratura vé-
novana CMT se o tvarovych deformitach pa-
tefe bézn¢ zminuje. Tvarova defe. nita pdtere
se muzc objevit dokonce drive r.cz typicka
dcformita nohy (9). Deformitu je1.zjcasi&ji ve
smyslu kyfoskolidzy, nektefi vSak poukazuji,
Z¢ charakteristiCtajsi je juvenilni kytoza (8)

kyfoskolidza. Pokud jde o vyskyt tvarovych
deformit u CMT, literarni Gdaje se dosti lisi.
Nekteré literarni zdroje uvadéji vyskyt jen u
10 - 15 % pacientui (4,9 ), jin¢ naopak az u 44%
(8).

V naSem souboru 40 pacientil se tvarova de-
formita (skolioza ncbo kyfoskolidza) vyskytla
u 8 pacientd. Z vysledku vyplyva presnéjsi
charakteristika této skupiny. Jeden pacient
prodélal v détstvi korekéni ortopedickou ope-
ract deformity patete. Korek&ni operace prog-
redujici deformity patefe u pacientii s CMT
Jjsou v literatuic popsany a nejsou az tak vel-
kou vzdcnosti. Napf. Hensinger uvadi, zc
v jejich souboru 69 pacientdt s tvarovou defor-
mitou patefic podstoupili stabilizacni operaci
patcfe 3 pacienti (3). Je tieba zdlraznit, ze
viichni nasi pacicnti s tvarovymi deformitami
uvadéli aseé vertcbrogenni bolesti.

Bolesti patere — které jsou v literatute zaby-
vajici se CMT zmifovany sporadicky — jsme
nalezli u36 pacicnttl, jak vyplyva z vysledkl.
Bolcsti patefc jsou u pacientit s CMT Castéjsi
a intenzivnéjsi nez v bézné populaci. U 2 pa-
cientl byly bolcsti pateie dominantnim ptizna-
kem a u obou to byl i hlavni diivod k jejich
hospitalizaci. Recidivujicimi akutnimi bloka-
dami trpélo 5 pacienti a priznaky radikularni-
ho drazdéni udavali 3 pacienti. Je vhodné
zdiraznit, ze do skupiny pacicntl s Castymi a
recidivujicimi bolestmi patefe patiilo viech 14
pacientdl s pfiznaky insuficience hiubokého
svalového stabilizaéniho systému patefe a u
viech bylo patrné té7 fetézeni funkénich mus-
kuloskelclalnich poruch. Taktéz viichni pa-
cienti s tvarovou deformitou patefe trpéli bo-
lestni patefe, nékieri jiz od détstvi . Na zakladé
nagich zkuscnosti, ale i skromnych literdrnich
Gdaji mGzeme konstatovat, ze u pacient(
s nejuporngi$imi bolestu patefe se spolupo-
diti jak funkeni muskuloskelctalni a posturdl-
ni pon. shy patefe, tak i tvarove defonmity pa-
tere.

Krome vicobeené znamych faktort vedoucich
k bolestem pétefe je tieba pFi vzniku bolesti
patcie u pacicntiis CMT pocitats jistymi spe-
cifickymi momenty. U ¢asti pacienti s CMT a
tpicimi zaroved i bolestmi patete, je takovym
momentem jiz zminéna charakteristickd poru-
cha chlize, ktera byva ataktickd, instabilni, Cas-
to s tvrdymi doslapy, u nékterych pacientu je i
vyraznd laterdlni instabilita panve Pii akral-

nim oslabeni Dk jsou pak ¢z kladeny versi

M
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navani posturdlni nestability. Zakonitym
disledkem uvedenych zimén pak je pretézo-
vani bederni patefe a rozvoj bolesti patefe.
Je-li u nekrerych pacientt pritomna navic i
wvarovi deformita patere, je pravdépodobnost
rozvoje vertcbrogennich bolesti jesté vetsi.
zejmeéna pokud je téZ insuficientni svalovy sta-
biliza¢ni systém péteie. Dalsim specifickym
momentem, ktery u pacienti s CMT muze hrat
roli pii rozvoji vertebrogennich bolesti, je
kvalita protetického zansténi pacienta. Vhod-
na protetickd korckee deformity nohy a ab-
normniho postaveni nohy a spravnc pouziva-
na hil ncbo berle mohou do jist¢ miry
eliminovat nepfiznivé dasledky abnormmiho
stercotypu chlize a pictézovani patere.

Zaver

Bolesti patefe jsou dle nasich zkuSenosti u
hereditarmi motoricko-senzitivii neuropathic
Cast¢ a nckdy velmi vyznamné. Mohou byt i
dominantni obtiZi pacicnta, pric¢inou jeho pra-
covnineschopnosti a divodem k hospitalizaci.
K bolestem patere zde piispivaji predeviim
tunkéni muskuloskeletaini a posturdini poru-
chy patere, dale tvarove deformity patere, alen
dalsi vice ¢i mené specifické faktory z nichz

Je tichba na prvnim mist¢ zminit abnormni ste-

reotyp chuize vedouci k pretézovani patete,
dale napt. nedostatccnou nebo nevhodnou pro-
tetickou korckei atd.
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CHODZA PO PLAZI AKQ
PREVENCIA CIVILIZAC-
NYCH CHOROB

Svizna chadza po piesocnate) plazi je spajena
s neocakavane vysokou fyzickou namabou, pri
ktorej trekvencia pulzu sau mnohyeh Mudi blizi
k ich vytrvalostne] hranici. Doteraz viak ne-
bolo zodpovedune, ¢ nezvy&ane vysoka na-
maha je viazana na chodzu po piesocnate) pli-
71, alebo ¢ samoze vvvolat o sviznou chddzou
po pevinom povrchu v rovnakych klimatickych
podmicnkach. Stadic. ktord sa uskutoénila na
ostrove Sylt v Severnain mori, sa z0¢astnilo
47 zdravyeh netrénovanych probandov, 13
muzov a 37 zien, vo veku od 20 do 72 rokov.
Porovnavala sa sviznd, individudlne zvolena
chadza po plazi s rovnakou chiddzou po para-
lclnom asfaltovom chodniku. ktory bol hus-
tym porastom z obidvoch stran chrineny pred
vetrom, Priobidvoceh pokusoch bolo Kontinu-
dlne registrovand EKG. Chadza po plazi bola
0 0.53 kim/hod. pomalsia. sposobila viak srd-
covii frekvenciu o 8.5 tderovimin. vyssiu ako
chddza po astahovom chodniku. Prichiodzi po
plazi az jedna wetina probandoy mata srdeovn
frekvenciu vyssiu ako 130/min. Aj naprick
tomu, Ze chddza po piesocnatej plizi sa a-
zala ako namdahavejsia, subjektivae ju pro-
bandti ako namahavu nepocitovali
Z uvedenych davodov sa sviznd chodza po pli-
71 javi ako vybornd lyzicka akuvita na dosiah-
nutic kondicic u T'udi. ktori trpia nedostatkom
pohybu. Preco zvysent namahu po piesocni-
tej plazi probandi ake namahava nepocitova-
Ji, sa da pravdepodobne zdavodnit chiladner-
sou klimou Scverncho mora, Odvadzanie
prebytoéného tepla v chladnejsom prosiredi
s micrnyim vetrom kladie na organizimus men-
Sic naroky ako pohyb v hypertermilnom
prostredi, pripadne v prostredi bez pradema
vzduchu. Preto podobné podmicnky sa daju
oCakavat’ pri chidzi po plazi v rannyeh hodi-
nach ap v krajinach s vySsou teplotou. Tyvin sa
pontika vhiodna moznost' u netrénovanyeh udi
sdimilivo bez vysaer mimahy ovplysiut” stay
chronickeho nedostatku polivbu, Ktory je naj-
mii v pricmyse e rozvinutyeh Stitoch riziko-
vym faktorom pre kardiovaskulirne
a metabolicke choraby.

I SHICK, C = MENDE, Mo Verelowd der
phyvsischen Beansprachungen dwch Gehen am

Strandd 1ned qui cinem windeeseliitzien. hefestosen
g
-
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MOZNOSTI REHABILITACE U PACIENTU
S CHOROBOU CHARCOT-MARIE-TOOTH

Kobesova A., Hordéek O.

Klinika rehabilitace FN Motol, Praha
pfednosta: doc.PaedDr. P. Kolar

SOUHRN

Choroba Charcot-Marie-Tooth  (neboli CMT) je nejobvyklej§im typem hereditarni motoricko -
senzorické neuropatie (HMSN). Odhaduije se, Ze v CR zZije 2 aZ 4 tisice pacient( s touto chorobou.
Klinicky obraz je charakterizovan postupnym zhorSovanim hybnosti a citlivosti dolnich koncetin
(pozdéji i hornich) nasledkem postizeni perifernich nervi. Je typické, Zze onemocnéni zvolna
progreduje. Charakteristické je zejména postizeni DK, kde se jiz zpocatku vyviji typickd deformita
nohy, pro toto onemocnéni tolik pfiznacna (pes cavus - transverzoplanus). Déle na DK pozorujeme
progradujici svalovou slabost postihujicl nejprve svalstvo nohy, pozdéji svalstvo bérce ev. i kofenové
svalstvo. U onemocnéni rozliSujeme 7 vyvojovych stuprid, které jsou mimo jiné charakterizovany
praveé topikou a stupném svalového postiZeni. Prace shrnuje zakladni diagnostické postupy a na-
sledné komplexni 1€Cbu, jejiZz podstatnou soucasti je i rehabilitace a protetika.

Klicova slova: choroba Charcot-Marie-Tooth, neuropatie, svalové atrofie, ortopedické
deformity, rehabilitace, protetika.

SUMMARY

Kobesova A., Hora¢ek O.: Possibilities of Rehabilitation in Patients
with Charcot-Marie-Tooth Disease.

Charcot-Marie-Tooth disease (CMT) is the most comon type of hereditary sensory motor neuropathy
(HMSN). It is estimated that in the CR there are some 2 to 4 thousand patients with this disease.
The clinical picture is characterized by gradual deterioration of the mobility and sensitivity of the
lower extremities (later also the upper ones) due to peripheral nerve affection. It is typical that the
disease progresses slowly. In particular affection of the lower extremities is typical: at first a typical
deformity of the foot develops, characteristic for the disease (pes cavus — tramsversoplanus). On
the lower extremity we observe moreover progressing muscular weakness affecting first the muscles
of the foot, later the leg muscles and possibly the radicular muscies. There are 7 developmental
stages of the disease which are characterized among others by the topical features and degree of
muscular affection. The presented work summarizes basic diagnostic procedures and subsequent
comprehensive treatment where a substantial pan is formed by rehabilitation and prosthetics.

Key words: Charcot-Marie-Tooth disease, neuropathy, muscular atrophy, orthopaedic
deformities, rehabilitation, prosthetics

Rehabil. fyz. Lék., 9, 2002, No. 1, p. 23-30

KLINICKY OBRAZ

Je do znac¢né miry heterogenni v zavislosti na typu
genetického postizeni. Do skupiny HMSN patii kromé
CMT téZ nap¥. tomakulosni neuropatie, kongenitalni
hypomyeliniza¢ni neuropatie & M. Dejerine — Sottas.
Vzhledem k nejednotnosti klasifikace a k velké kli-
nické podobnosti téchto neuropatii lze v praxi pouzi-
vat ndazvy CMT a HMSN promiskue. Klinickd
symptomatologie mize byt odlisna u pacienti se stej-
nou genovou mutaci, nap¥. v rdmci jedné rodiny, a do-

konce i u homozygotnich dvojéat. Postizeni kolisa od
rozsahlého oslabeni hornich i dolnich konéetin spoje-
ného s tézkou deformitou nohy, pfes mirné oslabeni,
az po asymptomatické jedince, které lze dia-
gnostikovat pouze pomoci elektromyografie ¢i DNA
analyzy. Lékarské vySetfeni vétSinou vyhledavaji
pouze vice postizeni pacienti, ktefi nej¢astéji pricha-
zeji pro poruchy stability a chize, svalové oslabeni
a deformity chodidel.

Prvni symptomy onemocnéni se vétsinou objevujf
na konci prvni a na zadatku druhé dekady Zivota.
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Obr. 2. Ty))icka deformita chodidia, tzv. ,Fridreichova noha

Choml“' progreduje pozvolna, plny rozvoj klinickych
Priznaky; je vétsinou piitomen jiz ve tieti dekads.
Y nejcantgjstho typu dédiéné neuropatie, typu CMT
1‘}; Ktory je autosomélné dominantni plati, Ze ¢im
ditve so ghjevi prvni priznaky, tim tézs{ neurologicky
deficit . vyvine. Vét§ina pacientt je schopna praco-
val v¢ vhodném zaméstnani i pres svij handicap.
Onemocngng nezkracuje délku zZivota, nepostihuje in-
telekt w))j kardiovaskularn systém.

NILJCASTEJSI SUBJEKTIVNI OBTIZE

Paciogg poprvé vyhleddvaji lékafskou péci obvykle
Pro zaknpgvani, opakované distorze éi fraktury kotni-
ku v dinledku oslabeni dorsiflexe a everze nohy. S po-
stupne  progredujicimi  deformitami  nohou
(kl‘ddl\'l\()vé prsty a pes excavatus — transversopla-
“f‘s\\ Venikaji bolestivé otlaky. Castou stiZnosti jsou
kl‘(z(‘o v dolnich konéetindch, které se zhorSuji po delsi
Ch_‘fZi\ dcti maji krece v ruce pri psani ve §kole. Cas-
{51 noy, v hezné populaci jsou také tizinové syndro-
my. Pupruchy stability jsou nasledkem senzitivni
POIB"\t‘\uropatie, svalového oslabeni dolnich koncetin
adetornit nohou a jsou pfitomny u vétsiny pacientu.
Bolesti y k¥izi jsou éasté u pacientl s nekorigovanym
V?dh,\'m stereotypem chiize. Pro atrofii drobnych sva-
i na wkrech hornich konéetin vznikaji rychle poru-
chy '“né motoriky. (viz obr. 1)

Postizeni autonomniho nervového systému se pro-
jevuje intoleranci studené vody, chladnymi akry a tro-
fickymi zménami na DK. Castéd je obstipace.

Pouze malé procento pacientt je postiZzeno téZce,
takze nezvldda zakladni sebeobsluhu. Tize postiZzeni
koreluje se stupném zpomaleni vedeni nervového im-
pulzu v kondukénich EMG studiich a u mladych pa-
cientlt tak pomuze do uréité miry predvidat miru
progrese.

OBJEKTIVNI NALEZ

1. Ortopedické deformity

Pes cavus, transversoplanus, kladivkové prsty (viz
obr. 2) - kratké chodidlo s abnormélné vysokym ob-
loukem podélné klenby, pri¢na klenba se propada
v diésledku tahu zkrdcenych extenzord pst. Dochézi
k subluxaci v metatarzophalangedlnich kloubech
a k patologickému postaveni prstid. Deformita je zpt-
sobena atrofiemi a slabosti drobnych interossealnich
svalt a pfevahou dlouhych flexori a extenzord prsti.
Rychle se rozviji retrakéni drzeni prstci ve flexi, tzv.
Jkladivkové prsty“. Deformita muize byt globalni, tj.
s vrcholem klenby uprostfed chodidla, nebo jako lo-
kalni deformita, kterd ma vrchol deviace v oblasti 1.
metatarsu a korespondujici os cuneiforme mediale.
Soucasné nachdzime téméf vidy varositu calcaneu.
Pacienti si stézuji hlavné na bolesti na zevni hrané
paty, na dorsech prsti a v oblasti hlaviéek metatarzi,
které protruduji a tukovy polstaf pod nimi atrofuje,
vznikaji otlaky (aZ ulcerace) a bursitidy. Bolesti jsou
i nasledkem zkraceni plantdrni aponeurosy (,plan-
tarni fasciitis) nebo pri tendovaginitidach (Casto je
postizena Slacha m. peroneus brevis, zejména je-li
pritomna deformita paty a instabilita kotniku.) De-
formita chodidla s vékem vétsinou progreduje, je stej-
na jako u M. Fridreich, coz muze vést k mylné
diagnéze.

Pes planus - ploch4 noha se vyskytuje u 10 % pa-:
cientd v éasné fazi, prechdzi témér vidy v pes cavus.
Pacienti mohou mit exkavaci chodidla v odlehéeni,
kdyz ale na nohu pfenesou hmotnost, klenba se pro-
padne. Byva zde vyrazné denervace m. tibialis poste-
rior. Casto se podileji i dals{ faktory jako kongenitdlni
predispozice k plochonoZi nebo traumatické zmény.
Nejcastéjsimi stesky pacientd jsou paleni a krece
v plosce, prstech a v lytku, bolest v oblasti dponu m.
tibialis posterior, instabilita vnitfniho kotniku. Ob-
jektivné nachdzime zhrouceni klenby pri zatiZeni,
hallux valgus, kladivkové prsty, palpaéni bolestivost
na plantdrni plose patni kosti v dusledku plantarni
fasciitidy, nebo palpaéni bolestivost na dorsalnim ok-
raji patni kosti pfi iponu zkrédcené Achillovy §lachy.
Patni ostruhy jsou éasté.

Skoliéza - pokud je pfitomna, byva lehkd, pomalu
progredujici, ¢astéjsi nez ve zdravé populaci.

Juvenilni kyféza - téz ¢astéjsi nez v bézné populaci,
muze dosahovat znaéného stupné.

2. Svalové oslabeni

Predominuyje v distdlnich svalovych skupinach DK
a na akrech HK. Na DK zaéina v drobnych interosse-
dlnich svalech, postupuje na peronedlni a tibialni sva-
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lvou skupinu, pozdéji na mm. gastrocnemii a v po-
iodilém stadiu na m. quadriceps. ProtoZze bércové
waly jsou vidy vice postizeny nez stehenni, dolni
koncetiny dostavaji obraz ,obrdacené lahve od 8ampan-
ského“ (viz obr. 3). U obéznich pacient mohou ale byt
walové atrofie maskovany tukovou vrstvou, a proto
jtreba provést svalovy test. Oslabeni a atrofie dro-
Injch interossealnich svalii na HK se objevuji pozdéji,
dle nemusi odpovidat stupni atrofif na DK, ani neko-
1eluji s vékem pacienta. Atrofie a oslabeni thenarové
skupiny ¢asto zptisobuje rotaéni postaveni palce, o-
slatni prsty jsou v semiflekénim postaveni (viz obr. 3).
Reflexy na HK i DK mohou byt normalni v po¢édtec-
qnich fazich nemoci nebo u asymptomatickych pa-
tenty, ale ve vétsiné pripadd je hypo az areflexie
15/82, pozdéji i reflexu L.2/4 a nakonec i na HK.

Podle rozsahu svalového oslabeni a deformity cho-
(idel onemocnéni klasifikujeme do 7 stadii dle Vin-
ciho (8,9) které charakterizuji funkéni deficit
pacienta. 55 % pacientd se nachdz{ ve stadiu 1 az 3,
145% progreduje choroba dal.

1. STADIUM

- oslabeni mm. interossei, mm. lumbricales, m.
flexor hallucis brevis,

- subluxace metatarzophalangealnich kloubt, kte-
1a vede k patologickému postaveni prstu na DK -
kladivkové prsty,

- pokles pri¢né klenby nohy, rozvoj pes excavatus,

-zvétsuje se dhel, ktery svird chodidlo s bércem pti
maximalni aktivni dorsdln{ flexi nohy (90 az 100 st),
ztoho plyne funkéni prodlouzeni DK a rozvoj stepdze,

- rekurvace kolene jako kompenzace nedostateéné
dorsalni flexe nohy.

2STADIUM

- dysbalance mezi pronatory a supindtory nohy,
vétsinou prevaha supindtora - tj. oslabeni m. perone-
s longus a brevis a relativn{ pfevaha m. tibialis an-
lerior a posterior,

- supinaéni a varézni postaveni chodidla (viz
obr. 4),

- zmensduje se kontaktni plocha chodidla s podloz-
kou,

- petézovani zevni hrany chodidla - casté plantarn{
olesti,

- porucha stability,

- tasté distorze kotniku.

3.STADIUM

- - oslabeni anterolaterdlni svalové skupiny bérce,
‘hlavng m. tibialis anterior - vdzne dorsiflexe nohy,
thel ktery svira osa bérce a chodidla je nad 100 st.

- pokud neni{ ptritomna rotace chodidla, pacient
nemusi zakopdvat az do uhlu 105 st. mezi bércem
achodidlem; oslabeni DF nohy lze kompenzovat pod-
patkem,

- rozvoj stepéze, ,Capi chiize”,

-unava m. iliopsoas pri opakovanych flexich v ky¢li
oproti gravitaci.

4STADIUM

- oslabeni plantdrnich flexora - m. triceps surae,

Obr. 3. Dolni koncetiny tvaru ,obracené lahve od sampanského”

Obr. 4. Supina¢né vardzni postaveni nohy

- pacient se nepostavi na &picky, obtize pfi chdzi
z kopce,

- ve stoji se zmensuje uhel mezi bércem a chodidlem
pod 90 st. - to pacient kompenzuje semiflexi v kolen-
nim a ky¢elnim kloubu,

- pretizeni m. quadriceps a glutedlnich svalg, subj.
krece v uvedenych svalech,

- je naro¢né udrzet vzprimené drzeni,

- zhorSeni stability.

5.5STADIUM
- oslabeni ischiokrurélnich svald,
- insuficience flexe v koleni,
- rotace panve pii chtzi.




6.STADIUM

- oslabeni m. quadriceps na stupent 3 svalového
testu a méné (nebyv4 primarni p¥i polyneuropatii ale
¢asto vznik4 jako nasledek opakovanych trazt a imo-
bilizaci; pacient neni pak jiz schopen posilit sval na
pivodni hodnotu),

- bolesti kolene.

7.STADIUM

- oslabeni m. gluteus maximus,

- omezeni extenze v ky¢li,

- zkrdceni m. iliopsoas,

- znafné obtize pfi udrzeni vzpfimeného stoje,

- pokud pacient prestane chodit, doch4zi k rychlé
atrofii v8ech glutedlnich svalt a tplné& ztraci scho-
pnost stoje a chuze.

3. Chuze

Porucha chtize odpovida stupni svalového oslabeni
a deformit na dolnich konéetinach. Zpodatku je patr-
nd pouze prehnana dorsiflexe prst, hlavné palce,
pozdéji pacient neni schopen chize po patach a pri
progredujicim oslabeni peronedlnich svald se rozviji
stepaz a ,Capi chtize“. Pokud dojde k oslabeni i kore-
nového svalstva DK, pacient jiz vét§inou potfebuje
k chiizi oporu. Chuzi vy$etfujeme vidy u bosého pa-
cienta, protoze v boté (zejména kotnickové) pacient
chodi podstatné lépe.

4. Senzitivni deficit

Pacienti sami si v&t§inou na poruchy citlivosti ne-
stézuji, nékdy uvadéji parestezie ¢i dysestezie punco-
chovitého charakteru na DK. Horni kondetiny
nebyvaji postizeny. Na DK muzZe byt p¥i vySetfeni
snizen polohocit, ¢astd je porucha vibraéniho &iti.
Vobjektivnim neurologickém nélezu je ataxie na DK,
Subjektivné si pacient ¢asto uvédomuje horsi toleran-
¢i studené vody a chladu na DK. U pacienta s pokro-
¢ilejsimi deformitami na chodidlech se mohou
v disledku hypestezie a poruchy propriocepce otlaky
komplikovat ulceracemi.

HLAVNI DIAGNOSTICKA KRITERIA PRO
CHOROBU CMT

1. zad4tek obtizi koncem prvni & zadatkem druhé
dekady véku. Pomalu progredientni prabéh,

2. psychomotoricky vyvoj obvykle normalni, nor-
mdlni intelekt,

3. familidrni vyskyt,

4. vyrazné snizené ¢i vymizelé §lachosvalové refle-
xy, diive na DK,

5. pescavus - bilateralné, deformity nohou, pozdéji
irukou,

6. poruchy citlivosti dfive a vyraznéji na DK, poz-
dé&ji i HK, parestezie, pallhypestezie,

7. svalové atrofie na koncetinach s distalni preva-
hou,

8. obykle normalni zdkladni biochemie,

9. typicky obraz v EMG vySetfeni (2,3): EMG je
nutné nejen ke stanoveni diagnézy neuropatie, ale
ipro screeningové vy¥et¥eni ostatnich &lend rodiny
(odhaleni asymptomatickych pacientd). U HMSN

nachazime oba typy neuropatie. Cast&j’{ je demyeli-
nizacni typ 1, kde nachazime vzdy vyrazné zpoma-
leni motorického i1 senzitivniho vedeni, Zasta je
redukce EMG kfivky s normalni amplitudou poten-
cialt motorickych jednotek. U neuronalniho typu 2
je typicka axondlni neuropatie s nizkou amplitudou
CMAP a s normalnim nebo jen lehce zpomalenym
vedenim v nervovych vldknech, v jehlové EMG na-
chédzime zndmky denervace a kolateralni reinervace.

10. genetické vySetreni: HMSN — CMT je skupina
chorob s obdobnym fenotypem, ale s fadou raznych
odpovédnych gent (t¢. je zndmo nejméné 30 chromo-
zomalnich lokalizaci s potencidlnimi geny zodpovéd-
nymi za fenotyp HMSN),

11. eventualné nervova biopsie (5): dfive se prova-
déla biopsie n. suralis. Dnes je nahrazena méné inva-
zivni a presnéjsi DNA analyzou.

LECBA HEREDITARNICH ,
MOTORICKO-SENZORICKYCH NEUROPATII

Kauzélni 1é¢ba této choroby neexistuje, nadéje je
v genetickém inZenyrstvi.

1. Prevence — pacienta musime upozornit, aby se
maximélné vyvaroval poZivani alkoholu a dal$ich
neurotoxickych latek, které mohou neuropatii a tim
iklinicky obraz zhorSovat (Chloramfenikol, megadav-
ky Penicilinu, magadéavky vitaminu A a B6, Phenyto-
in, Penicilamin atd..).

2. Podpirnd farmakterapie - vitaminoterapie
(Benfothiamin a vit. E), vazoaktivni preparaty (Xa-
nidil). Pro zlepgeni energetického metabolismu se po-
dava kyselina alfa-lipoovd (Thioctacid).V ptipadé
neuropatickych bolesti mize mit dobry efekt Neuro-
ntin. . .

3. Ortopedicka péée — hlavné u pokroéilych defor-
mit na DK.

4. Rehabilitace a protetickd péce je velmi podstat-
nou a ¢asto nejudinnéjsi slozkou terapie. Musi byt
kazdodenni, trvalou souéésti Zivota pacienta. S reha-
bilitaci je vhodné zadit ihned po stanoveni diagnézy
1 u pacient s minimalnimi obtiZemi. Preventivni
pravidelné cvi¢eni mazZe vyrazné zpomalit progresi &i
dokonce zabranit vyvoji ortopedickych deformit.

CIL REHABILITACE U PACIENTU S CMT

1. zpomalit zhor8ovani pohyblivosti a svalové sily,
udrzet co nejlepsi kvalitu chize,

2. branit rozvoji svalovych kontraktur a tim i roz-
voji deformit (noha, ruka),

3. zajistit co nejlepsi stabilitu p¥i stoji a pri chuzi,

4. prevence (terapie) kloubnich a vertebrogennich
bolesti, prevence pretézovani hybného systému,

5. ve spolupréci s ortopedem a protetikem zajistit
vhodné kompenzaéni pomucky,

6. co nejdéle udrzet dobrou télesnou kondici a tim
1 funkei kardiovaskuldrniho aparatu,

7. zleps$it jemnou motoriku hornich konéetin,

8. udrzovat pacienta v takové kondici, aby byl
schopen vykondvat své zaméstnani, nebo alespon za-
jistit zdkladni sebeobsluhu,
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9. ergodiagnostika (déti - vybér vhodného vzd&lani
ihudouciho povoléani, dospéli — rekvalifikace).

Pred zahdjenim rehabilitace je vhodné stav konzul-
wat s ortopedem, ktery rozhoduje o konzervativni é
peracni 1é¢bé deformity nohy. Osvédéily se nam me-
whorové semindre, kterych se zucastiiuje neurolog —~
dekiromyografista, ortoped, rehabilitaéni lékar
went. fyzioterapeut) a genetik. Vzhledem k chroni-
iié onemocnéni a tendenci k progresi je vidy vhodné
danovit kratkodoby i dlouhodoby rehabilitaéni plan.

REHABILITACNI TECHNIKY POUZIVANE
__ UPACIENTUS CMT

Snazime se ovlivnit:
l.Svalové oslabeni a atrofie:
-jednoduché facilitaéni prvky (poklep na §lachu,
sartacovani, mickovéni, vibrace), k udrzeni trofiky,
itko piiprava pred LTV,
- vyuziti vodolééebnych procedur ke zlepSeni
prokrventi a trofiky,
-posilovani, analytické cviéeni dle svalového testu
11,8,9): U sval primarné oslabenych v disledku de-
servace neni posilovani proti odporu indikovéno. Pri
intenzivnim posilovdani dochdzi k vylerpani a svalo-
gému pretizeni, takze tim se atrofie a oslabeni svala
thorsuji. Typicky toto lze vidét na hornich kondéeti-
ndch. Pravdak automaticky pouzivd vice pravou ruku
i béhemn let svalové atrofie na pravé ruce progreduji
rvehleji a vyraznéji nez na ruce levé, kterd je relativné
méné namahana. Je ¢asté, ze pacienti, ktefi jsou vro-
zené pravaky, se pozdéji stavaji levdky. Vznika tzv.
Joveruse weakness”, s kterou se setkdvame i u jinych
neurologickych chorob (polyomyelitis, Duchenovou
choroba). U mladych pacient nékdy pozorujeme sna-
hu posilit oslabené a atrofické svaly cviéenim proti
velkym odportim. To mé za néasledek pretézovani sva-
It vedouci k dal&{ progresi svalové dysbalance, nebot
svaly zatim relativné nepostizené se skuteéné posili,
zatimco svaly atrofické se naopak jesté vice oslabuji.
Pfiméfené posilovani md smysl u svali oslabenych
sekunddrné z inaktivity (napt. po operaci ¢ drazu).
Dbdme, aby cvi¢eni pacienta nevylerpavalo, ale na-
opak ho udrzovalo v co nejlepsi fyzické kondici. Proto
jetfeba vypracovat pro kazdého pacienta individualni
program LTV.
- zafazeni prvki dle Kenny muiZe byt soucasti
rehabilitaéni terapie u pacientd, kde se na oslabeni
svalu vyraznéji podilf retrahovana vazivova slozka,
- proprioceptivni neuaromuskularni facilitace
- muze pFispét ke zlep$eni svalové funkce u pacient
s CMT, je-li sval pouze funkéné utlumen; PNF zlep-
Suje svalovou koordinaci a hybné stereotypy,

- otazka elektrostimulace - u denervovaného
svalu nelze odekdvat efekt ani po dlouhodobé elektro-
stimulaci; po déletrvajici imobilizaci konéetiny po ope-

raci ¢i urazu muze ke zlepSeni trofiky doéasng

inaktivniho svalu p¥ispét elektrogymnastika ( v praxi
ale neméme s elektrogymnastikou po operacich dobré
zkudenosti).

2. Poruchy stability

Zde se osvédéuji vSechny metody pouzivané i pii
poruchdch rovnovéhy z jinych p#idin, tedy zejména
senzomotorick4 stimulace. VyuZivame cvid¢eni na tse-
¢ich, na balanénich sandalech, na balénech, trampo-
liné i na specidlnich labilnich polstarich z pénového
materidlu (Airex). Dalsi moZnosti je §lapani oblazk,
pouzivdni specidlnich rohozi v kombinaci s vodolé-
¢bou (8lapaci stridavé koupele, kdy na dné je rohoz,
majil dobry vliv jak na stimulaci chodidla, tak na
prokrveni DK). Senzomotorika piispiva ke zlepSeni
porudené propriocepce, pomahé stabilizovat kotnik
a koleno, které ma tendenci k rekurvaci.

3. Svalové a kloubni bolesti na DK a HK

Vznikaji hlavné v disledku svalové nerovnovahy
a deformit. K ovlivnéni bolesti uzivame hlavné nasle-
duyjici techniky:

-Protahovanisvala a 8lach s tendenci ke zkraceni
je nutnou prevenci vzniku deformit a tim i bolesti.
Pacient musi byt dikladné instruovan (u déti prova-
dime instruktaz za pfitomnosti rodi¢) a protahovani
musi provadét kazdy den sdam. Protahovat je nutné
hlavné Achilovy 8lachy, plantdarni aponeurosu a ex-
tenzory nohy a prstd DK.

- Pasivni procviéovani kloub, mobilizace, trak-
ce.

-Masaze, mékké techniky, strefink plosky a dla-
neé,

- Vodolééebné procedury: vitivky, LTV v bazé-
nu, subakvalni masédze.

- Elektroléé¢ba: lze pouzit nejraznéjsi formy elek-
trolécby, které maji analgeticky efekt.

4. Bolesti patere

Vznikaji nejéastéji v disledku vadnych pohybovych
stereotypt, skoli6zy i nevhodného Zivotniho stylu. Vy-
uzivame stejnych rehabilitaénich technik jako u o-
statnich  vertebrogennich  obtizi (LTV  dle
kineziologického rozboru, senzomotorika, cviéeni
s therabandy, prvky reflexni lokomoce, metody ma-
nudlni mediciny, vodolécba, elektrolécba).

Vidy je cilem pacienta radné instruovat v autote-
rapii a motivovat ho k pravidelnému cvi¢eni doma.
Oslabeni DK musi byt kompenzovéno jinymi oblastmi
hybného systému, které jsou tak chronicky pretézo-
vany. Proto u CMT stejné jako u ostatnich chroni-
ckych onemocnéni hybného systému dochdazi po urcité
dobé k vylerpéani téchto kompenzaénich mechanismi
a v kritické dobé kolem 45. - 50. roku véku, je znaénéa
tendence k dekompenzaci. Zhorsuji se bolesti pretézo-
vanych usekl patetre 1 kloubt a celkové se zhorsuje
mobilita pacienta.

5. Jemna motorika HK

Je postizena zejména u pacientd s pokroéilej$imi
atrofiemi na HK, které nelze podstatné ovlivnit. Vy-
uzivame prostredk ergoterapie s cilem zlepsit koor-
dinaci jemné prdce. U téz&iho asymetrického
postizeni se snazime pacienta preudit tak, aby nékteré
prace zacal délat druhou, dosud méné pouzivanou
rukou. Pacienta seznamime s moznymi pomuckami,
které mu mohou usnadnit bézné ¢innosti v domécno-
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sti (rizné modifikované dchyty napf. na sporak, vo-
dovodni kohoutky, atp.).

6. Kardiovaskularni trénink

V dasledku svalového oslabeni je zvysend energe-
tickd ndroénost béinych fyzickych aktivit, jako je
nap¥. chaze. Pacienti s CMT maji také ¢asto snizenou
kardiovaskuldrni vykonnost pokud inklinuji k seda-
vému stylu zivota. Je t¥eba pacienty stimulovat k pra-
videlné pfimérené fyzické aktivité a tim
i kardiovaskuldrnimu tréninku, vyhodné jsou zejmé-
na jizda na kole ¢i plavani.

LECBA ORTOPEDICKA,
ORTOPEDICKE OPERACNI
VYKONY (7)

Cile ortopedickych vykonu: regulace zménéné-
ho svalového tonu, obnoveni svalové rovnovahy, od-
stranéni kontraktur, prevence sekundarnich zmén
na mékkych tkénich a kostnich deformit, korekce jiz
vzniklych deformit, zlepSeni propriocepce upravou
postaveni a rozsahu hybnosti v kloubu, odstranéni
bolesti.

1. Vykony na svalech a slachach

- Protéti a transpozice §lachovych dpont svali, se-
sunuti dpondy.

- Prodlouzen{ §lach (prolongatio tendineum pomoci
Z Yezu, U plastiky atp.).

- Aponeurdlni prodlouZeni svalil (stranovymi nare-
zy, ndtrezy ve tvaru U,V).

- Zkracovani §lach (resekci, Z plastikou, sdrhnutim
slachy).

- Roz§tépeni $lach (v pribéhu $lachy nebo rozdéle-
nim dponu).

2. Vykony na kloubech
- Uvolnéni pouzdra protétim, odstranénim.
- Krvavé a nekrvavé repozice kloubni.
- Spravna centrace kloubu.
- Artrodesa kloubu (triplartrodesa subtalo).

3. Vykony na kostech

- Korekénf osteotomie - vét§inou v blizkosti kloubu
k obnoveni fyziologickych poméra v kloubu, k dosaze-
ni spravné centrace (osteotomie varisaéni, valgizaéni,
klinové).

Dulezitou otdzkou je vidy indikace k operaci. Po
vykonech na svalech a §lachédch je vét$inou nutna
alespon 6ti tydenni{ imobilizace operované koncetiny,
po vykonech na kostech je nutno pocitat az se 3 mésici.
Po takové dobé dojde vidy k atrofiim, které se u pa-
clentd s polyneuropatii obtizné ovliviiuji. Na druhé
strané dlouhodobym odklddanim operaéniho reseni
tasto dojde k takové progresi deformit, Ze pacienti jiz
nejsou v podstaté schopni chize a dald{ moZznosti re-
Seni jsou pak jiz velmi omezené. Nutnd je zde mezio-
borova spoluprédce s vyuzitim a kombinaci vSech
dostupnych moznosti (operaéni re$eni, specializovand
pred i pooperadni rehabilitaéni péce véetné fyzikalni
terapie, polohovani, fixaéni metody a péce proteti-
ckd).

PROTETICKA PECE (7)

Obuv obecné musi zajistovat spravné obuti nohy,
pomahat pri stoji a chuazi, podporovat klenbu nozni
a udrzovat patu v kolmém postaveni na podlozku,
¢imz je umoinén ucelny prenos zatizen{. Vhodna
obuv a individuéalné zhotovené vlozky p¥inaseji ulevu
od bolesti, koriguji postaveni nohy a do urcité miry
zabrafuji progresi deformit, zlepsuji stabilitu a ste-
reotyp chtze. Vlozky maji zmékéeny predni dil, aby
byl snizen tlak na hlavicky metatarza a podloZeni
exkavace nohy. Spravné modelovana stélka ma za-
pracované medialni vyvyseni k podpote podélné klen-
by nohy a podporuje i pti¢nou klenbu, ktera mé
tendenci ke zhrouceni. Pode§ev musi byt pruznd, dos-
tateéné silnd, nepropoustéjici vlhkost. Zejména pod
§pickou by méla byt podeSev pevnd, aby byla opora
pro oslabené lumbrikdlni a interossedlni svaly. Pouzi-
ty materidl musi byt pevny, ale ne tvrdy, aby absor-
boval ottesy pfi chizi (porézni gumové materidly).
Podegev a podpatek byvaji mistem ¢astych ortopedi-
ckych korekei podle individudlnich potfeb pacienta.
V predni ¢asti boty (tzv. kaple), musi byt dostatek
mista, aby byl zachovdn aktivni pohyb prstd a ne-
vznikaly deformace ¢i otlaky. Zadni ¢ast obuvi — opa-
tek - se nesmisvym okrajem zaryvat do horniho okraje
paty a uponu Achillovy §lachy. Bota by méla byt vyssi,
nejlépe kotnickova, aby stabilizovala kotnik, s vys§im
$nérovanim pres mékky jazyk. Takové pozadavky
priblizné splniuje vétdina kvalitni sportovni obuvi
(basketbalové boty), kterd je téZ pro pacienty estetic-
ky prijateln4. Je vhodné, aby pacient nosil obuv s pev-
nou podrazkou i doma a maximalné se vyhybal chuzi
naboso (kdy pretézuje ligamentosni apardt kotniku,
hrozi vice zakopédvani a distorze). V jednotlivych sta-
diich je nutnd uprava obuvi a individualné zhotovena
vlozka do boty dle aktudlniho stavu (8):

1. stadium: Je vhodné podloZeni pod hlavickami-
metatarzi z mékkého materialu (polyuretan), aby ne-
dochézelo k subluxaénimu postaveni v metatarzop-
halangealnich kloubech a k otlakim. U vychdzkové
obuvi je vhodny maly podpatek, pokud je jiZz omezena
aktivni dorsélniflexe nohy. Mzeme tak predejit kom-
penzaéni hyperextenzi v kolennim kloubu béhem chi-
ze.

2. stadium: Typické vardzni postaveni nohy je tieba
korigovat derotaénim klinem na laterdlni strané boty
¢ vlozky a tim nohu udrzovat ve fyziologické lehce
valgozni pozici. Tento klin by mél byt i na doméci (u
déti gkolni) obuvi. Chize naboso doma je nevhodna,
protoze hmotnost téla p¥i chuzi pretézuje ligamentos-
ni aparét zevniho kotniku a varézni drzeni nohy se
tak podporuje a zhorguje. Pokud ma bota vy3si mék-
kou podrédzku (korek), je mozné misto aplikace dero-
taéniho klinu na zevni strané snizit podrazku na
strané vnitfni. Méné Casto se setkavame v tomto sta-
diu naopak s plochou nohou, ktera je z biomechanic-
kého a kineziologického hlediska méné zavazna. Ke
korekci Casto postadi vlozka do boty, kterd zdviha
a podporuje z vnitfni strany podélnou klenbu nohy.

3. stadium: Je charakterizovdno vyraznou slabosti
anterolaterdlni svalové skupiny bérce, hlavné mm.
peronei a m. tibialis anterior a pii chdzi dochézi
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(pfepadavani $piéky - vznika stepaz. To pacient kom-
penzyuje flexi v kyéli a zvedanim celé dolni kondéetiny.
lato ,,éapf chiize“, je velice neptizniva nejen z hledis-
i pretézovani m. iliopsoas, ale je i znaéné riziko
ukopnuti, pddu a drazu. Pokud neni rotace chodidla
itihel, ktery svira osa bérce s osou nohy, je pod 105
it, lze vétsinou oslabenou dorsalni flexi nohy kompen-
wvat podpatkem. Jinak je ale v tomto stadiu jiz vhod-
1 pouzivani peronealni pasky ¢i dlahy. Lze pouZit
dlahy z lehkého materidlu (polypropylén), s otevre-
iou patou, které jsou dostateéné pevné a zarovern maji
pttebnou clasticitu a lehkost. ProtoZze pacient mé
itomto stadiu atrofickou muskulaturu bérce a nohy,
i jednoduché dlahu vlozit do boty (mezi botu a indi-
idudiné zhotovenou vlozku). Toto fedeni je také pro
jacienta esteticky prijatelné. ProtoZe plantarni flexo-
i7jsou jesté funkéni, vznikd tendence k ekvinosnimu
irieni a ke zkraceni Achillovy §lachy a lytkovych sva-
il Pokud nenf varézni drzeni, pak ekvinosita, ktera
i korigovatelnda podpatkem do 1 cm, nemusi byt
jacientovi na obtiz. Vétsina obuvi ma mirny podpa-
ek, a pacient tak zdroven kompenzuje oslabeni dor-
élnf flexe nohy. Podpatek také dovoli rovnomérné
mzlozen{ hmotnosti téla na chodidlo. Kazdodenni pro-
ahovani Achillovy $lachy a lytkovych svald je v tom-
b piipadé nezbytné. Vyrazné ekvinozni drZeni byva
pak jiz indikaci k chirurgickému reSeni.

4, stadium: Podpatek boty musi byt jen tak vysoky,
iby umoznil rovnomérné rozloZeni hmotnosti téla na
thodidlo. V tomto stadiu jsou jiz oslabené 1 plantarni
lexory, a pokud by pacient mél piili§ vysoky podpa-
lek, musel by udrZovat semiflekéni postaveni v koleni
it zdjmu udrzeni vzptimeného drzeni. Tato stédld se-
niflexe kolene je neptirozend a vycerpava ischiokru-
iélni svaly a hlavné kvadriceps. Takova situace by
podporovala progresi onemocnéni a navic je zhor§end
slabilita a vétsi tendence k paddam.

5. a 6. stadium: Je oslaben{ hamstringa a kvadri-
wpsu. Pii chiizi je nutné pouZit{ kompenzacnich po-
micek, vétsinou francouzskych holi. U¢ime pacienta
gravnému pouzivani téchto pomucek, a klademe
wlastni diraz na prevenci pada a draza.

T.stadium: Je vétSinou nutné predepsat mechanic-
if vozik. Pacient mUzZe byt schopen chtize o 2 fran-
wuzskych holich alespont doma a je nutné ho v tomto
podporovat. Ve chvili, kdy se zcela pfestane vertika-
lizovat, dochazi k rychlé atrofii i panevnich svalt
aneschopnost stoje a chiize je pak trvald. Nastésti do
ihoto stadia se dostavé jen velmi maly podet pa-
tient.

RADNA LECBA SEKUNDARNICH
KOMPLIKACIT (1):

1. Exostosy - nejéastéji na dorsalni strané sklou-
beni mezi 1. metatarzem a os cuneiforme, na basi 5.
metatarzu, na dorsomedidlni strané hlaviéky 1. me-
iatarzu a na medialni plose os naviculare, na plantar-
nia dorsalni ploSe calcaneu. Lééba exostos - v akutni
exacerbaci je nejucinnéjsi obstfik malym mnozstvim
kortikoidu a lokédlniho anestetika a pak znehybnéni.
Zkusit 1ze fyzikdlni terapii a p.o. nesteroidni antirev-

matika, ktera byvaji méné efektivni. V prevenci je

ddlezita vhodna vlozka do boty. Pokud jsou exostosy
ke konzervativni terapii resistentni, mohou vznikat
sekundarni ulcerace a chronické synovitidy. V tom
pripadé byva jiz nutna chirurgicka intervence.

2. Sekundarni degenerativni kloubni zmény
-vznikaji jako disledek dlouhodobého nespravného
zatézovani. Nejdastéji jsou postizeny kotniky, subta-
larni kloub, 1. metatarzofalangedlni kloub. Nejduile-
Zit&j31 je zde prevence (strefink, mobilizace, vhodné
vlozky do bot).

3. Fraktury - mohou vznikat jako unavové zlome-
niny u rozvinutych deformit ze svalové nerovnovahy.
Predispozice je u pacientd s demineralizaci kostni
hmoty a rozvinutymi svalovymi atrofiemi. Dlouhodo-
b&jsi imobilizace vzdy zvySuje riziko zlomenin, stejné
jako kontraktur.

4, Tendovaginitidy - V podstaté kazdy CMT pa-
cient zazije alespon jednu epizodu akutniho zdnétu
slachové pochvy. V 1é¢bé se uplatniuje hlavné imobili-
zace v akutnim stadiu (event. obstfik), a nasledné
odpovidajici fyzikalni terapie a LTV. Presto maze do-
jit pfi opakovanych atakach k hypertrofii §lachy
2 ukladani kalcia do §lachy, coz je bolestivée Tento
stav musi byt pak feden chirurgicky.

5. Bursitidy - Burzy uloZzené mezi kostmi a mezi
kostmi a §lachami jsou vystaveny excesivnimu tlaku
u pacientii s deformaci nohy. To vede k ¢astym boles-
tivym zan&tim. V terapii se opét uplatiuje hlavné
imobilizace, pfipadné obstfik, fyzikalni terapie (ultra-
zvuk) a vhodnd vlozka do boty.

6. Otlaky a ulcerace - mohou p¥i zanedbéni vést
az k osteomyelitidé. Vysledkem maze byt pak az mu-
tilujici poskozeni.

7. Uzinové syndromy - vznikaji nasledkem cas-
tych traumat (nerv je utlaéen hematomem, edémem,
exostozou, gangliovou cystou ¢ fibrézni jizvou), kost-
nich deformit (excesivné pronaéni postaveni v kombi-
naci s plochou nohou vedou k syndromu tarzalniho
tunelu). Castéj$i jsou téZ peronedlni paresy, kdy je n.
peroneus stlaéen za hlavickou fibuly, n. cutaneus
dorsalis muze byt poSkozen p¥i distorzi kotniku atd.
CMT pacienti jsou k uZinovym syndromuam zvlaste
nachylni, protoZe nervova vlakna jsou jiz po§kozena
primdrnim procesem, a proto jsou k tlaku méné odol-
nd. Pokud dojde k vyraznéjsimu utlaku nervu, stav je
bohuzel asto ireverzibilni, protoze poSkozena nervo-
véa vldkna jiZ nejsou schopnd regenerace.

8. Otoky DK - mohou vznikat v dasledku insufi-
cience svalové pumpy - vhodné je pouzivat kompresiv-
ni puncochy. L.é¢ba (rehabilitaéni i farmakologickd)
se nelisi od 1é¢by otok DK jiné etiologie.
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ZASADY PROTETICKE PECE U PACIENTU
S HEREDITARNI MOTORICKO-SENZORICKOU
NEUROPATII (HMSN)

Kobesova A.7, Smetana P.Z, Suzan J.7, Smetana V.Z, Bardnkova L,3, Horacek O.
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SOUHRN

V Ceské republice Zije asi 4000 pacientl postiZenych nékterym druhem dédiéné neuropatie.
Onemocnéni se projevuje oslabenim a svalovymi atrofiemi s pfevahou distdiné na dolnich, pozdéji
i hornich konCetinach, a typickou defomitou nohy typu ,pes excavatus — transversoplanus”. Tato
ortopedickd deformita je pro pacienta ¢astym zdrojem bolesti, nestability, poruch pfi stoji a chiizi
a omezuje ho v béznych dennich ¢innostech. Popsané obtize Ize do znaéné miry pozitivné ovlivnit
spravnou protetickou péci, ktera by méla byt soucasti komplexni rehabilitace u vSech pacientd
s HMSN. Clanek shrnuje zku$enosti s protetickou pééi u pacient s HMSN, které jsme ziskalibéhem
pétiletého fungovani multidisciplinarniho centra pro pacienty s hereditarnimi neuropatiemi ve Fakult-
ni nemocnici v Motole.

Klicova slova: hereditarni motoricko-senzoricka neuropatie, choroba Charcot-Marie-Tooth,
deformita nohy, protetika, ortopedické vliozky do bot, AFO ortéza

SUMMARY

Kobesova A., Smetana P., Suzan J., Smetana V., Barankova L., Ho-
racek D.: The Most Important Rules of Prosthetic Care in Patients
Suffering from Hereditary Motor and Sensory Neuropathy (HMSN)

There are approximately 4000 patients suffering from some form of hereditary neuropathy in the
Czech Republic. The most typical clinical symptoms are muscular weakness and atrophy affecting
primarily the distal parts of the lower and ultimately the upper extremities and characteristic foot
deformity: high arch foot type with hammer toes and sagging transverse arch. Such foot deformity
results in pain and poor stability when standing and walking and limits the patient in many activities
of everyday. It is possible to alleviate the consequences of feet deformity by correct prosthetic care
which should be an important part of complex rehabilitation in all patients suffering from HMSN. In
this article we present our experience with prosthetic care during the 5 year existence of the
multi-specialist center for patients suffering from HMSN in the University Hospital Motol, Prague,
Czech Republic.

Key words: hereditary motor and sensory neuropathy, Charcot-Marie-Tooth disease, foot
deformity, prosthetic care, orthopedic insoles, ankle-foot orthosis
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UvoD

se o periferni neuropatie, u kterych nachazime posti-

Hereditdrni motoricko-senzorické neuropatie tvori
skupinu dédiénych chorob s riznou molekuldrné-ge-
netickou pri¢inou, ale velmi podobnym klinickym ob-
razem (7, 9), ktery je podminén postizenim
periferniho nervového systému. Nejéastéjdim typem
HMSN je choroba Charcot-Marie-Tooth (ddle CMT).
Odhaduje se, ze v Ceské republice zije asi 4000 pa-
cientl s néjakym druhem dédiéné neuropatie. Jedna

zeni jak motorickych, tak senzitivnich i vegetativnich
nervli. Klinicky obraz (1, 3, 7, 8, 9, 11) je cha-
rakterizovan progredujici svalovou slabosti, ktera
vede ke zhorSovani hybnosti zejména dolnich (pozdéji
i hornich) konéetin a k rozvoji deformit hlavné v ob-
lasti nohy. Nejtypictéjsi deformitou je pes excavatus-
transversoplanus s kladivkovymi prsty, ale
v soulasné dobé se setkdvame i se zcela opadénymi
deformitami typu nestabilniho pes planovalgus (17).
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ez nejcastajsi stesky pacienta patit oslabeni dol-
ich koncetin s rozvojem typické poruchy chuze (,ste-
wz", Capl chuaze®), casté zakopdvani, instabilita,
istorze az fraktury kotnika. Ddle rozvoj typické de-
irmity nohy ve smyslu zvysené podélné klenby, po-
les pricné klenby (pes cavus-transverzoplanus)
rozvo) kladivkovyeh prsti. Na deformovaném cho-
idle bézne vznikaji otlaky. V dusledku svalového
slabeni a deformity chodidla vznika porucha stabhili-
v, unavnost pii stoji a chazi, svalové kiece. Vadné
uhybové stereotypy, a ¢astéjsi vyskyt ortopedickych
wformit patere nez v bézné populaci (1, 4, 5) (hyper-
wtozy, kyfoskoliézy) jsou ptic¢inou Castych vertebro-
~nnich obtizi. Atrofie drobnych svald ruky narusuji
smnou motoriku a cilené pohyby rukou. Postizeni
dtonomniho nervového systému muze prispivat
rozvoji trofickych poruch na dolnich koncetinach
irata ochlupeni, dystrofie nehtd, edémy, zmény
prokrveni a barvé kaze). V objektivnim nédlezu na-
Fa’;zime vedle pravé popsanych typickych priznakua
poreflexii ¢&i areflexii zejména distalné na DK (ref-
% L5/S2), v pokrocilém stadiu i reflexu pateldrniho,
went. 1 reflexd na HK. Pro dédiéné neuropatie je
pickd pomalé progrese postizeni. Podle rozsahu sva-
wtho oslabeni a ortopedickych deformit se onemoc-
“ni klasifikuje do 7 stadif (3kdla dle Vinciho) (3, 10,
| 12). Diagnéza a presna klasifikace typu dédiéné
‘wropatie se v soucasnosti stanovi na zdkladé mole-
drné-genetického (9) a elektromyografického néle-
112, 6). Kauzalni lécba zatim neni dostupna (1, 8).
“dle podparné a symptomatické medikamentdézni
by se v terapii uplatnuj{ jednak ortopedické operaé-
pristupy a prostiedky technické ortopedie, tj. pro-
ické péce, ktera je téZz nezbytnou souldsti
nplexni rehabilitace.

filem rehabilitace u pacientu s HMSN je (3, 4):
amalit zhorsovani pohyblivosti a svalové sily, udr-
"0 nejlepsi kvalitu chize, branit rozvoji svalovych
nraktur, a tim i rozvoji deformit, zajistit vhodné
penzaéni protetické pomucky, udrzet dobrou té-
nou kondici, prevence (terapie) kloubnich a verteb-
nnich bolesti, zajistit co nejlepsijemnou motoriku
Y.

__SOUBOR PACIENTU

M roku 1999 funguje ve Fakultni nemocnici Motol
lidisciplindrni centrum poskytujici komplexni
mostickou 1 terapeutickou pécéi pro pacienty se
mitypy HMSN. Do biezna 2004 bylo v tomto cen-
Wietreno 657 rodin, 1383 pacientd s podeztenim
wiakou formu dédi¢né neuropatie. Diagnoza byla
nzena u 522 pacientt (38 %). Jednou za mesic
Jorganizovany mezioborové seminate, pii kterych
enty spoleéné vysetiuji a konzultuji neurolog, ge-
i, ortoped, rehabilitaéni lékar, popt. fyzioterape-
Vramei téchto semindiu jsme zatim vysettili 65
wntu. 24 dospélych a 9 détskych pacientd bylo
ruceno k ortopedickému fedeni deformity nohy.
pedické vlozky do bot byly nové piedepsany 26
mtum, dals{ asi jedna tretina pacient jiz vyho-
HORT vlozky mela. Ostatni pacienti vlozky nepo-
vali nebo si je neprdli nosit. V ramei CMT centra

byla v tomto roce provedena dotaznikova akce. 409
pacienta se zndmou molekularné-genetickou pri¢inou
HMSN bylo osloveno korespondendni cestou. Mimo
jiné nas zajimalo, kdy se objevily prvni priznaky one-
mocnéni, jaké jsou soucasné obtize a hlavni priznaky,
a jaké formy lécby pacient doposud absolvoval. Vypl-
nény dotaznik jsme obdrzeli od 225 oslovenych pa-
cientu. Z hlediska rehabilitaéni a protetické lécby
jsou zajimavé nasledujicl zavéry dotaznikového pri-
zkumu:

1. Mezi nejcastgji uvddéné priznaky patri zakopa-
vani, bolest dolnich koncetin, nesikovnost pfi sportu,
zhordend, neobratnd chize, deformita nohy, nestabi-
lita kotniku.

2. Na bolesti pohybového ustroji si stézuje vice nez
50 % CMT pacientti v 1. a2. dekadé a 90 % pacientd
starsich 50 let, ze kterych tfetina trpi soustavnou

bolesti.

3. Ortopedickou operaci nohy podstoupilo méné

nez 25 % pacientd. Subjektivni zlepden{ nastalo asi
u 90 % operovanych. Ti uvadéji nejéastéji zlepseni
chize a stability kotnik.

4. Témér 50 % pacientli s CMT pouZiva nékterou
z protetickych a adjuvantnich pomucek (ORT vlozky
do bot, specidlni ortopedickd obuv, francouzské hole,
elastické bandaze, vychdzkova hil, podpaténka, pe-
ronedlni pdska, podpaini berle, invalidni vozik), polo-
vina z nich ortopedické vlozky. Nezanedbatelnd je
skupina pacient, ktefi v minulosti pomutcky pre-
chodné pouzivali, ale odloZili je, protoze nebyly vyho-
vujiei.

5. Asi 75 % pacientd nejméné jednou v Zivoté ab-
solvovalo nékterou z rehabilita¢nich procedur, dvé
tFetiny z nich je podstupuje opakované. Nejvétsi sub-
jektivni uspéch ma vodolétba a maséze.

Mimo jiné nas zaujal udaj, Ze fadé pacientd byly
v minulosti predepsany ORT vlozky do bot, ale nepo-
uzivaji je, protoze jim nevyhovuji. Proto jsme pa-
cienty, u kterych je pouZivani ortopedickych vlozek
znaseho hlediska indikovano, zaéali systematicky po-
silat na jedno protetické pracovisté. Nasim cilem bylo
ve spoluprdci s mistnim protetikem vyvinout takovy
typ vlozky do boty, ktery je vyhovujief jak z naseho
hlediska (statického, kineziologického), tak z pohledu
pacienta.

NEJCASTEJI POUZIVANE PROTETICKE
POMUCKY U DIAGNOZY HMSN (CMT)

Ortopedické vlozky do bot

U vétsiny nasich pacientd dochézi k rozvoji typic-
ké deformity nohy (obr. 1) (1, 3, 8, 10, 11, 12): pes
excavatus, transverzoplanus, subluxace v metatar-
zophalangealnich kloubech, kladivkové prsty, supi-
naéni postaveni nohy s inverzi prednozi (obr. 2),
zkrdceni plantdarni aponeurdzy, extenzori prstu
a Achillovy 8lachy. Tato deformita vznika v disledku
svalové dysbalance v oblasti nohy a bérce. Oslabeny

jsou hlavné drobné svaly nohy (mm. interossei, lum-

bricales, m. flexor hallucis brevis) a peronealni svalo-
va skupina. Byvd relativni prevaha m. tibialis post.
a lytkovych svala (15). Pri naslapu se diky deformité
zmensuje kontaktni plocha chodidla s podlozkou, pa-



Obr. 1. Typicka deformita nohy (pes excavatus-transversoplanus,
kladivkove prsty).

Obr. 2. Supinaéni postaveni nohy s inverzi pfednoZi.

cient pretézuje zevni hranu chodidla, vznikaji boles-
tivé otlaky az ulcerace.

ORT vlozky jsou nejé¢astéji predepisovanou a pouzi-
vanou protetickou pomuckou u pacientd trpicich de-
di¢nou neuropatii. Nasi snahou je pomoci ORT vlozky
korigovat vadné postaveni nohy, zlepsit stabilitu stoje
a stereotyp chuze, zpomalit progresi deformit nohy (1,
3,10, 11). Spravné vytvorend vlozka by méla paciento-
vi téz piindst ulevu od bolesti a zajistit prevenci otla-
ki. U pacienti s CMT je nutné, aby byla vlozka
vyrobena individudlné na zdkladé plantogramu
a trojdimenziondlniho naslapu.

Plantogram (obr. 3) nds informuje o nejvice zaté-
zovanych, tj. prominujicich bodech na noze. U CMT
pacientu to je typicky lateralnil paprsek podélné klen-
by — oblast lateraln{ hrany os cuboideum a calcaneu,
a oblast pod hlavi¢kou I. a V. metatarzu. V odpovi-
dajicich oblastech ORT vlozky je nutné udélat
tak zvané odlehéeni a vymékéeni.

Trojdimenziondlni naslap (obr. 4) se u jinych
patologii nohy (plochd noha) bézné nedéla, ale u pa-
cientus CMT by mél vzdy byt proveden. Naslapem do
mékké pénové hmoty ziskdame otisk nohy pacienta.
tedy negativ. Po odliti negativu sadrou vznikne tzv.
sadrovy pozitiv s patologickymi znaky, ktery kopiruje

Obr. 4. Trojdimenzionalni naslap.

tvar nohy pacienta. Po opracovani pozitivu s patolo-
gickymi znaky vnikne  korigovany pozitiv®, ktery je
upraven do idealniho postaveni a slouzi potom jako
kopyto pro vyrobu ORT vlozky. Trojdimenzionalni
naslap je dalezity zejména pro tzv. ,vedeni paty”, tedy
pasivni korekei paty, ktera se u nasich pacientu staéi
do supinace. Takovy kalceoticky postup povazu-
jeme za ,conditio sine qua non“, tedy za nezbyt-
nou podminku uc¢inného uziti viozek u CMT.
Pouzivéame tzv. ,sendviéovy typ* ORT vlozky
(obr. 5)(15). To znamen4, Ze vlozka je tvorena ncko-
lika vrstvami materidlu. Svrchni ¢dst (averz) a spodni
cast (reverz) jsou kryté usni. U CMT diagnézy je vhod-
né pouziti napr. teletinové kuze, ktera ma sice kratsi
zivotnost nez béznd kuze, ale je mékéi, coz je dulezity
faktor v prevenci otlaku. Mezi averz a reverz sc pak
vkldadaji korekeni téliska a prvky. Z mékéeného PVC
se vytvdri jen minimalni medialni pelota k podpore
medialniho paprsku podélné klenhy. Ta musi byt niz-
ka tak, aby umoznila doslap chodidla na vetsi plochu.
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Jor. 5. Sendvicovy typ ORT viozky.

ir.6. ORT vlozka: A- MT klin, B- vedeni paty.

snesmi tlacit jiz tak vysokou podélnou klenbu do
{6 vetsi exkavace. Dalsim prvkem je MT klin (sr-
tko) (obr. 6 — A). Zajistuje korekei patologického
staveni metatarzophalangedlnich kloubd (pri¢né
sthonozi{). Zdasadni je spravné umisténi MT kliny,
ory mé byt tésné pred hlavickami MT kosti, tak aby
nadzvedal, nikoliv pod nimi (tlaé¢i na hlaviéky,
“komfort pacienta, riziko otlakd), nebo naopak pti-
‘daleko pred hlavickami (nékdy ho vidime az v ob-
4 podélné klenby), kdy nedojde k nadzvednuti
asti MTP kloubd. Umisténi MT klinu je tedy velmi
lividudlni. Navic si musime byt védomi rozdilu
7 statickym a dynamickym zatizenim nohy. Proto
ferujeme dvojfazovou vyrobu ORT vlozek. Jesté
4 pokrytim vlozky spodni usni (tzv. zaklzZenim)
lent prijde na zkousku, prekurzor vlozky si dd do
v a nékolik minut v ném chodi. Pokud tvar nevy-
e, na misté se jesté upravi a teprve potom se
ch pokryje usni. Diskutovanym korekénim prv-
1je pronaéni Klin (obr. 7) (10, 11). Vkléada se na
istranu vlozky, tak aby korigoval supinaéni pos-
minohy. Nutno ovéem upozornit, ze tento koreké-
ovek plni svou iilohu pouze tehdy, kdy lze
it supinaci nohy pasivné korigovat. Je tedy
u6 vysettit, zda muZeme pasivné nohu pacienta
stdo neutralniho postaveni, nebo alespor supinaci
ifikantné snizit. Obr. 8 ilustruje ptipad, kdy ORT
ta dobre koriguje supinaéni postaveni na obou
1iach. Pokud toto jiz neni mozné, supinace je uz

Obr. 7. Pronacni klin.

Obr. 8. Postaveni nohy bez korekce a korigované ORT vlozkou.

fixovana v disledku kostnich morfologickych zmén,
pronaéni klin nemze plnit svou funkei a pacient ho
naopak muize vnimat nepfijemné. Pokud je pronaéni
klin indikovédn, musi byt zabudovan na zevni strané
vliozky témér po celé délce, tj. od paty az po V. meta-
tarzophalangealni kloub. Pokud se na zevni hrané
nohy nachdzeji vyrazné prominujici body (laterdlni
hrana calcaneu, os cuboideum), je nutné v klinu vy-
tvorit odlehéeni. Klin se vyrdbi ze syntetického korku
(korkfant), v oblasti kostnich prominenci se v kor-
kfantu vyrizne prstenec a pacient v této oblasti nasla-
puje na neoprénovou mékkou vrstvu. Tim dojde
k zatiZzeni nebolestivé tkdné kolem prominence
a vlastni prominujict misto je odlehéeno a pti chizi se
opira o mékky podklad. Neoprén rizné sily je materi-
4l s pomérné nestalou tvarovou paméti a pouziva se
i pod dalsi exponované mista, zejména pod hlavicka-
mi I. a V. matatarzu, coz jsou u CMT pacienta ¢asté
lokality otlakd az ulceraci. Dalsi funkei vlozky je
»vedeni paty“ (obr. 6 — B). To lze vytvorit dvéma
zpusoby. Rigidné, napf. pomoci syntetického korku,
ktery se podle korigovaného kopyta tvaruje tepelné
pti 100 stupnich, nebo pomoci mékkého latexového
materialu. U pacientd s dédiénymi neuropatiemi pre-
ferujeme latex, ktery je niz&{ a izoluje mékce okoli
kolem patni kosti. Obecné vzdy preferujeme mékky
typ vlozky jako prevenci otlaka a ulceraci (1, 10, 11).
Pokud se kozni léze vytvori, jsou u nasich pacientl jen
velmi obtizné resitelné, hojeni je v disledku neuropa-
tie znacéné protrahované a komplikované. Plati ale
pravidlo, ze ¢im meékéi vlozka je, tim je objemnéjsi.
Proto je nutné ORT vlozky umistit vidy do vhodné,
dostateéné prostorné obuvi. Pokud je u pacienta navic
pfitomen zkrat jedné DK, je idedlni zvysit ORT vlozku
i podesev obuvi. Podle typu obuvi lze vlozku zvysit




i 0 nékolik centimetra. Preferujeme zvyseni po celé

podesvi, nikoliv pouze podpaténku.

Nutné je dodrzovat zdsadu, Ze nové vlozky do bot
musej{ byt vidy zhotoveny podle aktualniho planto-
gramu a trojdimenziondlniho ndslapu. Samoziejmos-
ti jsou nové vlozky po kazdém ortopedickém zasahu,
jinak vyddvame novy piredpis obvykle 1x za 6 mésica.
Vlozky plni svou funkei pouze pokud je pacient pouzi-
vé trvale. Jednd se o pfenosnou pomucku, kterou lze
premistovat do rtznych pard bot. V pripadé letni ¢i
domadci obuvi je nutné zabudovani korekénich prvka
do stélky obuvi a nové zakuzeni, nebo lze zabudovat
do obuvi celou vlozku a vytvorit tak kompletné novy
povrch.

Pacient musi o vlozky pecovat jako o jiné kozené
vyrobky (boty). Pravidelné je z bot vyjmout, vysusit
na pozvolném teple, osetiit vhodnym promastujicim
prostredkem, ktery prodluzuje Zivotnost kozeného po-
vrchu.

Pii dodrzovani vyse uvedenych zidsad mame s po-
uzivanim ORT vlozek u nasich pacientu velmi dobré
zkuSenosti. Proc¢ tedy signifikantni mnozstvi oslove-
nych pacientd uvadi, ze jim v minulosti byly ORT
vlozky predepsdny, ale nepouzivaji je? Jaké jsou z na-
seho pohledu nejcastéjsi chyby?

* Nekomplexni pojeti: ORT vlozky pouze v jednom
paru bot. Neni adekvatni dprava letn{ a domadci
obuvi.

¢ Umistén{ ORT vlozek do nevhodné obuvi (mékka
vlozka vyzaduje prostornou obuv).

¢« Spatné tvarovani vlozky — vysoky medidlni klin
jako u plochonozi, spatné postaveni MT klinu, mo-
nolit bez odlehéeni a vymékéeni.

* ORT vlozky z plastovych materiali: ncklouzou, ale
obtizné se osetruji, mohou byt pii¢inou mykdéz, jsou
tenké, bez zabudovanych korekénich prvki, nespl-
nuji funkei.

* Nenf pravidelnd preskripce na zdkladé nového
plantogramu a 3D ndslapu. Jednd se o chronicky
progredientni onemocnéni, tvar nohy se v ¢ase
méni. Vhodnd je aktualizace 1x za 6-12 mésict.

Vhodna obuv

Obuv spolu s ORT vlozkou mus{ pacientim poma-
hat pfistoji a chuzi, zlepSovat stabilitu, umoznit ucel-
ny prenos zatizeni, korigovat postaveni nohy,
prindset dlevu od bolesti (1, 3, 10, 11). Obuv ma byt
dostatecné prostorna a lehka. Stélku (vnitini vlozku)
bud individudlné upravujeme, nebo do boty umistime
ORT vlozku. Vhodnad je obuv vy§si, kotni¢kovd, ktera
pomaha stabilizovat kotnik, ktery je diky svalové
dysbalanci ndchylny k distorzim. Obecné v kalceotice
plati, Ze v predni ¢dsti obuvi (tzv. kaple) ma byt dos-
tatek mista, aby byl umoznén aktivni pohyb prstua.
Néktefi autori ale naopak preferuji botu vpredu nizs{
(10, 11) tak, aby svym tlakem pusobila proti rozvoji
kladivkovych prstu. Argumentuji, Ze u mnoha CMT
pacientd jiz v dusledku parézy neni aktivni pohyb
prsti stejné mozny. Volba je v tomto pripadé spiSe na
pacientovi, ktery si musi vybrat typ obuvi, ve které se
citi pohodlné. Rozhodné ale varujeme pred tzkou
a tvrdou obuvi, kterd zvysuje riziko otlak®. Podrazka
ma byt pevna, z pruzného materialu, absorbujici otie-

sv. Vyska podpatku je individudlni, podle stadia cho-
roby (10, 11, 12). Vinci doporucuje v ¢asnych stadiich
(oslabeni pouze drobnych svald nohy) podpatek do 3
cm maximalné, doma chodit v obuvi bez podpatku
a funkéné tak protahovat Achillovu Slachu a m. tri-
ceps surae, které maji tendenci ke zkrdceni. V dobe,
kdy jiz prepadava Spicka a rozviji se supinace nohy,
doporuéuje lateralni klin, ktery mize byt zabudovany
ve vlozce nebo 1 v podréazce boty. My pouzivame late-
ralni klin pouze v ptripadé, Ze lze nohu jesté pasivné
korigovat do neutralniho postaveni a preferujeme za-
budovéni klinu do ORT vlozky, kterou lze premisto-
vat. V opaéném piipadé by se musel klin zabudovat
do veskeré obuvi, kterou pacient nosi (véctné domuaci).
Navic i vyska klinu se muze ménit podle dynamiky
onemocnéni. Novou vlozku pacient dostavd 1x za G
mésicd, ale obuv vétsinou pouziva déle. V momenté,
kdy pacient neni jiz schopen zadné dorzalni flexe
a neudrz{ aktivné ani 90 st. dhel mezi bércem a cho-
didlem, je nutné ho varovat pied chuzi naboso (10, 11).
Pravdépodobnost zakopnuti, distorzi a p¥ipadnych
fraktur je velka. Od 3. stadia, kdy je jiz vyraznéjsi
prepaddvani $picky, je nutnd korekce podpatkem,
ortézou nebo peronealni pdskou (popf. tapingem).
Pokud neni vyraznéjsi rotace (supinace) nohy, vetsi-
nou lze prredchézet zakopdvini pouze pomoci podpat-
ku od ihlu bérec/chodidlo 105st (10, 11). U peronedlni
plegie Vinci navrhuje specidlni dpravu kotnikové obu-
vi se zpevnénim zadni ¢asti (opatku) obuvi polypropy-
lenovym materidlem a aplikaci mékké vlozky z latexu
nebo pénové hmoty mezi atroficky bérec a zadni cast
obuvi (10, 11). S takovym zpusobem iupravy obuvi
zatim nemdme vlastni zkusenosti. V pozdéjsich stadi-
ich se zdsady obouvdni neméni, nutné je brat ohled na
piipadné ortopedické zdsahy na noze pacienta. Pokud
pacient nosi vyztuzenou kotnikovou obuv ¢i ortézu
pouze venku a v domécim prostied{ se prezouva do
nezpevnéné obuvi, je nutné ho upozornit, ze po prezuti
se vyrazné zvysuje pravdépodobnost padu a zakopnu-
ti, protoze stereotyp chtize je zcela jiny ve zpevnéné
venkovni a mékké domaci obuvi. V pripadé peronedl-
ni parézy musi po prezuti ,myslet na to, Zze ma zvedat
kolena“. Tato ,Capi chlize® je ale vycerpavajici, proto
je lepsi upravit i doméci obuv. Chtze naboso ¢i v pan-
toflich je zcela nevhodna. Doporucujeme v domacim
prostredi odstranit koberec¢ky, prahy a jiné nerovnos-
ti povrchu, které zvysuji riziko zakopnuti a zranéni.

HAFO“ ortézy, bandaze kotniku,
peronealni pasky

V pripadé téz81 peronedlni parézy ¢i plegie je ke
zlepSeni stereotypu chiize a prevenci zakopdvani
mozné vyuzit ortézy typu AFO ,ankle-foot ortho-
sis“ (obr. 9) (1, 10, 11), které zpeviiuji kotnik a pasiv-
né udrzuji neutrdlni postaveni nohy (ihel noha/bérec
90 st.). U nékterych AFO ortéz lze dhel noha/bérec
modifikovat (nastaveni dhlu pri udpravé ortézy za
tepla ¢i AFO ortézy s kovovym kloubem), a tim ovliv-
novat i postaveni v kolennim kloubu (16). Fixni pos-
taveni kotniku v lehké dorziflexi bude plsobit na
koleno ve sméru flexe, tj. proti rozvoji genu recurva-
tum, coz muze byt u nékterych pacientu s CMT vhod-
né. Naopak fixace kotniku v lehké plantdarni flexi
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Obr. 9. AFO ortéza.

povede koleno do extenze. To mize napomoci stabili-
zaci kolene ve stojné fazi kroku v pripadech, kde je
vyrazné oslabeni stabilizator kolene. AFO ortézy lze
stejné jako ORT vlozky pfenddvat do riznych part
obuvi, ovéem za predpokladu, Ze je u vSech stejna
vyska podpatku. Pouze tak budou zaruéeny vzdy stej-
né biomechanické podminky v oblasti kotniku i kole-
ne (16). AFO ortéza napomdhd stabilizaci nohy
i v mediolaterdlnim smyslu, p¥i spravnem tvarovani
muze pusobit proti zhor$ovani supinaéniho postaveni
nohy a inverze p¥ednozi.

Vinci wvddi, Ze je nutné odlisit dva divody oslabeni
dorzalni flexe (11):

1. V dasledku parézy pouze peronealni skupiny:
zde je dle autora indikovéno chirurgické reseni —
transpozice svala a §lach.

2. Vdisledku parézy (plegie) peronealnich svala +
m. tibialis anterior: indikovdna AFO ortéza.

Obecné, aby byla AFO ortéza indikovdna, pacient
ma splriovat ndsledujici podminky (14):
¢ sila extenzori kolene podle svalového testu vétsi

nez 3/5,

* stabilni obvod nohy (nesmi byt fluktuujici edémy

DK),

* tolerance dlouhodobéjstho konstantniho tlaku na
kazi,

* compliance pacienta (pravidelné kontroluje zda se
netvofi otlaky).

Na nasem trhu je k dispozici peronedlni dlaha ve
dvou forméch — s plnou patou ¢&i perforovanym dilem
v patni oblasti. Dlahy jsou plastové, individuédlné se
prizpasobuji tvarovanim za tepla. Z vnitini strany je
lze vymékéit pénovou hmotou. Na nasem pracovisti
nemame s uvedenymi dlahami dobré zkusenosti.
[ pres individudlni dpravu na atrofickém bérci Spatné
sed{, pacienti je vnimaji jako neprijemné, i pies vy-
mékéeni tlaéi v oblasti bérce, drazdi kGzi. Pénové
vymékéeni se odira a vzrista riziko otlakd. Pokud se

AFO ortéza indikuje, méla by byt pod celym chodid-
lem (typ s plnou patou konéi v oblasti metatarza)
a v predni ¢dsti ma byt tenkd a elastickd, aby umoz-
nila maly stupen plantdrn{ flexe pfi dopadu paty na
podlozku. Rigidni drzeni nohy v neutralnim postaveni
je pri chizi funkéné ndroéné (pretizeni m. quadriceps,
iliopsoas) Ortéza se v boté umistuje mezi stélku
a ORT vlozku. Na mezindrodni konferenci tykajict se
CMT problematiky v Antwerpéach v ¢ervenci 2004 byl
americkymi specialisty prezentovan novy druh AFO
ortézy (13). Skelet je za tepla individudlné tvarovan
z karbonovych vldken, povrch je z mékkého pénového
materidlu se zabudovanou ORT vlozkou. P¥i chazi
s touto AFO ortézou se signifikantné sniZuje energe-
tickd naroénost, zlepsuje se stabilita a stereotyp chi-
ze, jak potvrdila studie provedend americkymi
specialisty. Vzhledem k finanéni ndro¢nosti materia-
lu z karbonovych vldken (1 pér stoji cca 3000 US$)
neni ale vyuZziti tohoto typu AFO v dohledné dobé
u nas pravdépodobné.

Nam se nejvice osvédéila preskripce elastickych
bandazi kotniku, tzv. kotnikova osmicéka, (obr. 10),
které nechdvame pacientdm &it na miru. Elastické
banddze dostateéné kotnik zpevnuji, vejdou se dobre
do prostorné obuvi, pfi chdzi umozni i jisty stupen
plantdrni flexe. Pouze ve vyjimeénych ptfipadech, kdy
jsou velmi pokroéilé atrofie svald na rukou, maji
pacienti s nasazovanim téchto bandézi obtize a potre-
buji pomoc druhé osoby. Dals{ alternativou jsou pe-
ronealni pasky (obr. 11A, 11B), oblibenéjsi
(estetickd prijatelnost) a vétSinou dostacujici jsou
kratsi typy peronedlnich pasek. Posledni alternativni
zpevnéni kotniku je tapovani, které ale pro vétsinu
pacientt neni asi bézné dostupné.

Dalsi typy pouzivanych protetickych pomucek

Mezi dalsi pomicky, které CMT pacientam bézné
doporucujeme, pat¥i vychdazkové hole, francouzské
hole, podpazni berle, choditka, korektory vbocenych
paled, kolenni ortézy (éastou komplikaci je rekurvace
kolene), pouze nékolik pacientd potrebuje invalidni
vozik. Samostatnou problematikou je korzetoterapie
deformit pdtere (4, 5). Ve spolupréci s ergoterapeu-
tem predepisujeme nejraznéjsi pomuicky od doméciho

Obr. 10. Kotnikova osmicka.
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Obr. 11a. Peronealni podkolenni paska.

prostredi, které pacientum usnadnuji bézné denni
¢innosti. Blizsi specifikace jiz presahuje ramec tohoto
sdéleni.

ZAVER

Proteticka péce je nutnou soucasti komplexni péce
o pacienty s diagnézou HMSN. Spravné indikované
a kvalitné vyrobené protetické pomutcky mohou pa-
cientovi znaéné usnadnit zivot, od jisté miry snad
i zpomalit progresi onemocnéni. Naopak i vynikajici
rehabilitace a dobre vedend podptrnd lécba bez sys-
tematické protetické péce nebudou nikdy dostacujici.
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Synergetic Analgesic Effect of the
Combination of Arnica and Hydroxyethyl
Salicylate in Ethanolic Solution
Following Cutaneous Application

by Transcutaneous Electrostimulation

Miroslav Kucera, Ondrej Horacek, Jan Kalal, Pavel Kolar, Peter Korbelar, and Zora Polesna

Clinics for Sports Medicine and Rehabilitation of the 2nd Medical Faculty of Charles University,
Faculty Hospital Motol, Prague (Czech Republic)

Summary

A combination of the active agents ar-
nica and hydroxyethyl salicylate (HES) in
ethanolic solution (Sportino® Acute
Spray) is cutaneously applied for the
treatment of sports injuries and diseases
of the locomotor apparatus. The aim was
to examine the efficacy and synergism of
the single substances and the combina-
tion with regard to the analgesic effect
after cutaneous application as well as to
validate the method of transcutaneous
electronic stimulation as a method of
measuring the analgesic effect. In the pre-
sent article, the method of transcutane-
ous ejectrostimulation was used in a ran-
domized, controlled, single-blind trial on
healthy volunteers to provide objective
evidence that the combination of active
agents displays a significantly greater an-
algesic effect than the individual active
agents. Thus there is synergy between
the active agents arnica and hydroxy-
ethyl salicylate in the combination pre-
paration. In addition, the effect of the
vehicie ethanoi and the reference sub-
stance water could be determined within

the framework of these comparative ex-
periments and the difference between
the combination preparation and the in-
dividual substances arnica and HES
could be shown. The method of transcu-
taneous electrostimulation used for the
objective measurement of the analgesic
effect was validated. -
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Zusammenfassung

Analgesics

- Antiphlogistics - Antirheumatic Drugs

Untersuchung der synergistischen analge-
tischen Wirkung von Arnika und Hydro-
xyethylsalicylat kombiniert in ethanoli-
scher Losung nach kutaner Applikation
mittels transkutaner Elektrostimulation

Eine Wirkstoffkombination von Ar-
nika und Hydroyxethylsalicylat (HES) in
ethanolischer Losung (Sportino® Acute
Spray) wird bei der Therapie von Sport-
verletzungen und Erkrankungen des Be-
wegungsapparates kutan appliziert. Es
war die Aufgabe dieser Studie, die Wirk-
samkeit und den Synergismus der Einzel-
substanzen sowie der Kombination hin-
sichtlich der analgetischen Wirkung nach

kutaner Applikation zu tiberpriifen und
die Methode der transkutanen Elektrosti-
mulation als Mefmethode fiir die analge-
tische Wirkung zu validieren. Mittels der
Methode der transkutanen Elektrostimu-
lation wurde in einer randomisierten
kontrollierten einfach verblindeten Stu-
die mit freiwilligen Probanden objekti-
viert, dap die Wirkstoffkombination ge-
geniiber beiden Einzelwirkstoffen einen
signifikant iiberlegenen analgetischen Ef-
fekt zeigt. Ein Synergismus der Wirk-
stoffe Arnika und HES im Kombinations-
priparat liegt somit vor. Ferner konnten
im Rahmen dieser Vergleichsversuche die
Effekte des Vehikels Ethanol sowie der

Vergleichssubstanz Wasser ermittelt wer-
den und die Unterschiede gegeniiber
dem Kombinationspriparat sowie gegen-
iiber den Einzelstoffen Arnika und HES
gezeigt werden. Die angewandte Methode
der transkutanen Elektrostimulation zur
Objektivierung des analgetischen Effek-
tes wurde validiert.

1. Introduction

The cutaneous application of antiphlogistic agents is of
great therapeutic importance today. Among the effica-
cious and therapeutically suitable preparations for tre-
ating sports injuries and painful symptoms of the loco-
motor system are those from Arnica montana L. and
hydroxyethyl salicylate (HES) {9]. Based on the available
data and clinical experience, we prefer the ethanolic so-
lution {1, 12].

Many different galenic forms of arnica preparations
are used for a wide variety of indications [6, 9]. To in-
crease effectiveness, combinations of various active
agents are also employed and their possible synergism
is utilized.

The antiphlogistic and analgesic efficacy of both ar-
nica and hydroxyethyl salicylate is sufficiently well-
known from the literature (9, 16]. Neither of the active
agents are included in any doping list. In an earlier
study, we pointed out the therapeutic possibilities of
applying Sportino® Acute Spray? (active agents: arnica
tincture and hydroxyethyl salicylate) after sports injur-
ies and diseases of the locomotor system [8].

The combination of these two active agents is there-
fore a logical consequence of the existing pharmacolo-
gical and clinical data in the literature. From knowledge
of inflammatory processes it is known that in order to
achieve a particularly marked anti-inflammatory effect,
it is reasonable to biochemically intervene in the in-
flammatory mechanism at various points [3, 4, 10, 14,
15].

The transcutaneous active agent penetration is a pre-
condition for the effect.

Y Manufacturer: Harras Pharma Curarina Arzneimittel GmbH,
Munich (Germany).

There is an extensive literature which describes the
cutaneous absorption of the various salicylate derivati-
ves from different galenic vehicles [1, 2, 5, 11, 12, 13).
The vehicle increases or decreases the transcutaneous
penetration [1, 5, 12]. The ethanolic solution has proven
to be the optimal vehicle for salicylates [1, 5].

The objective measurement of pain is a well-known
problem. By means of transcutaneous electrostimu-
lation, it is possible to objectively determine the time
at which a defined and reproducible electrical puise
evokes a perceptual response in the tested person — the
detectability threshold is determined.

Also the objective measurement of the analgesic ef-
fect is a well-known problem. The vast majority of stud-
ies assessing efficacy are based on subjective reports of
patients. This applies particularly to the assessment of
analgesic efficacy.

For this purpose, it is necessary to introduce meas-
urement methods which make it possible to quantify
the effectiveness of the pharmacologically active sub-
stances or their combination.

The use of electrostimulation devices is appropriate
here. These devices make a defined and reproducible
application of electrical pulses possible as well as the
objective quantification of the threshold of puise per-
ception or the pain threshold.

Stacher et al. [16] reported on the effects of clinically
efficacious analgesics which are difficult to reproduce
by means of classical methods — thermal, mechanical,
chemical. Using what was at that time a new method
(electrostimulation), the authors determined the pain
threshold and pain tolerance; after the oral administra-
tion of 50 mg pentazocine + 500 mg acetylsalicylic acid
(ASA), they established significant increases of pain
threshold and tolerance in a controlled double-blind
study. The authors showed that the method of cutane-
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ous electrostimulation represents a suitable instrument
for testing the effect of analgesic substances.

In view of this hypothesis, a validation of the Stiwell
method (electrostimulation) is fequired to answer the
present questions. If it can be shown that after the ap-
plication of oral analgesics (e.g. paracetamol) an objec-
tively measured increase of the perception threshold
occurs in test persons after electrostimulation with the
device, then it can be assumed that this method does
in fact measure analgesic effects — also after cutaneous
application.

2. Problem

- Is the method of electrostimulation suitable for quan-
titatively measuring an analgesic effect?

- Can the method of transcutaneous electrostimulation
be validated?

— Are there differences in the effect or a synergistic ef-
fect of the armica-HES combination compared with
the individual substances, the ethanol vehicle, and
water?

3. Methods and material
3.1. Design for validation of the method

The study was carried out in the form of a randomized,
placebo-controlled, single-blind trial employing a
cross-over design. Each healthy volunteer received both
the test drug and placebo, separated by a wash-out
phase. The wash-out phase between the two adminis-
tration periods was 8 days.

The test drug and placebo were blinded and could
not be distinguished organoleptically.

The study procedure was carried out in accordance
with the principles of the Declaration of Heisinki, and
approval of the relevant ethics committee was available.

3.2. Healthy volunteers

Number of healthy volunteers: 40 (23 females; 17
males).

We tested healthy volunteers, employees of the
Prague-Motol University Hospital and the 2nd Medical
Faculty of Charles University, Prague, students of that
faculty, students of the Faculty of Education of Charles
University, Prague, and female students of the technical
college for mid-level medical personnel. The age of the
test persons was between 18 and 68.

Inclusion criteria:

- Healthy volunteers

— Age: 18-68 years

- Weight: 50-80 kg

— The volunteers must have fasted for at least 12 h before the
start of the study

- Signing of the informed consent form

— Test persons must agree to completing all of the prespecified
tests/examinations

- Test persons must be willing to report all concomitant med-
ications which might have become necessary to the investi-
gator without delay

Exclusion criteria:

— Special diets

— Any medication within the last 4 weeks before start of study
— Alcohol within 1 week before start of study

- Pregnancy, lactation period

— Diseases for which taking paracetamol is contraindicated

- Diseases which require the administration of other drugs
An initial examination was carried out at the time of study en-
rollment to confirm the state of health of the volunteers and
check compliance with the inclusion and exclusion criteria.

3.3. Tested substances

The healthy volunteers were orally administered 500 mg par-
acetamol twice daily as a test drug or 500 mg lactose twice
daily as a placebo with 100 to 200 ml liquid.

3.4. Electrostimulation measurement method

For application of precisely defined electrical pulses for the
production of pain, we used the Stiwell programmable elec-
trostimulation system (MED-EL, Innsbruck, Austria). We asses-
sed individual active agents by simultaneously applying the
round electrodes (diameter 50 mm) to both forearms. We used
the transportable Stiwell device, which allows variable elec-
trical pulses to be individually set (current in mA and pulse
duradon in ms) and stored in memory, so that these data can
be reproduced at any time. We applied rectangular pulses with
a 3-s interval between the individual pulses. At the start of test-
ing, the curent strength of the electrostimulation was equal to
zero and then increased by 1 mA every 10 s until the time of
the fixst percepdon.

At time 0 and after 3 and 6 h, the measurements were car-
ried out on the inner side of the forearm with the Stiwell elec-
trostimulation device. The electrical pulses corresponded in
strength and quality to those of the main experiment; in some
cases, the maximum current strength of 7 mA was exceeded —
because of the differing individual sensitivity of the test per-
sons. For this reason, the analysis was carried out exclusively
with reference to the individual test persons and on the indi-
vidual measurement difference data (percentages and abso-
lute values).

3.5. Design for the objective measurement of the
synergistic analgesic effect of the combination of
arnica and HES following cutaneous application

The study was carried out as a randomized, single-blind trial.
All liquids tested were filled into neutral white 50 ml plastic
bottles with spray top and could not be distinguished from one
another by the test persons based on outward appearance.

The skin was not shaved.

The dosage was 2 spray puffs from the plastic spray bottle
(manual pressure without propellant) on the defined skin area:
the inner side of the forearm, corresponding to 0.167 g = 200
pl Hquid on an area of 5 x 5 cm.

3.6. Tested substances
The products used in the study are shown in Table 1.
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Table 1: Products used in the study.

n of | mbﬁgal:,t:)fl@
2-Hydroxyethyl salicylate Ph. Eur. 3.08/%
Arnica tincture (German Pharmacopoeia) | 10.0 g/%
DAB 2000
Ethanol 96 % V/V with isopropyl myristate, | ad 100.0 ml

camphor and volatile oils
(Ethanol concentration in the final product
70 % VV)

T

T

10 %

Arnica tincture (German Pharmacopoeia)
DAB 2000
Hydroxyethyl salicylate Ph. Eur. 3%

A N R
Fudles

Purified water Ph. Eur.
Ethanol 70 % V/V German Pharmacopoeia

3.7.Measurement intervals

Measurements were carried out immediately after applying the
substances and 5 and 10 min later.

The electrodes were applied directly on the skin without
contact gel, ointment or liquid. The material of the electrodes
is caoutchouc.

The final product (combination) was applied on one side of
the forearm and one of its active agents (composition: Tables
4 and 5) or ethanol or water on the other side. Variable elec-
trical pulses were individually set (current in mA and pulse
duration in ms) and stored in memory, so that these data can
be reproduced at any time. We applied rectangular pulses with
a 3-s interval between the individual pulses.

At the start of the study, the current strength of the electro-
stimulation was equal to zero and then increased by 1 mA
every 10 s until the time of the first perception. The pulse in-
tensity when the first sensation was evoked was recorded. The
pulses (max. 7 mA) were applied in parallel and their values
were simultaneously noted. A statistical analysis was then per-
formed. The tests were carried out at a room temperature of
21 to 23 °C between 1 and 7 p.m.

3.8. Effect criterion

As in the method validation study, the sensitivity threshold /
pain perception, determined by means of transcutaneous elec-
tostimulation, was the only effect variable.

3.9, Statistical methods

To evaluate differences in the groups, the Friedman test and
tests for contrasts were carried out. SPSS for Windows Version
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Fig. 1: Validation of the method: Stiwell electrostimulation to de-
termine the pain tolerance / pain threshold. Means of the meas-
urements in mA after electrostimulation in 40 healthy volunteers
after 0, 3, and 6 h. Oral administration of placebo (lactose) or
paracetamol (500 mg twice daily). Unit of measurement: maA.

10.0 was used as statistical software for the Friedman test. Tests
for contrasts were used to identify differences between indi-
vidual group pairs. Test for significance: Wilcoxon.

Results are presented as mean with Standard Deviation (SD)
and as median.

4. Results
4.1. Validation of the method

The individual data for each healthy volunteer for the
cutaneous electrostimulation after paracetamol or pla-
cebo administration are documentated.

The average of the dates is presented in Table 2 and
Fig. 1.

Results of the tests for contrasts:

Paracetamol t = 3 h showed significant differences
compared with placebo t = 0, placebo t = 3 h, placebo
t =6 h, and paracetamol t = 0 (p < 0.005 for all compar-
isons).

Paracetamol t = 6 h showed significant differences
compared with placebo t = 0, placebo t = 3 h, placebo
t =6 h, and paracetamol t = 0 (p < 0.005 for all compar-
isons).

All other comparisons resulted in no significant dif-
ferences; especially paracetamol t = 3 h compared with
paracetamol t = 6 h showed no significant difference.

The important question was whether the determina-
tion of the sensitivity threshold using transcutaneous
electrostimulation like in the present study is relevant
for the definition of the pain threshold and pain per-
ception. In the summary assessment of the results of

Table 2: Validation of the method: Stiwell electrostimulation to determine the pain tolerance / pain threshold. Means of the measure-

ments in mA after electrostimulation in 40 healthy volunteers after 0, 3, and 6 h.

-

Placebo 3.2 6
Paracetamol 3.25 8
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t =10 min

t=5min
& Combination

0 H0

Fig. 2: Comparison of the effect of water and the combination
(arnica and hydroxyethylsalicylate) (n = 43). Differences in the
pain perception after cutaneous application of water and the
combination (arnica and hydroxyethylsalicylate). Measurement
method: transcutaneous electrostimulation. Unit of measure-
ment: mA.

Table 3: Comparison of the effect of water and the combination
of arnica and hydroxyethylsalicylate (n = 43). Differences in the
pain perception after cutaneous application of water and the
combination. Measurement method: transcutaneous electrosti-

t =10 min
2 Combination

t=5min
0O Alcohol

Fig. 3: Comparison of the effect of the combination (arnica and
hydroxyethyisalicylate)and alcohol (n = 43). Differences in the
pain perception after cutaneous application of the combination
(arnica and hydroxyethylsalicylate) and alcohol. Measurement
method: transcutaneous electrostimulation. Unit of measure-
ment: mA.

Table 4: Comparison of the effect of the combination (arnica and
hydroxyethylsalicylate) and alcohol (n = 43). Differences in the
pain perception after cutaneous application of the combinatiorn
(arnica and hydroxyethylsalicylate) and alcohol. Measurement

mulation. method: transcutaneous electrostimulation.
\] t=0 t=5min | t=10 min t=0 t=5min | t= 10 min

H,O Mean mA 2.16 1.98 2.19 Alcohol Mean mA 253 2.47 2.63

Median 2 2 2 Median 3 3 3

SD 1.00 0.86 1.07 SD 1.05 1.11

N e TSNy COp i v | W= : === S— g - M e
Combination | Mean mA 2.84 321 3.26 Combination | Mean mA 3.12 2.93 3.09
(arnica and Median 3 3 3 (arnica and Median 3 3 3
HES) 0.95 0.74 0.76 HES) SD [ 0.83 0.75
S - - ==CSR NI L
p<005 | p<0.0l p < 0.01 p<005 | p<0.05 p < 0.05

— S S oL N e P = s

the method validation with oral administration of the
analgesic paracetamol and the results of the main ex-
periment with cutaneous application of the test sub-
stances, it was shown that the measurement of the
sensitivity threshold represents an objective measure-
ment of pain perception.

Therefore the results of the present validation show
that the method of cutaneous electrostimulation is suit-
able for the measurement of an analgesic effect.

4.2, Results of the objective measurement of the
synergistic analgesic effect of the combination of
arnica and hydroxyethyl salicylate

The results of the study were summarized in Tables 3
to 6 and Fig. 2 to 5.

The comparison between Arnica and HES combina-
tion and water showed that the combination produced
a significantly greater increase in the perception / pain
threshold compared with water (see Table 3 and Fig. 2).

The null hypothesis (no differences between the 6
groups) was rejected by the Friedman test at a high level
of significance of p < 0.00005.

The comparison between the combination and eth-
anol showed that the combination produced a signifi-
cantly greater increasc in the perception / pain thresh-
old after 0, 5, and 10 min compared with ethanol (see
Table 4 and Fig. 3).

The comparison between the combination and ar-
nica tincture showed that the combination produced a
significantly greater increase in the perception / pain
threshold after 5 and 10 min, but the difference was not
significant after 0 min (see Table 5 and Fig. 4).

The null hypothesis (no differences between the 6
groups) was rejected by the Friedman test at a high level
of significance of p < 0.00005.

The comparison between the combination and
hydroxyethyl salicylate showed that the combination
produced a significantly greater increase in the percep-
tion / pain threshold after 5 min. Although the different
effect of HES and the combination after 0 and 10 min
is clear, it was not quite great enough to be significant
(see Table 6 and Fig. 5).

The null hypothesis (no differences between the 6
groups) was rejected by the Friedman test at a level of
significance of p < 0.013.

5. Discussion

The problem described in the introduction of objec-
tively quantifying analgesic effects was answered by the
present tests and the results of the method validation
study. After the oral administration of an analgesic sub-
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t =10 min
B Combination

t=5min

t=0
0 Amica tinct.

Fig. 4: Comparison of the effect of the combination (arnica and
hydroxyethylsalicylate) and tincture of arnica (n = 43). Differ-
ences in the pain perception after cutaneous application of the
combination (arnica and hydroxyethylsalicylate) and tincture of
arnica. Measurement method: transcutaneous electrostimu-
fation. Unit of measurement: mA.

Table 5: Comparison of the effect of the combination (arnica and
hydroxyethylsalicylate) and tincture of arnica (n = 43). Differen-
ces in the pain perception after cutaneous application of the
combination (arnica and hydroxyethylsalicylate}and tincture of
arnica. Measurement method: transcutaneous electrostimula-

t=0 t=5min t =10 min
0O Hydroxyethyl B Combination
salicylate

Fig. 5: Comparison of the effect of hydroxyethyl salicylate solu-
tion and the combination (arnica and hydroxyethylsalicylate)
(n = 43). Differences in the pain perception after cutaneous ap-
plication of hydroxyethyl salicylate solution and the combination
(arnica and hydroxyethylsalicylate). Measurement method: trans-
cutaneous electrostimulation. Unit of measurement: mA.

Table 6: Comparison of the effect of hydroxyethyl salicylate (HES)
solution and the combination (arnica and hydroxyethylsalicylate)
(n = 43). Differences in the pain perception after cutaneous appli-
cation of hydroxyethyl salicylate solution and the combination
(arnica and hydroxyethylsalicylate). Measurement method: trans-

tion. cutaneous electrostimulation.
t=0 t=5min | t=10 min i b 2 ; N 0 : = j;mm t: 10 min.
Arnica tinct. | Mean mA 2.37 2.40 2.49 Hydroxyethyl | Mean mA 2.63 2.67 2.79
Median 3 3 3 salicylate Median 3 3 3
SD 0.98 0.94 SD 0.87 0.94
Combination | Mean mA 2.98 3.26 3.09 Combination | Mean mA 295 3.1 3.07
(arnica and Median 3 3 3 (arnica and Medina 3 3 3
HES) SD 0.82 0.61 HES) SD 0.57 0.70
n.s. p < 0.01 p < 0.05 n.s. p <0.05 n.s.

stance (paracetamol) and evidence of the effect using
transcutaneous electrostimulation, it was confirmed
that this method is suitable for measuring analgesic ef-
fects. The present test results confirm the percutaneous
absorption of the active agents, their local analgesic ef-
fect, and the synergistic effect of the active agents in
the combination. In addition, it was shown that the ac-
tive agent combination preparation (arnica and
hydroxyethyl salicylate) in ethanolic solution was signif-
icantly more efficacious than either the ethanol vehicle
or the purified water placebo. At the same time, the
combination had a greater effect than the individual ac-
tive agents, arnica tincture and HES; these differences
were significant 5 min after application in both cases.
For arnica tincture, the difference was also significant
10 min after application — but not for the HES solution.
Therefore, HES in ethanolic solution had the greatest
analgesic effect after that of the combination solution.
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1. Introduction Once, however, the patient learned how to relax the

As a result of the pioneering research undertaken by
physiotherapists in Australia (Wohlfahrt and Jull, 1993;
O’Sullivan et al., 1997; Richardsen et al., 1999) clinical
professionals working in the area of musculoskeletal
dysfunction have become increasingly aware of the

" crucial importance of what may be called the “Deep
Stabilization system”. Even before this our attention
was indirectly drawn to the same problem by Silver-
stolpe’s findings (Silverstolpe, 1989).

This author demonstrated that on snapping-palpation
of hlghly active trigger points (TrPs) of the. thoracic
erector spinae, extension of the lumbar spine and pelvis
was obtained, by contraction of the lumbar erector
spinae. This has been confirmed by - electromyography

(EMG) (Skoglund, 1989). Concomitantly, a pain point

is identified with palpation of the sacrotuberous
ligament. Following massage of this pain point, the

TrP in the spinal erector and-the tender-peoint ithe -

buttocks and a whole chain of other symptoms
vanished. In honor of Silverstolpe and Skoglund this
whole complex is called the “S” reflex (Fig. 1).

Not only was it possible to confirm Silverstolpes’
findings, but it was soon noted that it was possible to
obtain release by mere pressure in the same direction.
This, however, is a characteristic for a muscular TrP.
Therefore it was concluded that this phenomenon was
due to a TrP of the underlying coccygeus muscle, part of
the pelvic floor. Learning how to relax the coccygeus
muscle soon proved that it was indeed the pelvic floor.
This became "a clinical priority, because, however
effective the treatment by massage andfor pressure
was, the clinical complaints had a tendency to recur at
very short intervals, and treatment was very unpleasant.

*Corresponding author.
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pelvic floor (Lewit, 1999a), the results were as prompt
and satisfactory as after pressure and/or massage. The

patient can easily do this several times a day on his own.”

Pressure palpation is most important in the diagnosis
of pelvic floor involvement. At present this is known to
be much ‘more frequent than the characteristic- “g”
reflex. Not less important is snapping palpation of the
diaphragm for TrPs, which are equally frequent and no
less important. No single muscle is responsible for the
stability of the lumbar spine, but rather an orchestrated
co-activation of agonmist and antagonist muscles. sur-
rounding the spinal column is- necessary (Cholewxckx
and McGill 1996; . Cholewicki et. al, 1997). The
abdominal cavity being a fluid filled space.is' as firm as
the weakest of its' walls. Through the “diaphragm,
moreover, postural funcuon is. lmked with respiration
(Fig. 2): '

The practical consequence for chmcal management of
myofascial pain is that pamful TrPs which are found
mostly in the superficial muscles mainly involved in
voluntary movement, very often clear up after adequate
treatment of the deep stabilization system, mainly
involved in posture. The influence of the postural
function on voluntary movement was admirably shown
by Hodges and colleagues using EMG (Hodges and
Richardson, 1996; Hodges et al., 1996). They demon-
strated that if a healthy subject raises his arm, the
transversus abdominis contracts before the deltoid.
These findings are almost expenmentally confirmed by
the followmg case.

2. Clinical history

The patient was first seen by one of the authors on
August 28, 2001. At that time her main complaint was
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Fig. 1. Diagram showing the typical site of TrPs of the thoracic erector
spinae, the gluteal pain point and the direction of palpation of the M.
coccygeus.

Fig. 2. Palpation of the diaphragm.

that standing in front of her sink her “tummy was
sticking out” and that when standing she was unable to
lift her arms, yet while sitting she could do so without
difficulty. EMG of her deltoid was normal. So unusual
was this finding that the patient was suspected of
malingering.

Her problems began with back pain during the
summer of 2000. The patient’s condition became worse
during the autumn to the extent that she became
paralyzed and she was unable to walk. She was therefore
hospitalized in November 2000 and boreliosis was
diagnosed.

In the course of her stay in hospital she slowly
improved so that after discharge she could walk almost
normally, but because of the complaints already
mentioned she was sent to our rehabilitation depart-
ment. In her previous history she never suffered from

back pain. She had two normal deliveries and a
gynecological operation in 1978.

Examination findings: The patient was able to lift her
arms when seated, but when standing only if the pelvis
was supported. There was not only a tendency to “stick
out her tum” but also to sway back on stooping. There
were neither painful lesions nor was there any movement
restriction. There was marked weakness of her back
muscles and of the deep abdominal muscles exclusively.
There was in addition hypertonus of the scalenes and the
sternocleidomastoids; the tendon reflexes in her upper
extremities were very lively, but muscle tone was
decreased. Abdominal reflexes were absent. The patellar
reflexes were symmetrical but the Achilles tendon reflexes
lowered, as was the perception of vibration on the feet.

An EMG examination was requested not of her
extremity muscles but of her trunk muscles. This was
not forthcoming and for that reason the patient was seen
again as late as April 22, 2002. In the meantime she was
provided with a corset and was given more rehabilita-
tion, mainly for her back muscles. She was slowly
improving. By then when standing with a corset she
could lift her arms normally, but without the corset only
with considerable difficulty.

At re-examination it was noted that she was still

“unable to lift her head and/or her legs when lying prone,
and that she could not draw in her navel, even though
her straight abdominal muscles functioned normally.
The diaphragm was contracting normally (X-rays in
inhalation and exhalation), but there was clearly faulty
respiration, because during inhalation she lifted her
thorax without widening it, using mainly her scalenes
(Lewit, 1999b). These findings were documented on
videotape. The EMG of her back muscles confirmed the
paresis (Fig. 3). ‘

Fig. 3. Needle EMG of the low cervical and thoracic M. multifidi
showing bilateral signs of chronic neurogenic lesion.
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3. Discussion

This patient became severely paralyzed in the course
of boreliosis. This is a tick born infection due to the
spirochete Burgdorferi, also known as Limes disease

after the locality, where it was first described. As such it
" has many features in common with syphilis including
late neurological symptoms, as in this case. Like syphilis
it is treated by penicillin.

After partial recovery, her back muscles and the
transversus abdominis remained weak and there was
faulty respiration, requiring substitution of her scalenes.
In other words: her back muscles and her abdominal
muscles, i.e. her abdominal cavity did not stabilize her
lumbar spine. This made her unable to lift her arms
when standing freely. The moment the pelvis was fixed-
seated or standing with a corset, she could lift her arms
properly. It also showed the close relationship between
posture and respiration. With a weak transversus
abdominis the diaphragm was not supported by the
abdominal cavity so that the scalenes had to lift the
thorax during inhalation.

This case is exceptional in that paralyzed deep
stabilizers caused impairment of active shoulder move-
ments. In our daily routine we see, on the other hand
that dysfunction of the deep stabilizers harboring TrPs,
is inadequately compensated by long superficial muscles,
which react by painful TrPs on their part. When
Magnus (1925) pointed out that “posture follows
movement like a shadow”, we have to now say even
more pointedly—“without posture, no movement”.

4. Conclusion

Research by Hodges and Richardson (1996) has
shown that during arm lifting the transversus abdominis

contracts before the deltoid in normal subjects. By
contrast a case is reported in which a patient with
paresis. of the back and deep abdominal muscles had
difficulty in lifting her arms when standing freely.
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Diagnostikujeme spravné svalové oslabeni
u radikularniho syndromu?

Mazanec R., Horaéek 0.}, Bojar M.

Neurologicka klinika 2. LF UK a FN, Motol — Praha
‘Neurologickd ambulance Zdravotoi zafizeni Jihozdpadni Mésto, Praha

| Soubrn

Souéasti priznakového souboru radikuldrniho syndromu je svalové oslabeni. Slabost nékterych svalo-
vych skupin je Casto diagnostikovany a ndkdy klinicky dominantini projev radikularanikro syndromu.
Oslabeni jinych svalovych skupin je méné ndpadné a musi byt aktivné vyhledavano. Tato skuteénost
byla ovérena na souboru 15 pacientit s radilouldrnim syndromem L5, u kiterého byva klinicky manifestni
zejména oslabeni extenzort nohy a prstii a méné nipadné je oslabeni abdukiord kyéelniho kloubu.
Uvsech pacientii byl potvrzen CT vySet¥enin vyhiez disku nebo jeho selivestr jako pfi¢ina neurogenni
léze kofene L5. EMG vySetfenim byla potvrzena neurogenni 1éze jako piitina svalového oslabeni. U 9
pacienti bylo klinicky zji§téno a elektromyograficlky potvrzeno oslabeni extenzori nohy a prsta a déle
tabduktori ky€elniho kloubu. U 8 pacientd pouze oslabeni extenzort nohy a prstii. U 3 pacientit bylo
prokézano oslabeni pouze abduktoriti kyéelniho kloubu. Oslabeni abduktorii kyéelntho kloubu je
vyzonamné pro vzanik a frvéini poruch statiky panve a patere. V rdmci komplexni rehabilitace je nutné
na podporu trofiky oslabenych svali zaiadit co nejd¥ive facilitaéni prvky. Véasna diaguostika a cilena
rehabilitace oslabeni abdulktora kyéelniho kloubu je podminkou ispéiué terapie vertebrogemmich
potiZi nejen u kompresivaich radikuldrnich syndromi, ale i stavit po operacich vyhiezit meziobratio-
vjch plotének. VZdy je nutné posuzovat posturalni poruchu v souvislosti s klinickym nalezem, svalovym
festem, CT a EMG vySetienim.

Kli¢ova slova: kompreswnl radikulopatie L5, svalovy test, elektromyom'aﬁe, CT, vyhrez meziobratlové
ploténlcy

Summary

Mazanec R., Horacéek O., Bojar M.: Do We Diagnose Correctly Muscular Weakness in
Radicular Syndrome?

Muscular weakness is part of the group of symptoms of the radicular syndrome. The weakness of some
muscle groups is frequently diagnosed and sometimes it is the clinically dominant manifestation of the
radicular syndrome. Weakening of other muscle groups is less siriking and must be actively detected.
This fact was verified in a group of 15 patients with radicular syndrome of L5, where as a rule in
particular the weakuess of the extensors of the foot and fingers is striking and to a lesser extent
weakness of the abductors of the hip joint. In all patients CT examination confirmed prolapse of a disk
or its sequester as the cause of the neurogenic lesion of the root of L5. EMG examination confirmed
ineurogenic lesion as the cause of muscular weakness. In nine patients clinical examination revealed
and electromyography confirmed wealkxess of the extensors of the foot and fingers as well as abductors
ofthe hip joint. In three patients only weakness of the extensors of the foot and fingers. In three patients
lbere was only weakness of the abductors of the hip joint. Weakness of the abductors of the hip joint is
important for the development and persistence of impaired statics of the pelvis and spine. Within the
framework of comprehensive rehabilitation it is necessary for promotion of the trophics of weak
muscles to include as soon as possible facilitating elements. Early diagnosis and aimed rehabilitation
of the weak muscles is the prerequisite of successful treatment of vertebrogenic complaints not only in
tompressive radicular syndromes buf also in conditions after surgery of prolapses of intervertebral
lisks. It is always necessary to evaluate the postural disorder in conjunction with the clinical finding,
nuscle test, CT and EMG examination.

Key words: compressive L5 radiculopathy, muscle test, electromyography, CT, prolapse of interverteb-
ral disk

0.

k\'vmo ve zkrdcené verzi na Konferenci pro myoskelet4lni medicinu v Olomouci, kvéten 1997.




vod

Vneurologické praxi predstavuji pacienti s projevy
mprese misnich kofenu poéetnou skupinu. Typicky
fiznakovy soubor u radikuldrniho syndromu zahr-
jeradikuldrni dermatomovou bolest, zmény §lacho-
wsticovych reflexd, poruchu taktilniho éiti v ptislus-
dermatomu a oslaben{ svalovych skupin
pfislu§ném myotomu.

Oslaben{ nékterych svald je klinicky dominantni,
inych je musime aktivné vyhleddvat. Pfitom svalo-
idysbalance nejen kondetinovych svalq, ale i svall
stencovych mé vyznamné dusledky pro poruchy
turdlni. Naru$eni chuazového stereotypu vede
pretézovani dolnf bederni pitere s moznosti vzniku
wskeletdlnich dysfunkef a ndslednou bolesti v lum-
kralnim prechodu, sakroiliakédlnich kloubech
1 kloubech kycelnich. Dédle mtZe byt pri¢inou malo
tivni rehabilitaéni péce a prodlouZeni pracovni
chopnosti.

Potvrzuji to 1 nase zkuSenosti pii vySetfovani ab-
tora kycelniho kloubu u pacientid s radikuldrnim
dromem L5. U radikuldrniho syndromu L5 je nej-
t8ji diagnostikované oslabeni m. ext. hallucis lon-
,m. ext. dig. brevis a m. tibialis anterior. Opomi-
¢ je oslabeni m. glutaeus medius, minimus a m.
sor fasciae latae (abduktory kyéelniho kloubu —
'k k.). Pravé oslabenf abduktort kygelniho kloubu
k. k.) je hlavni p¥i€inou posturalni poruchy.
Pripomindme inervaci a funkci abduktori kyéelni-
“ikloubu (tab. 1).

ubor pacientu

Charakteristika souboru:

Do souboru byli zafazeni jednak pacienti z terénni
ologické ambulance, jednak pacienti hospitalizo-
na klinice v letech 1996 a 1997. Soubor byl tvo-
24 pacienty z neurologické ambulance a 46 pa-
ty z Neurologické kliniky, u kterych byla
ovena diagnéza radikuldrniho syndromu L5.

tomto souboru byli zarazeni pacienti nejen se zdni-

ymi pfiznaky, ale i s ptiznaky iritadnimi. Postup-

[ Tab.1. Segmentélni inervace glutedlnich abdui(t:orﬁ (4).

L2 | L3 | L4 L5 S1 S2 |

glutaeus medius .

glutaeus minim.

tensor fasc. lat.

glutaeus maxim.

né jsme ze souboru vytadili pacienty s pfiznaky pouze
iritaénimi, polyradikuldrnim postiZenim L5/S1 a ji-
nou etiologii radikuldrniho syndromu nez diskogenni.

Sledovany soubor pak tvofilo 15 pacientu s radiku-
ldrnim irita¢né-zanikovym syndromem L5 diskogenni
etiologie s klinickymi projevy oslabeni akrdlniho i ko-
renového svalstva (11 pacientd mélo vyhrez disku a 4
pacienti sekvestr).

Vek: 34-72 let

Pohlavi 8 Zen a 7 muza

Metodika

V diagnostice priznakového souboru radikuldrniho
syndromu L5 bylo pouZito obvyklého vysetfovaciho
algoritmu. Duaraz byl kladeny na to, aby vSechna
vygetteni byla snadno dostupné v bézné klinické pra-
xi. Za vyhovujici a soufasné i vylerpavajici povazuje-
me nasledujici vygetfovaci postup:

1. Neurologické vySetreni k diagnostice radikulér-
ni léze L5

2. Svalovy test podle Jandy k verifikaci oslabeni
skupiny extenzord nohy a a. k. k.

3. CT bederni patete k potvrzeni vyhiezu nebo sek-
vestru disku

4. EMG vy$ettfeni, které zahrnovalo nédsledujici pa-
rametry:
® kondukéni studie motorickych vldken n. peroneus

profundus oboustranné
® kondukén{ studie senzitivnich vldken n. peroneus

superficialis oboustranné
® vySetten{ viny F pro n. peroneus oboustranné

(hodnocena jeji vybavnost, perzistence a latence)

® vysetieni H reflexu m. soleus oboustranné

Tab. 2. Funkce abduktort kyéelniho kloubu (7, 10, 14, 15).

Sval ! Kofen Nerv Funkce
'l tensor fasciae latae | L4 L5 SI N. glutaeus superior flexe,vnitinf rotace, abdukce kycelniho kloubu
Al glutaeus minimus L4 L5 S1 l N. glutaeus superior abdukce a vnitini rotace kycelniho kloubu
\f glutaeus medius ‘ 14 L5 S1 | N. glutaeus superior abdukce kycelniho kloubu
| ventralni é4st - vnitini rotace
dorz4lni ¢4st - zevni rotace
i glutaeus maximus L5 S1 82 N. glutaeus inferior extenzor kycelntho kloubu zevn{ rotace
proximé&ln{ ¢4st - abdukce kyéelniho kloubu

r:ské a slovenska neurologie a neurochirurgie
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Tab. 3. Stupen svalového oslabeni u vySetfenych pacientd.

.- Pacient | M. tibialis M. extensor Abduktory |
i anterior hall. longus kycel. kloubu |
] L 4-5 4-5 3
P2 4-5 4-5 3
Co3 ; 3 3 4-5
4. 3 3 3
P 5| 3 3 3
6. 3 3 3 !
LT 4-5 4-5 3
8 3 3 3
9. 3 3 3 ‘
TR 3 3  4-5 {|
11 3 3 3 _i
12. 3 3 3 i
13. 3 3 3 !
. 14, 3 3 | T3
15. 3 3 | 4-5

® konvenéni jehlovd EMG pro m. tibialis anterior,
m. ext. halluecis longus, m. tibialis post. m.
gastrocnemius medialis, caput breve m. bicipitis
femoris

® konvenéni jehlova EMG pro m. glutaeus medius,
m. tensor fasciae latae

® konvenéni jehlovda EMG multifida L5, S1 postizené
strany

Vygetieni bylo zasadné provadéno nejprve na zdra-
vé kondeting, pak na postizené, pii kozni teploté nej-
méné 32 "C. Uvedeny algoritmus umoznuje prokazat
lézi motorického kotfene L5, a tim dovoluje stanovit
neurogenni 1ézi jako pti¢inu svalové slabosti nejen
svall bérce, ale 1 proximélni svalové skupiny a. k. k..

Za pozitivni ndlez v konvenéni jehlové EMG byla
povazovéna pfitomnost fibrilaci a pozitivnich ostrych
vin.

Vysledky klinickych
a elektromyografickych naleza

Na zakladé svalového testu extenzori nohy a prsta
a abduktoru kycelniho kloubu bylo mozné pacienty
rozdélit do t¥ skupin:

Skupina 1: 9 pacienti s oslabenim v obou svalo-
vych skupindch.

Skupina 2: 8 pacienti s oslabenim pouze exten-
zoru nohy a prstu.

Skupina 3: 3 pacienti s oslabenim pouze abduk-
toru kyéelniho kloubu.

EMG vysetreni vykazuje nejvyssi citlivost v para-
metrech jehlové EMG. Pouze u jediného pacienta ¢.
14 se nepodarilo prokazat axonalni lézi v extenzorech
nohy a prstd ani v abduktorech kycelntho kloubu.
Naopak u pacienta & 3 a 15 prokazala jehlova EMG
pfitomnost spontanni aktivity v abduktorech kyéelni-
ho kloubu, i kdyZ svalovy test byl 4-5. Dalsim testem
s vysokou citlivosti je kondukéni studie motorickych

Tab. 4. Elektromyografické ndlezy vySetfenych pacientt.

| ’
— -

Pacient MCV scv Vina F H reflex EMG EMG EMG
n. per. prof. n. per. spf n. peroneus m. soleus bérce? abdukt. k. k2 multifidd

1. + - + — + + +

2. + - + - - + +

3 + - + + + + +

4. + - - + + + +

5. + - - - [ + + | +

6. - e + - j: b + | +

7. = - - - + + i ' +

8. = = - + i + + | +

1
9. + - + - ! + + . -
10. - - + - ‘ = | - R +
A % —
11 + + - -~ | + + +
—— — S R — — —
12. + = + - | % + ! +
| — = i
13. - + = - ! + + | %
14. + - + + | o N I =
15. - - - - + | + _ _
= B 1

! svaly bérce: m. tibialis anterior, m. extensor hallucis longus

2abdukt,ory kycelniho kloubu: m. glutaeus medius, m. tensor fasciae latae
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a

i =M. glutaeus medius

2= M. glutaeus minimus

| 1= M. tensor fasclae latae
:

Obr. 1. Klinické testy pfi paréze abduktord kyéelniho kloubu
pravo (podle Mumenthalera). a) normalni drzeni; b) Duchen-
mvo znameni pii lehké paréze abduktory; ¢) Trendelenburgtv

fldken n. peroneus profundus s abnormnim nélezem
19 pacientll. Jednalo se vyhradné o pokles amplitudy
mmaéniho svalového akéntho potencidlu (CMAP)
ivice nez 50 % oproti zdravé strané pfi normalni nebo
en lehce sniZzené rychlosti vedeni (MCV) na bérci.
fySetteni pozdnich komponent (vlna F) vykazovalo
hnormni nélez u 8 pacientd, kdyz vina F nebyla
mbec vybavena.

Diskuse

Pfi vySetfovani pacientd s diskogennim radikular-
iim syndromem L5 jsme opakované pozorovali, Ze
kst z nich si stéZuje — kromé typickych obtiz{ (radi-
wldrni dermatomové bolest, lumbalgie, poruchy ¢iti
toslabeni extenzor nohy a prstd) i na uréitou insta-
iilitu v oblasti panve a stejnostranného kycelniho
toubu. Proto jsme p¥istoupili u téchto pacientd k da-
fladnému vySetreni skupiny abduktord kyéelniho
toubu (m. tensor fasciae latae, m. glutaeus minimus,
medius a maximus), VySetfeni zahrnovalo provedeni
walového testu (7, 10), Trendelenburgova testu a vy-
fetfeni{ Duchennova ptiznaku.

Pozoruhodné bylo zjisténi, Ze téméf u vSech pa-
uentd byly a. k. k. oslabené. Toto oslabeni potvrzuji
wsledky svalového testu (tab. 3). EMG nélezy potvr-
illy, Ze se jednalo o0 neurogenné podminéné oslabeni
i k. k. a nikoli o funkéni{ pseudoparézu (8).

Pro pacienta, ale i pro lékate je oslabeni a. k. k.
pdstatné méné ndpadnym priznakem nezli ostatni
srojevy radikuldrniho syndromu. Ani jeden pacient

{eskd a slovenskd neurologie a neurochirurgie

2 naseho souboru si nebyl védom oslabeni a. k. k.,
pridemz pacienti pocitovali spiSe panevni ¢i kycelni
instabilitu nebo neuddvali Zaddné potize.

Tuto skuteénost si dovolujeme ilustrovat kratkou
kazuistikou.

45letd nemocnd vysoké postavy s 20letou anamné-
zou vertebrogennich potiz{ pocitila pfi prochézce bo-
lest v k¥izi a ndsledné iradiaci do LDK v dermatomu
L5. Motoricky dominovala oslabena dorzali. flexe
nohy a palce, p¥i pfijeti uddvala ,nejisté koleno“ a ,ne-
pevnou kyéel®. V objektivnim nalezu pii ptijeti zjisté-
na hyporeflexie L5/S2 bilat., napinaci{ Lasegiiv ma-
névr negativni, taktilni hypestezie na lateralni plose
bérce a na nartu. Vazl stoj a chtze na paté LDK. Byl
pozitivni Trendelenburgtv test vlevo. Na pateri jen
lehky vertebrogenni syndrom s omezenim inklinaci
do stran, fenomén piedbihani vlevo, hypotonie glutet
vlevo.

Nélez byl pfijimacim neurologem hodnocen jako
léze kotene L4 a L5 vlevo.

Svalovy test vykazoval oslabeni extenzord nohy
a prstd vlevo na stupen 3 a a. k. k. rovnéz na stupen
3. EMG vySetfeni prokazalo parcialni denervacni
syndrom ve svalech myotomu L5 jak v extenzorech
nohy a palce vlevo, tak v a. k. k. vlevo. CT vySetfeni
prokdzalo paramedidln{ vyhrez disku L4/5 doleva prti
uzkém kandlu patefnim. Pacientka byla indikovana
k operaénimu FeSeni. Peroperalni nélez potvrdil pou-
ze radikularni kompresi L5 vlevo. V pooperaénim pra-
béhu se véasnym zatazenim facilitaénich technik po-
darilo zlepsit svalové oslabeni zejména u a. k. k. méné
u extenzord nohy a prsta.

Je zajimavé, Ze v ulebnicich klinické neurologie
neni oslabeni a. k. k. uvddéno v ramci pfiznakového
souboru radikuldarniho syndromu L5. Jen ojedinéle
jsme nalezli zminku o tomto oslabeni v rehabilitac-
nim a neurologickém sdéleni (1, 5, 9). Pouze elektro-
myografickd literatura zminuje potfebu vysetreni a.
k. k. v rdmci elektrodiagnostiky radikuldrni léze L5
proti ,pseudoperonedlni paréze“ (3, 11, 12).

V této souvislosti povazujeme za pozoruhodné, Ze
u 9 pacientd jsme kromé oslabeni extenzort nohy
a prsta prokazali oslabeni a. k. k. na podkladé neuro-
genni léze, potvrzené jehlovou EMG (skupina 1). Za
nejzajimavéjsi povazZujeme skupinu tf{ pacientq,
u kterych se radikuldrni syndrom L5 klinicky mani-
festoval oslabenim pouze abduktort kyéelniho kloubu
(skupina 3).

Zavér

Vysettili jsme soubor 15 pacientd s diskogennim
radikuldarnim syndromem L5. Kromé klinicky ¢asto
patrného oslabeni extenzord nohy a prstd jsme pre-
kvapivé ¢asto diagnostikovali oslabeni abduktora ky-
¢elntho kloubu. Oslabeni abduktor kyéelniho kloubu
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je opomijeno nejen v literature, ale i v klinické praxi.
Pritom oslabeni téchto svala vede k instabilité panve,
narugeni chtizového stereotypu, a tim k pretézovani
dolni bederni p4tere a lumbosakralniho prechodu. To
muze vést ke vzniku myoskeletdlnich dysfunkei s na-
slednym rozvojem bolesti v oblasti lumbosakréalniho
prechodu, sakroiliakdlnich skloubeni a v kycelnich
kloubech. Proto je nutné na né pomyslet a cilené je
diagnostikovat testovanim sily abduktort kyéelniho
kloubu vleze, Trendelenburgovym testem a Duchen-
novym znamenim (2, 13, 14).

V réamci komplexni rehabilitace je nezbytné se za-
mérit na zlepSeni funkce téchto svald véasnym zara-
zenim facilitaénich technik (6). Ucinna je zejména
proprioceptivni neuromuskuldrni facilitace (Kabato-
va metoda), vyuzivajici komplexnich pohybovych vzo-
rd v podobé zndmych diagondl. Doporucujeme vyse
uvedeny diagnosticky algoritmus vyuZit nejen u pa-
cient lécenych konzervativné, ale také v pribéhu
pooperadéni rehabilitaéni péce.
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VELETRHY A VYSTAVY DOMA A V ZAHRANICI V ROCE 1999

[ misto:

i
! Termin:

| Termin: | Ndzev: ~ _'
| prosinec
30.11. -4.12. | Moskva ZDRAVOOCHRANENIE
Mezindrodni odbornd zdravotnickd vystava
tel.: 007-95/2553733, fax: 007-95/2056058
2. . 5.12 Salzburg PARACELSUS MESSE |
| Svétovy veletrh zdravi I
Paracelsus -Dom |
SO, _tel.: 0043-463/504759, fax: 0043-463/5047595 i

Pozndmha: Redakce neodpovidd za eventudlni zmény v terminech veletrhii a vystav, pripadné jejich zruseni. Doporuéujeme
2djemciim o uvedené akce véasné ovéieni termini u prislusnych veletrénich sprdv, jejich? telefony jsou v prehledu uvedeny.
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Z RUZNYCH OBOR

rpn:.pél Ke zlepieni stavu

WL 76,1996, No. 9. p. 439-440.

bolesti hlavy tenzniho typu (TTH)
sekromé slozky psychogenni a cév-
ni vyznamné uplatiuje i postizeni
qanialnich myofascialnich struktur.
imo, Ze u nékterych pacienti s bo-
vy nalézame v cervikokranialnim
ubolestivé zmény, které maji funke-
i (tzv. svalové dysfunkce). Pii ade-
leebé 1ze tyto zmény i zcela odstra-
fm docilit nejen vymizeni lokalni
ostl, ale u nékterych pacientd pfi-
iezmirnéni bolesti hlavy. Takovou
wavyznamnou svalovou dysfunkei
spoust'ovy bod" (trigger point - TP).
‘ove body v nékterych cervikokra-
svalcch jsou - v kombinaci s né-
1dalSim§ zménami - nejen Castou pfi-
ervikogenni cefaley (10). ale mohou
i ke vzniku tenzni bolesti hlavy.
itéchto TP se maze prenaset 1 do
¢jSich oblasti hlavy. Potvrzuje to i
jici kazuistika.

Vlastni pozorovini

atka narozena roku 1948 pracovnice v
Sivi. Nikdy vaznéji nestonala. jednou
-mivala migrénu. Po velkém pracovnim
seobjevila tupd, tlakova bolest v obou
th hlavy predeviim v zahlavi vpravo.
Sifila 1 do ¢elni a spankove krajiny.
wla prakticky trvala a téméi sicjné in-
Yacientka nepocit’ovala nauzeu. nezvra-
mela tototobii ani fonofobii. Vysledky
ich vvietieni: EEG. rig lebky a kréni
uéni pozadi. sonografic mozkovveh
v zeela v normé. Jedinem patologic-
wem pii neurologickém a vertebrolo-

Tenzni typ bolesti hlavy pri
lokalni svalové dysfunkci

O. HORACEK

Neurologicka umbulance Zdravotnického zarizeni JZM, Praha.
vedouci MUD: O. Hordacek

SOUHRN

Sholesti hlavy mohou byt i svalové smeny v cervikohranidlnim svalsag Ay znamnou syaiovou zimd-

tr\ spoustovy bod (trizger pomnt). oz je lokdlni svalovs hypertonus. 7z urcityeh okolnosti mohou
stove body prispet i ke vzniku wenzmho tvpu bolesti hlavy. Sprasna diagnostika a ailena 1echa

Slovas bolesti hlavy - wenzni bolest hlavy - svalova dysfunkee - spousiony bod

SUMMARY

0. Tension Headache Associated witlk Local Muscular Dvsjunction

“emay be causcdd also by muscular changes of the cervicocranial musculature. An important muscu-
218 the so-called trigger pont wlich is local muscular hypertonus U nder cortain circumstances
weer points can contribute also to the development of 1ension headache. Carrect diagnoses and aimed
“iean contribute o improvement of the condition.

i headache - wension headache - muscular dysfunction - trigger pomt

gickém vysetieni byvi bolestivy TP v horni par-
tit zkracenc¢ho trapézoveho svalu vpravo a ome-
zeni rotace hlavy doprava. Topicky neurologic-
ky nalez byl v mezich normy. Pacientka byla
lé¢ena analgetiky, mivorelaxancii, antirevmati-
ky, ale bez uspokojivého efektu. Proto dalsi 1é¢-
ba spocivala v obstriku TP 1% mezokainem a
nastedné postizometrické relaxaci trapézového
svalu. Teprve po tomto osetieni pacientka uva-
déla vvrazné zmiméni tupych bolesti hlavy 1
lokalni bolestivosti v trapézovém svalu. Béhem
dalsich dvou tydna. kdy se jesté dvakrat opa-
kovala 1écba obstiiky v kombinaci s postizo-
metrickou relaxaci. odeznély bolest hiavy i lo-
kalni svalova bolestivost uplné.

Diskuse

V pocetné skupiné pacientl s bolesti hla-
vy jsou takovi, ktefi popisuji bolest hlavy
Jako tlakovou, sviravou, oboustranné loka-
lizovanou. bolest se nezesiluje pii bézné fy-
zicke aktivite. pacienti pfi bolesti nezvrace-
Ji ani nepocit'uji nauzeu, ncjsou precitlivéli
na svétlo nebo zvuky. Dlc klasifikace boles-
ti hlavy (13) sestavene mezinarodni spolec-
nosti pro bolesti hlavy v roce 1988 je vyse
popsana bolest hlavy oznacovana jako tenzni
bolest (TTH). Rozlisujeme jesté dvé pod-
skupiny: tenzni epizodickou bolest hlavy
(méné nez 180 dni v roce) a tenzni chronic-
kou bolest hlavy (vice ncz 180 dni v roce).

Skupina pacicntd s TTH je pomémé ne-
souroda, néktefi pacienti sou¢asné vykazuji
1 rysy migrenozni cefaley a hlavné cervi-
Kogenni cefaley (103 Vyjimeené nejsou ani
takove formy. které se nalézaji vvslovene
na pomezi téchto tvpa bolesu hlavy

Veétdina nazort se shoduje v tom. 7e pri
vzniku TTH se uplatiuje piedevsim psy-
chicka tenze. ktera vede ke zvyienémuna-
péti cervikokranidlniho svalstva a poru-
cham cévni motoriky a téz neschopnost
pacicntl relaxovat svalstvo hlavy a sije (2.
5. 9). Uplatiuje sc 1 snizeny prah bolesti
v disledku zmén transmiterovych systému
(2). Néktefi zdlraznuji funkéni poruchu
centra bolesti v mozku (4).

Skute¢nost, ze u nékterych pacienti
s TTH nalézame bolestivé napéti v cervi-
kokranidInim svalstvu. se promita 1 do kla-
sifikace mezinarodni spole¢nosti pro boles-
ti hlavy (13). ktera jesté rozliSuje TTH
(bolest epizodickou 1 chronickou) na pod-
skupiny s postizenim nebo bez postizeni pe-
rikranialniho svalstva. Podle zminéné kia-
sifikace lze hovorit o TTH s postizenim
perikranialniho svalstva (svalstva hlavy a
kréni patere) tam. kde nalczneme zvyiené
napéti svalstva (zjisténé palpact ncbo tla-
kovym algometrem) a nebo kde je zvviena
aktivita elektromyograficka.

[ kdyz psychicka tenze a zvysené svalo-
vé napéti jdou ruku v ruce, vime, ze u né-
kterych pactentl muzc byt svalovy hvper-
tonus 1 projevem lokalni svalové dysfunkce.
kterou ¢asto nalézame - jako souéast kom-
plexu funkénich myoskeletalnich zmén -
v cervikokranidini oblasti pravé u nékterych
pactentll s bolesti hlavy. Lewit uvadi. ze
funkéni porucha v pohybové soustave byva
u bolesti hlavy patogennim faktorem (6).
V souvislosti s TTH pak uvadi, ze tenze
vznika v pohybové soustavé zejména ve
svalstvu a sou¢asna psychicka symptoma-
tika s tim neni v rozporu (7).

Vyznam svalovvch dystunkei v kréni
patefi vyplyva napiiklad 1 z prace Vernona
a kol. (12), ktery pomoci tlakove algomet-
rie v souboru pacientd s TTH zjisul. ze
v 85 % je alespon jeden TP v homi krcni
patefi, pii¢emz nejcasté)si lokalizaci spous-
fovych bodu byla oblast C2/3, lateralni ok-
cipitalni a subokcipitalni oblast. Vernono-
vy nalezy poukazuji na velky vvskyl
cervikogennich dvsfunkci v homi kréni pa-
tefi u pacient s TTH.

U rady pacientu s TTH nalézame urcity
komplex zmén. ktere spolu vice ¢ mené
souvisi. Jsou to predervsim TP v cerviko-
kranialnim svalstvu. kloubni blokady - ze-
jména v horni kréni patefi. predsunuté dr-
zeni hlavy. horni tvp dychani, chybny
motoricky stereotvp (kterv vznika nasled-
kem nerovnovahy mezi svalovym skupi-
nami a statickym pretézovanima je nejcas-
1&j3i priciou funkénich poruch) (8).

Pf1 uréovani zdroje bolesti hlavy je tre-
ba st uvédomit, Ze bolest mize mit pavod
v jedné nebo nékolika strukturach kréni
oblasti nebo zahlavi. jako jsou nervova
ganglia. nervoveé kofenv. unkovertebralni a
mntervertebralni klouby. meziobratlove dis-
ky. kosti. periost. svalv. licamenta (1. 10).
Pii vzniku bolest hlavy dnes prisuzujeme
VEISH vyznam cervikokranmdlnom myoske-
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letalnim dysfunkcim nez degenerativnim
zménam kréni patefe (uvedené zmény Cas-
to nalézame pohromade).

Pokud jde o svalovy plvod bolesti,
Lewit uvadi, Ze mize pochézet predevsim
z endogenné nebo exogenné pretéZzova-
nych 3ijovych svali a z lokalnich svalo-
vych dysfunkci - pfedevsim TP a bolesti-
vych bodil ve svalstvu sije a nékdy hlavy
(7). Rada okolnosti v konkrétnich pripa-
dech nasvédéuje tomu, ze zeyména TP se
u nékterych pacientl s bolesti hlavy vy-
znamné uplatiuji a mohou byt zdrojem
bolesti 1 u pacientld s TTH (nebo k této
bolesti prispivat).

Problematikou TP se podrobné zabyva-
lizeyména Travellova a Simons (11). Zdi-
faznuji, ze aktivni TP mohou byt zdrojem
bolesti a/nebo vegetativnich priznaki pre-
nesenych do vzdalenych mist. TP jsou zdro-
jem tzv. myofascidlni bolesti. TP je misto,
kde nalézame svalova vlakna ve stavu zvy-
Sené drazdivosti. Vyskytuji se v typickych
mistech jednothivych svald a rozliSujeme je
na latentni (citlivé jen pii palpaci, ale ovliv-
fiujici funkct svalu) a aktivni, jez se proje-
vuji tzv. pfenesenou bolesti (referred pain).
Je to bolest, kterd se objevuje 1 ve vzdale-
néjSich oblastech od TP, pficemz jeji loka-
lizace je specificka nejen pro kazdy sval,
ale dokonce pro jednotlivé TP (11). Tak na-
piiklad TP v hornim trapézovém svalu, kte-
ry byl nalezen u pacientky zminéné v ka-
zuistice, vyvolava nejlastéji bolesti v
posterolateralni ¢asti sije a stejnostranné
temporalni krajiné - jak uvadéji Travello-
vd a Simons (11).

TP je tfeba aktivné vyhledavat, protoze
pacient o nich ¢asto nevi. Neni vyjimeéné,
ze pacient s bolestmi hlavy byva prekva-
pen, kdyZ tlak na urcitd mista ve svalstvu
hlavy nebo §ije vyvola bolest hlavy, ktera
miize byt velmi podobna , jeho* bolesti. Je-
-li bolest hlavy prenesena z TP svalstva hla-
vy nebo $ije, pak se jedna nejc¢astéji o né-
sledujici svaly: sternokleidomastoideus,
homni trapéz, levator skapulae, splenius,
kratké extenzory §ije, Zvykaci a submandi-
bularni svalstvo (7).

Lécbu TP uvedeme jen v prehledu. Lze
vyuzivat svalové relaxace, streéinku, lokal-
nich obstrikl, metodu , stretch and spray*
(11), dale vyuzivame akupunktury, ev. me-
todu ,,suché jehly* (8), a protoZe je casto
tfeba soubézné 1éC¢it i kloubni dysfunkce
kréni patefe, vyuzivame mobilizace ev.
manipulace kloubt kréni patefe. Obvyklou
soucasti 1écby je I 1é¢ebné télesna vycho-
va. LéEbou svalovych 1 kloubnich dysfunkci
se podrobné zabyva pfisluina literatura (3,
8, 11).

Zavérem mizZeme shmout, ze pfi dia-
gnostice a léceni pacient( s bolesti hlavy
je dobré pamatovat nato, Ze svalové zmé-
ny v oblasti hlavy a kréni patefe se mohou
pfi vzniku bolesti vyznamné uplatnit. Sva-
lové zmény, které bézné nalézame prede-
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v§im u pacientl s cervikokranialnim
sydromem, se uplatiujiiu pacientd s TTH.
V ramci svalovych zmén je tfeba zdiraz-
nit zeyména pfitomnost TP v cervikokra-
nialnich svalech. Cilend [écba téchto zmén
muze pfispét k vyraznému zlepseni stavu.
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Kniha ,,Lé¢ebné rehabilitacni postupy pani
L. MojziSové* je pokusem shrnout celozivotni
dilo rehabilitaéni pracovnice Ludmily MojZzi-
Sove. Lidé, kterym pomohla od bolesti, na ni s
Gctou vzpominaji jako na Zenu se ,,zlatyma ru-
kama". Citlivymi prsty dokazala rozpoznat pfi-
¢iny trapeni a najit zplisob, jak je odstrafiovat.
Dobre ji znali studenti fakulty télesné vychovy
a sportu v Praze, ale predevsim vrcholovi spor-
tovcl, které jako ¢lenka realizaénich tym{ mno-
ha reprezenta¢nich druzstev doprovéazela na
olympiadach a svétovych i evropskych sampi-
onatech. Dlouha je také rada nesportovci, kte-
rym pomohla od bolesti v zadech, ischialgii,
,-houser* a podobnych civilizaénich neduht.

V poslednich letech si lidé jeji jméno nej-
castéji spojovali s rehabilitaéni metodou léeni
funkéni Zenské sterility. Mnozi védéli také to,
Ze jeji cviky pomahaji v 1é¢bé ranych stadii dét-
ské skolidzy. Pres viechny praktické vysledky
se mimofadné Sikovné rehabuitaéni pracovnici
za jejiho zivota nedostalo zaslouzeného uznani
odborné verejnosti.

K rehabilitaéni metodc L. Mojzisové se nyni

hlasi fada pracoviit' 1 jednotlived, ktefi ji vyu-
Zivaji v lécebné praxi. Mnohdy se viak jmé-
nem autorky zastit'uji 1 lidé postradajici potteb-
nou odbornou erudici a metoda v jejich podani
nepfinasi zadouci vysledky. Snahou autort pro-
10 bylo vytvoreni publikace ur¢ené zejména l¢-
kaftim, rehabilitaénim pracovnikim a studen-
tam rehabilitace, ktera by tuto problematiku
prezentovala pokud mozno v jeji pivodni a ne-
zkreslené podobé. Zakladem knihy, na které se
mimo jiné podileli znami neurologové doc.
MUDr. F. Véle, CSc., pref. MUDr. J. Tichy,
DrSc., fyziolog prof. MUDr. R. Rokyta, DrSc.
a dalsi blizci spolupracovrici L. MojZiSove, se
proto staly predevsim dva rozsahlé vyzkumné
tkoly, tykajici se 1écby funkéni zenské sterility
a détské idiopatické skoliozy.

PrestoZe se néktera tvrzeni obsazena v pub-
likaci dosud nepodarilo bezezbytku exaktné
ovérit nebo neodpovidaji zcela dosavadnim
poznatkim z oblasti rehabilitace a mohou v
odbornych kruzich vyvolat jistou polemiku, je
ziejmé, ze dlouholeté zkuSenosti a nesporne
vysledky, které metoda L. MojziSové pfinasi,
jsou tim nejlepsim potvrzenim jeji G¢innosti.
Ostatné ani sama L. MojziSova nepovazovala
vyvoj svoji metody za ukonéeny a neustale ji
phizplisobovala aktudlnim poznatkim z praxe.

Vérme proto, Ze se kniha ,,Lé¢ebné rehabili-
taéni postupy pani L. MojziSove", kterou v téch-
to dnech vydava nakladatelstvi GRADA, stane
pfispévkem, abychom to, co Ludmila MojziSo-
va uméla, mohli dale rozvijet a ne jednou zno-
vu objevovat.

Prim. MUDr. Jan Hnizdil



CERVIKOGENNI CEFALEA
JAKO CASNY PRIZNAK
ZAVAZNE STRUKTURALNI PATOLOGIE
V ZADNI JAME LEBECNI A OKOLI VELKEHO
TYLNIHO OTVORU

HEADACHE OF CERVICAL ORIGIN AS AN EARLY SIGN
OF SERIOUS PATHOLOGY IN THE REGION OF THE FORAMEN
OCCIPITALE MAGNUM AND THE POSTERIOR FOSSA

ONDREJ HORACEK

Klinika rehabilitace FN Motol, Praha

SOUHRN

Cervikogenni cefalea je velmi Gasty typ bolesti hlavy. Pfi jejim vzniku se obvykle uplatiiuji muskuloskeletalni dysfunkce zejména v cervikokranialni
oblasti. Vzacné se takto miize projevovat i strukturalni patologie typu nadoru nebo metastazy postihujici okoli velkého tylniho otvoru. Bolest hlavy
piipominajici funkéné podminénou cervikogenni cefaleu miZe byt dokonce i Casnym pfiznakem uvedené strukturalni patologie, jak jsme se
piesv&d&ili ve skupiné 1140 pacientd. V této skupin& pacientt byl v jednom pfipadé nalezen meningeom v zadni lebedni jamé a ve druhém pak
metastdza bronchogenniho karcinomu v oblasti Cl,z. Jsou zdiiraznény momenty usnadiiujici v€asnou diferencialni diagnostiku.

Klicova slova: cervikogenni cefalea, muskuloskeletalni dysfunkce, strukturalni patologie, cervikokranialni pfechod, velky tylni otvor, zadni jAma
lebecni.

SUMMARY

Headache of cervical origin is a very frequent type of headache pathology. The musculosceletal dysfunctions especially in the cervicocranial region
are usually the etiological factors of this desease. Rarely also the tumor-like or metastatic-like structural pathology from the region of foramen
occipitale magnum could be manifested by this clinical signs. The headache resembling to the functional conditioned cephalea can be finally the
early clinical signs of the mentioned structural pathology. This was studied in 1140 patients in one case the meningeom of the posterior fossa and
in the second one the metastasis of bronchogenic carvinoma in the region C,,, were founded. The principles facilitating the early differential
diagnosis are stressed.

Key words: cervicogenic cephalea, musculosceletal dysfunction, structural pathology, cervicocranial region, foramen occipitale magnum, posterior
fossa

Tab. 1: Cervikogenni cefalea: diagnostickd kritéria - hlavni pFiznaky
(zjednodu$eno podle Sjaastada)

jednostranné bolesti hlavy - bez druhostranného §ifenf

» ataky bolesti jsou provokované pohybem hlavy, nevhodnou
polohou hlavy, tlakem na stejnostrannou horni §fjovou

a okcipitélni krajinu

stejnostranné bolesti v §fji, rameni, pazi - neradikularni réz
omezeny rozsah hybnosti v kréni patefi

Uvod

Cervikogenni cefalea patfi do skupiny sekundarnich boies-
ti hlavy. Je znamo, Ze pii vzniku cervikogenni cefaley se jako
hlavni pfi¢ina nejcastéji uplatnuji muskuloskeletalni a degene-
rativni zmény v oblasti cervikokranialniho prechodu a kréni
patefe. Jak potvrzuji niZe uvedena klinick4 pozorovani, mize
byt podobny typ bolesti hlavy i projevem zavazné strukturalni
patologie pod velkym tylnim otvorem, ale i v oblasti zadni jamy
lebeéni.

Béhem let 1994 - 1998 jsme vysetrili 1140 pacientt, jejichZ '

bolest hlavy méla cervikogenni charakter - viz tabulka 1. Z tabulky
2 vyplyva, Ze u 1140 pacienti jsme diagnostikovali muskulos-
keletalni dysfunkce a u 735 pacienti pak degenerativni zmény
kréni patere a cervikokranialniho pfechodu. Zmény jiného
charakteru byly podstatné méné ¢asté. Ve dvou pripadech byla
zjiSténa zavazna strukturalni patologie, u prvého pacienta pod
velkym tylnim otvorem a u druhého v oblasti zadni jamy lebec-
ni. V souboru pacientil to byl nalez naprosto ojedinély, proto
se o ném zminime podrobné&ji.

166

Klinické pozorovani l.

Pacientka, narozena roku 1943; k prvnimu vySetfeni se
dostavilapro dva tydny trvajici silné bolesti vyzafujici z horni
kréni patere do zahlavi vlevo. Objevily se nahle po ranu, pacient-
ka se domnivala, Ze ma ,,prelezely krk* a udavala pocit ztuhlos-
ti v horni kréni patefi s pohybovym omezenim. Bolesti se ne-
zhorSovaly pohybem, byly trvalé, vyrazné&jsi v noci a maximem
k rnu. Objektivni ndlez pti prvnim vySetfeni byl nasledujici (do-
minujici symptomatologie): palpaéni citlivost okcipitalné
vlevo, spazmus subokcipitalniho svalstva vlevo, hypomobilita
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Tab. 2: Nélezy v cervikokranidlni oblasti u 1140 pacientii s cervikogenni
cefaleou vySetfenych v letech 1994-1998

1140 muskuloskeletarni dysfunkce
735 degenerativni zmény kréni patere
64 vyvojové anomdlie kréni patere
5 zanétlivé zmény krénl patere
2 zavazna strukturéini patologie v okoli velkého
tylniho otvoru

horni kréni péatefe do rotace a inklinace doleva a omezeni an-
teflexe kréni patefe. Topicky neurologicky nélez byl v mezich
normy. Stav byl hodnocen jako cervikogenni cefalea pri dysfunk-
ci horni kréni pdtere. Bolesti hlavy i kréni patere v dalSich tyd-
nech pietrvavaly. Farmakoterapie (pomoci analgetik, myore-
laxancii) i rehabilitace s vyuzitim pfevazné technik mékkych
tkani, provadéné po 2 mésice, vedly jen k casteCnému a pre-
chodnému zlepseni stavu. Pomochd vysetieni: Rentgenové vy-
Setfeni lebky a cervikokranialniho prechodu (projekce podle
Sandberga) bylo v mezich normy, stejné jako ostatni vySetreni
(pocitaéova tomografie mozku, sonografie mozkovych tepen,
elektroencefalografie, o¢ni pozadi). Vzhledem k intenzit€ ob-
tizi bylo tfeba pacientku 2 mésice od jejich vzniku odeslat
k hospitalizaci. Teprve pfi rehospitalizaci - po dalSich 3 tyd-
nech - byla provedena magneticka rezonance kréni patefe
s prekvapujicim zAvérem: metastatické postizeni obratlového téla
CI, , (viz obr. 1). Zahy se podafilo nalézt primé4rni zdroj - bron-
chogenni karcinom vlevo centralné. Byla indikovana paliativni
operacni stabilizace ki¢ni patefe, po které pacientka udavala jas-
né zmirnéni bolesti kréni patefe i hlavy. Poté nasledovalo predé-
ni pacientky do péce onkologa, kde pak probihala aktinotera-
. pie’i chemoterapie vzhledem k z4dkladnimu onemocnéni.

ant
loft
head
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Obr. I: Metastatické postizeni obratlového téla C, C, (primdrni zdroj -
bronchogenni karcinom vlevo centrdiné)

Klinické pozorovani 2.

Pacient, 1940; pfi prvnim vySetfeni udaval 6 mésici trvajici
bolesti vyzafujici zachvatovité z horni kréni patefe a zahlavi
do pravé poloviny hlavy, nebyla akcentace pohybem hlavy.
V té dobé téz pacient absolvoval ORL vysetreni pro déletrvaji-
ci poruchu sluchu vpravo, kterou vSak bagatelizoval. Objektivni
ndlez pri prvnim vySetieni: bolestivé body nalezeny okcipitalné
a subokcipitalné vpravo, zjistén spazmus pravého trapezové-
ho svalu, hypomobilita okciput - atlas do inklinace a omezeni
rotace hlavy doprava. AZ na hypakuzi vpravo byl topicky neu-
rologicky nalez normalni. Stav byl hodnocen jako cervikogenni
cefalea pti blokddé hlavovych kloubii. Pomocnd vysetfeni: rentge-

nové vysetieni kréni patere potvrdilo napfimeni kréni lord6zy,
rentgen lebky prokazal normalni nalez, oéni pozadi bez péto-
logického nalezu, ORL vySetfeni potvrdilo percepéni poruchu
sluchu vpravo, pfi rentgenovém vysetieni dle Stenverse-Schul-
lera byl zjistén normalni nalez. Po rehabilitaci doslo k vyrazné-
mu ustupu cefaley a téméf ipravé muskuloskeletalniho nalezu
v oblasti cervikokranialniho pfechodu. Asi 4 mésice od prvni-
ho vySetfeni (rok od vzniku prvnich priznakd) doslo opét
k recidivé cefaley kolisavé intenzity, trvalého charakteru,
s no¢nim maximem a navic se rozvinuly obli¢ejové bolesti az
neuralgického razu (1. a 2. vétev trigeminu vpravo). Nedlouho
poté se objevily i pfiznaky intrakranidlni hypertenze, kterd byla
potvrzena i pri vySetfeni o€niho pozadi.Vzhledem k podezieni
na afekci mostomozeckového koutu vpravo - predevsim neuri-
nom akustiku (Mumenthaler, 1968)-byla doplnéna pocitaco-
va tomografie mozku se zdvérem: ,,tu. expanze v oblasti zadni
jamy lebecni vpravo velikosti 3,5 x 3 x 2,6 cm. - v.s. neurinom
mostomozeckového koutu® zasahujici a7 k velkému tylnimu ot-
voru (viz obr. 2). Po radikalnim odstranéni expanze vsak histo-
logie prokazala meningoteliomat6zni meningeom.

Obr. 2: Tu. expanze v oblasti mostomozeckového koutu
meningoteliomatézni meningeom

vpravo -

Diskuse

Zadni jdma lebecni i oblast okolo velkého tylniho otvoru
jsou mista, kde se vyskytuji jak tumory, tak i metastazy. Pri
méné obvyklych symptomech a atypickém vyvoji neni vidy
snadné takovou strukturalni patologii v€as odhalit, jak potvr-
zuji i zkuSenosti autorll zabyvajicich se problematikou tumoril
této oblasti (Drabek et al., 1983; Howe a Taren, 1973; Yasuo-
kaetal., 1988).

Jednim z €asnych priznaki této strukturalni patologie mize
byt i cefalea cervikogenniho razu, jak dokazuji klinick4 pozo-
rovani la 2. V prvnim piipadé€ byl patologicky nalez lokalizo-
van tésné pod velkym tylnim otvorem (v oblasti C, ,) a ve dru-
hém pfipad€ nad nim (mostomozeckovy kout v zadni jamé
lebeéni). Pravé témto oblastem bude dale vénovana hlavni po-
ZOrnost.
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Domnivame se, Ze v pfipadé€ lokalizace tumoru nebo meta-
#dzy v oblasti zadni jamy lebecni nebo pod velkym tylnim
stvorem vznika cefalea s cervikogennimi rysy prostrednictvim
reflexné vyvolanych muskuloskeletalnich zmén v oblasti cervi-
‘okranialniho pfechodu, pripadné se podili i primé drazdéni
tofent Cos nebo i trigeminu.

Tabulka 3 ukazuje, které strukturalni zmény ve smyslu tumo-
la metastaz postihuji i okoli velkého tylniho otvoru (Bares,
11990). Edmeads uvadi, Ze bolest hlavy cervikogenniho typu
‘miZe provazet meningeom foramen magnum, neurofibrom
2ependymom horni kréni patere (Edmeads, 1978), pripadné
idalsi tumory.

[ab. 3: Tumory postihujici okoli velkého tylniho otvoru

benigni meningeom, neurinom, neurofibrom, angiom

proliferujici chordom, ependymom, astrocytom,
chemodektom a maligni myelom,
osteosarkom, chondrosarkom, melanom

metastazy ca prsu, plic, ledvin, nadledvin, prostaty

Pokud jde o tumory nebo metastazy blizko pod velkym
fjlnim otvorem - viz klinické pozorovani | - mtize byt cerviko-
genni cefalea jejich Casnym ptiznakem, dojde-li k postiZeni

| skeletu patere, a zejména iritaci mékkych tkani. Cervikogenni
cefalea v§ak byla pozorovéana jako ¢asny projeviu intramedu-
larnich tumon (Grammetbauerova, 1991).

Metast4aza bronchogenniho karcinomu jako priéina cervi-
kogenni cefaley byla v souboru vSech nasich pacientli nalezem
zcela ojedin€lym. U pacientky zminéné v klinickém pozorové-
ni | bylo pozoruhodné, Ze anamnéza ani objektivni nalez zpr-
yu nenasvédcovaly, Ze se jedna o zavazny nalez. Naopak okol-
nosti pfi prvnim vySetfeni byly typické pro akutni blokadu

“hlavovych kloubtl, provazenou cervikogenni cefaleou. Uréité
zlepSeni stavu po rehabilitaci zamérené na kréni pater, nega-
_ tivni vysledky pomocnych vySetfeni a pozdni manifestace pri-
znakli mi$ni komprese (motoricko-senzitivni poruchy nejprve
na hornich, pak i dolnich konc¢etinach) byly téz dalSimi dtvo-
dy, pro€ hlavni pficina obtiZi byla odhalena aZ b€hem rehospi-
lalizace, a to po provedeni MRI kréni patere (tedy vice nez
3 mésice od prvni ataky cervikogenni cefaley). Vyse uvedené
momenty ovlivnily diagnosticky proces a mimo jiné téZ prispé-
ly k relativn€ pozdnimu odhaleni pfi¢iny obtizi.
Pokud jde o diagnosticky postup, je tfeba zdlraznit, ze

indikovana Cast vySetfeni. Mohou byt opravonéné vyhrady ne-
jen ke spektru provedenych vySetieni, ale i k jejich posloup-
nosti. Néktera vySetieni mohla byt provedena drive, pfinos
jinych je diskutabilni. K véasnému odhaleni metastazy by jisté
prispéla scintigrafie skeletu nebo CT zamé&iené na cervikokra-
nidlni pfechod, naopak napriklad sono mozkovych tepen se
pfi zp€tném pohledu jevi jako neopodstatnéné.

Klinické pozorovani | je dokladem toho, Ze cefalea podob-
na cervikogenni, miiZe byt vzacné vzdalenym a zaroven i ¢as-
nym projevem zavazného onemocnéni, v tomto pripadé bron-
chogenniho karcinomu.

Pokud jde o tumory v oblasti zadni lebecni jamy nad vel-
kym tylnim otvorem - viz klinické pozorovani 2 - je znamo, Ze
se mohou projevit iritaci trigeminu, po§kozenim licniho a siu-
chového nervu, dale cerebelarnimi, kmenovymi nebo vestibu-
larnimi priznaky a pozdéji Casto i syndromem intrakranialni
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pacientka byla sledovana zprvu na jiném pracovisti, kde byla—

hypertenze. Jsou-li tumory nebo metastazy v zadni jAmé lebec-
ni provazeny syndromem intrakranialni hypertenze, pak lze
ocekavat bolesti hlavy s okcipitalnim maximem, bolesti v §iji
nebo tzv. ,nucené” drZeni hlavy, které jiZ mize byt projevem
cerebelarni herniace (Tichy et al., 1997). Pfes uréité podob-
nosti je tteba tento stav odlisit od typické cervikogenni cefa-
ley, kter4 vznika predevsim na podkladé funkénich musku-
loskeletalnich zmén.

V pripadé klinického pozorovani 2 neni mozné zcela jed-
noznacn€ rozhodnout, zda mezi tumorem v zadni jame lebec-
ni a cervikogenni cefaleou jisty kauz4lni vztah existoval, nebo
zda se jednalo jen o nahodnou koincidenci. Priklanime se spi-
§e k nazoru, Ze o koincidenci neslo. Intenzivni bolesti cerviko-
genniho typu a Casté recidivy obtiZi si vysvétlujeme na podkla-
dé muskuloskeletalnich zmeén pii trvajici bolestivé iritaci
v inervacni oblasti C,, (a téZ trigeminu) pfi pomalu rostoucim
tumoru mostomozeckového koutu vpravo, ktery dosahl ob-
rovskych rozmérd a zasahoval aZ do tésné blizkosti velkého
tylniho otvoru. Casovy vyvoj piiznaki, které pficitime menin-
geomu mostomozeckového koutu je nasledujici: . porucha slu-
chu, 2. bolest hlavy, 3. neuralgické bolesti v oblasti prvni a dru-
hé vétve trigeminu vpravo, 4. syndrom hypertenze nitrolebe¢ni.
AZ na poruchu sluchu se ostatni typické priznaky postiZeni
mostomozeCkového koutu objevily pozdé&ji neZ cefalea, coz
bylo zavadéjici stejné jako zprvu cervikogenni charakter boles-
ti hlavy. V téchto momentech podle naseho nazoru spociva
vyjimecnost klinického pozorovani.

V pripadé klinického pozorovani 2 v§ak musime piipustit,
Ze mohlo jit i o koincidenci tumoru zadni jamy lebecni a na
ném zcela nezavislé cervikogenni cefaley. Z hlediska vyvoje
Ize tuto situaci interpretovat tak, Ze zprvu typicky cervikogen-
ni cefalea byla pozdéji prekryta bolesti hlavy pfi intrakranialni
hypertenzi nasledkem rostouciho tumoru v zadni jamé lebe¢-
ni.

Klinické pozorovani 2 je poucné, i pokud jde o diagnostic-
ky postup, ktery nebyl zdaleka optimalni, takZe spravna dia-
gnéza byla stanovena relativn€ pozd€. Pri zpétném pohledu je
treba zdlraznit, Ze nebyla v€novana dostateéna pozornost
zejména diagnostice sluchové poruchy. Evokované kmenové
potencialy, které nebyly provedeny, by v tomto pfipadé¢ mély
byt samozrejmosti stejné jako v€asné provedeni CT mozku se
zaméfenim na zadnd jamu lebeéni. Predevsim tato vySetfeni by

vedla k rychlej§imu stanoveni spravné diagnozy. Avsak podob-

né jako v prvnim pripadé, i tento pacient byl do nasi péce
predamaz po uréité dobg, takze diagnosticky proces se ode-
hral z vétsi Casti na jiném pracovisti.

Pres veskeré podobnosti, které nékdy muze mit cerviko-
genni cefalea pfi funkénich muskuloskeletalnich zménach
a cefalea provazejici tumory nebo metastazy v oblasti cerviko-
kranialniho pfechodu, je moZné vypatrat momenty, jeZ
v podobnych pripadech diferencialni diagnostiku usnadni
i v inicidlnim stadiu uvedené strukturalni patologie. Potvrzuji
to i obé prezentovana klinick4 pozorovani. Hlavni odliSnosti
se pak tykaji charakteru bolesti hlavy a nalezu pfi manualnim
vySetfeni kréni patefe.

Pokud je inicialni stadium tumoru nebo metastazy cerviko-
kranialniho pfechodu provazené bolesti hlavy, pak podle na-
Sich zkuSenosti je to bolest spise trvala, ev. kolisavé intenzity,
s no¢nim maximem v urCitém stejném obdobi, spiSe k ranu,
neni akcentace pohybem hlavy, neni typicka provokace boles-
ti pri tlaku na mékké tkané. Pri manualnim vysetieni translac-

169

posn

s

b

2orvad 1u




nich pohybl je reakéni citlivost nezavisla na rezistenci
v mékkych tkanich, coZ je vysoce specifické. Uvedené mo-
menty odliSuji tento typ bolesti hlavy od funkéné€ podminéné
cervikogenni cefaley. Neni tieba zd@raznovat, Ze torpidnost
obtizi a ¢asté recidivy cefaley, které nelze uspokojivé vysvétlit
jen na podkladé funkénich muskulosketélnich poruch, by mély

gnostickym krokiim.

Zaver

Bolest hlavy provazejici tumory nebo metastazy v oblasti
zadni jamy lebecni a okoli velkého tylniho otvoru mtiZze piipo-
minat typickou cervikogenni cefaleu, jak ji zname pii funké-
nich muskuloskelet4inich poruchach kréni patere. Standardni
terapie viak u bolesti hlavy pii tumorech a metastazach nema
dostate¢ny a déletrvajici efekt. UrCité momenty - jako upor-
nost obtizi, ¢asté recidivy, specificky charakter bolesti a d@-
kladné manualni vySetfeni - mohou diferencialni diagnostiku
usnadnit a prispét ke stanoveni spravné diagnozy iv inicialnich
stadiich zminéné strukturalni patologie. Tam, kde je absence
typickych provokanich momentl, rezistence na terapii, ¢asté
recidivy obtiZi, pro které nemame uspokojivé vysvétleni, dis-
krepance mezi minimalnim funkénim muskuloskeletalnim na-
lezem a vyraznymi bolestmi, je tfeba pacienta urychlené dovy-
Setfit k vylou€eni zadvazné strukturalni patologie, a predevsim
v€as indikovat zobrazovaci metody.
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CC syndrom - pricina, objektivni ndlez a formy 1écb

Bolest hlavy cervikogenniho plvody je
Castym typem bolesti. Huvofime o tzv. cervi-
kokranidlnim syndromu (CC svidrom) ne-
by o cervikogenni b hilivy

Ve starsich kfasifikavich bolesi hlivy se
poymy jako cervikogenni cefales, cervikie
keanialni syndrom nebo venebrogenni cela-
lea békng objevovaly, nejnovédi klasifikace
holesti hlavy, sestavend megindrodng spobed-
nosti pro bolesi hlavy v r 1988, jiz tao
synonymia neobsahuje. CC syndrom Fre v id-
i Klasifikaci zatadn powee pod polozku
VL2 v je cenadem pro balest hlivy
spojenou s omemocnénim krémi pltefe”.

17 s e vy Lewitdv popis CC syndro-
mu. ktery wwhovuje zepmena 2 hlediska prak.
tickeho poudit, Lewit uvichi, 2¢ cerviko-
kranidlni bolest zdvisi na postaven! hlavy
tullouhotreajici predklon, nepfiznivil puloha
e spanku). Dle upozoriuje na o, v bo-
lest je asymetrickd nebo alespoft vyrazndji
na jedné strané a byvd paroxysmdlni, 1. i
pacient md obdobi bee bulest hebo alespon
s mensi bodesti, po Keryeh pdsleduji wa-
clivaty intenzivnd holesii. V anamnéze Casto
#lisfujeme drobné drazy hlavy, napi. ph
spirtd b i awtohavidich, Nékiefl pacient
maji sklon k anxigzné-depresivaim staviim
Nekdy se uplaiufi vive hormandlng, aler-
wicke, metcorosenaivit atd

CC syndrom miize 1 tizny pdvod a i
Jehio vaniku se uplatiugl jak lunkeni musku
loskeleralng poruchy, tk strukurilng, dege-
nerativad, ale i jing zmeény v olifasti kreni
pitefe & cervikokenidnibo piechodu. Cer-
vikokranidlng wp bolesti hlavy mie vanik-
nout (- postizeni mezdobralovyeh diskd,
vili, periostu obradovich @4, svalll, nerve
vich kofenl CLCH, pri drazdtni trigeming
aovertehralng areere,

Pokudl jile o strukturdlni patologii. 1ak
u pacientd s CC syndromem nalézame ze-
jmena degenerativni zmény krini pareie ve
smyshu cliskopatie, spondylastndey, ostee-
vhindrogy, Does jiz vime, Ze tyio depe

[N RRD

|
cervikokenidlng holest lig
jsou steukturilng smény v
a mewstiz, kivre vedou k CC
ccpnena postibnou-li ublast cervikokranil-
niho piechidu. Juko pfitina CC syndromu
bvly odhaleny neuralibromy Lpuulun-nn
meninger )
(g |||n\\xl\'1,,u1l||nn wa)

o YR b faidry
v Nejaivitdn

syndromu

Isou anidme
| piipady., kdy u pacienta s CC syadromen
bk nakeaen romor gnlim oy (naps. newr-
nom akustikue peho meningeom mostoma-
selkoveho koutw).

Neplastégdt pricinoun CC syndromu e
funkeni patalogie v cervikokranidling oblasti
Jde obwwkle o komplex funkénich amén 2
hmufivick predevdim bolestivé a spousfové
budy a svalove spasmy v perikranidlnim
aeervikilnim svalstva a blokady keeni pate-
s Tt emeény souvisel se slbovou dyshalan-
i d poruchou sutiky keini parefe. V souws-
losti's funkeni problemarikou jo vhodné pi-

pomentut, Ze Lewit uvidi deset picin CC

V chiektivnim nlezu T
thh s CC syndromem palpacni citlivost v mis-
& bolestivich svalowweh bodi, kierd jsou
eypicky lokalizované v I'nrm Sijove oblusti,
v skalenmvych adich, v leviroru
loparky, e nékdy | ve ovkacich svalech ne
ba i v ustech. Casigm mistem palpacn

syndromu. Jedni se o mdstedujici poruchy:
L chwbny svalow stereotyp s pletébovi-
nim hornich fixiord ramenmiho pletence
a ehybny stereorvp dychand, 2, pledsunute
drieni hlavy, 3. staticke paruchy v roving
G il by s ey L AT mi i
! ime, ) fe iy iavy mohon
vest ko rovii CC syndromue U réchu pa-
clentd éasto palezneme blokady v orni ked.
0 pied, aepmena segmentu C1-2a po jer
Jich odstranént se pricientdm Casto v
ulevi. Té draey parefe tvpu awhiplash® ve-
dews Reeamd pinveh obiee Gasto Uk Dilokdddm
kllm p.ltm & CC syndromu, Je aijmave, be
afi Castéji v osepmentech
siimeo v hormism kecaing lisee
i pobvbivost )¢ w0 vy
svetlovimy poranénim vazd v téro oblast.

Kltwuhni bluk
kokranidlnim prechodu 2 hornd keini
Castym nilezem je svalovd dyshalance,
e drient hlavy a chvbng dychind. Uvedene
poruchy se rizrvm epdsobem kombin u
PALEY, SHAR TN YRR ILT, FALLAC LITATTI] IGVY,
ey saruseny stereotyp dvctiin

Pii léché CC syndromu wuiivine
fadu ledehnvch metod, kerd obwkle e
v #plisobem: kombinujeme. K ovlivagn
spousiovich bodd ve swilech a svaluvych
spasmil je modné poukit nékierd ndsledujic
metody; injekce anestetika, injekce a nd-
siedné protadeni svalu, metody spray and
steetch, ischemickou kompresi, akupunktu-
ru, ultrazvuk. I'fi 1CChe reflexiich kodnich,
pusdkrznich o fascionpeh 2men voline ey

techniky mékkjch tein, kiere vwusivai rela-

wacnihn efekiu proteni thiad, Reflexm
zminy je moiné odstranit i pomoci pacien-
w wolik potadovanyich reflexnich 1
(Sijovd sestava), CYent. pomocy masii pe-
nostalnich a fasciovich, Indikaci reflexnfch
masdZi je nutné velmi pfisné zvafovar.
V oramet funkenich poruch pohyboveho
SYSLEMIU B pacientd s CC syndromem je re-
flesni masad indikovina predevsim jako ph-
prava pied myoskeleniinim zikeokem,

Dile je mugne wazival nékteré formy
elekeroterapie, mapd. diadyiamik, o o zeqme-
ni prouddl CP, ktere ju vhurdng aplikova) na
svatly v spaamu, protoie maj vazodilaacmi,
hyperemizujici @ cutonizadni ulinek  CP
proud e vhodnd kambinova s LP proudem
pr jehe dnalgeticky Gdingek P ledhe sva-
lovich zmén je moiné pouiit W proud
CP-ISO. ktery nahirazuje kombinace CP+LP.
ik kombingci P+ LP, ke CPSO Fre sou
Casne kombinovat s 1z, DF proudem, kiery
\Iuwl wwhracdng ko dvodm v eele

11 subchironickych svaliwyeh amdr
dikovand amplitudovd modulovane sifedo-
frekvencni proudy vzhledem k tomu, e
nékterd frekvence plsuby myire
léche svalowfel ymde u CC \\IIL|I’|)II’|!| s
osvieltuje | tzv. kombinovand terapie. Koni-
binace ultrazvuku a nizkofrekvenénich prou-
dii jur vhoded pi Kebe spousfovich hodd
v pavechnii ulogenych svalech, komluniee
ultrazvuku a amplitudoveé modulovanych
stiedofrekvendnich proudd jv cinnd u e
Nexnich zmén ve svalech bedivich hluboko

Pfi I¢ehe kloubnich blokid, kiere obwykle
légime ruku v ruce se svalovymi zménami,
wyutivime postizometrickou relaxacl, mobi-
lizagi, event. manipulaci, manudlni takei

Pii léthé akutniho CC syndromu je nadim
Dikwenim akolem ovlivnin duminantni musky
sk ni emény, kiere jsou zdrojem cerv
kogenni bolesti @ které jsou-dasto Iokalie.
vany v oblast condkokemidlntha pechodu
Viraznou eva midée piinést odstranéni blo-
kidy v této oblasti nebo eliminace bolestiviich
e vl yriere seh Rl we vl ai
hilizace kr(‘m p.m.l‘c fixatnim limeem « (w1
eleznni akuinich balesti jo midne 2zhdjic
16bu reflexnich zmén a wikavat oka
kely jie jiz wodne prossidién techniky mekk
thdni @ event, 1 mubilizac

Po udegnéal akutnt avaky CC syndromu,
ve i subakutni a chronické, ji tfeba g
fit se na Gprave muskuloskeletilnich zmén
i mimo cervikokranidlni ablast. Vénovat oo
sornost oblas Tl o baderni g
Lasth 2eber freepmeni Boemich), ale 1+ sieuks

L, patficim dho ey, hlubokého stabilizad-

(LATH

niho systému pdtefe (nupr. oo
Iy petefe, paneval dno brinice). | ad
Tow bt emény, kiere jsou soucisi |
nich fetdecd, ez ve sweh ddsledach n
prispet ke vamku cervikokranidlng ok
Ukateuje se, s ovelky s o
stfedni hrudni pétefe. pron

alovemu uspaic

e vl

: i s mohow dysi
v 10 oblasti progevit jak disiiing,
il b mista funkéem poruchy. & sul
mim i chromickem stadio se snazime i o
vu poruch motorického stereorypu
ko ddvd, je el se zmiti na ke
vadného stercotypu dychdnf, jelikor
milae dochidzet kphedioving pomo
dychacich svakl, cok mikae vuste v (8
o, Stejnd vk e nutie odstranovat 7
v oblasti ramenntho kloubu. jiuteie o
o Klowth g 1 aly ke Kt pule
aenapl vadny stereonyp b
v ormenning Kool i nedostecnd fis
patky e 16E prispét k halestenn

snfimie se o koreked pledsunutého ¢
ko prevened cevidiv doporud
inclividualng sestavenon 11
dohledem fvaaterapents. U nekiery
aentl se lepe asdlcnge.
svil piiznivy e Bedegicky v, cvicen
le skuping o pricien ISV ek
jor vhodng sestavin edukac cvicelin
I adméfend preventivid, K
kurekun pobyboswch stereogd
pracovnich | mimipracoviich akin
Problémen miie vt 1éba hypermobs
pJ.lt:rt o s ||n-||\|||< [} I‘-In Il
aepmlnt i antelext, aIwvié
= wwhinout se iy
flesd Mk, atfestim a cvhivn poloby

vy v sprinkie Nelaly pomiie podpl
i behem fizdy v gl
stfedleivhy. Vo neposhedn fadd e s
vat dostarecnoy pozormost poricm
riling, prnede ol provataene )
hormich Sigweych svall, mol
Jem GO syndromu. Wit tomu 1k mapr

bR v ridine mver e it in g ne e
ucky pistup u CL S\mlhnmu st hyv. 1
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REHABILITACE A FYZIKALNI LEKARSTVI, &. 1, 2000, str. 21-23

| PRISPEVEK K REHABILITAC| RADIKULARNICH
| | SYNDROMU

Horacek O.

Neurologicka a rehabilitacni ambulance, zdravotnické zafizeni Jihozapadni mésto, Praha 5

SOUHRN

Mezi éasté obtize pacientl s radikularnim.syndromem L5 patfi i poruchy chize. U ¢éasti téchto
pacient( je hlavni pficinou oslabeni abduktorli ky€elniho kioubu (m. gluteus medius, m. tensor
fasciae latae). Tento pfiznak byva ¢asto nenapadny nejen pro pacienta, ale i pro |ékare, a mze byt
snadno prehlédnut. V nasem souboru 25 pacientl s radikuldrnim syndromem L5 bylo oslabeni
uvedenych svall prokdazano u 13 pacientd. U 11 z nich pak vedlo toto oslaben{ k vyznamnému
naruseni stereotypu chtize. Je zdlraznéna nutnost véasného odhaleni oslabeni abduktort kyéelniho
kloubu, a dale jsou prezentovany vlastni zkuSenosti s cilenou rehabilitaci této poruchy u pacientt
s radikularnim syndromem L5.

Klic¢ova slova:radikularni syndrom L5, abduktory kycéeiniho kloubu, naruseni stereotypu
chiize, rehabilitace pFi oslabeni abduktor( kycelniho kloubu

SUMMARY

Horac¢ek O.: A contribution to rehabilitation of radicular syndromes

Frequent complaints experienced by patients with radicular syndrome L5 include gait impairment.
In a proportion of these patients, the main cause is weakening of the hip joint abductors (m. gluteus
medius, tensor fasciae latae). This sing is often inapparent not only to the patient but, also, to the
physician and can be readily overlooked. in our group of 25 patients with radicular syndrome L5,
weakening of the above muscles was demonstrated in 13 out of which in 11 the weakening led to
significantimpairment of the gait stereotype. The need for timely diagnosis of hip abductor weakening
is highlighted and the authors’ own experience with specific rehabilitation of this disorder in patients
with radicular syndrome L5 is presented. .

Key word s:radicular syndrome L5, hip abductors, impaired gait stereotype, rehabilitation
of hip abductor weakening
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UvVOoD

Radikuldrni syndromy S1 a L5 mohou byt provéze-
ny nejen oslabenim akralniho svalstva, ale i méné
napadnym oslabenim glutedlnich svald.

Jak jsme se opakované presvéd¢ili, dochdzi u radi-
kularniho syndromu L5 k oslabeni m. gluteus medius
a tensor fasciae latae (tzv. abduktory kyéelniho klou-
bu - déle a.k.k.). Spravna funkce a.k k. je nezbytna
k zajisténi stability pdnve ve front4lni roviné p¥i chi-
zi. Jejich oslabeni v rdmci radikuldrniho syndromu
L5 ma vyznamné klinické disledky.

SOUBOR PACIENTU A METODIKA

Zakladni soubor tvorilo 24 pacient (10 muzi a 14
zen) s radikuldrnim syndromem L5, primérny vék
byl 34 let. Pacienti se k prvnimu vy3etfeni dostavili

pramérné 3 tydny od vzniku prvnich p¥iznakd
a u ¢asti z nich bylo nalezeno i oslabeni a.k.k., jehoZ
neurogenni puvod byl ve vSech pripadech potvrzen
elektromyograficky. VSichni pacienti souboru absol-
vovali neurologické a myoskeletdlni vySetfeni. V sou-
boru jsme sledovali frekvenci vyskytu oslabeni a.k k.,
a dale vztah mezi timto oslabenim a poruchou chize.
Vysledky uvadsgji tabulky 1 a 2. '

Pacienti byli sledovdni 2 — 5 mé&sici. Béhem této

. doby podstoupili standardni rehabilitaci s vyuZitim

elektroterapie, myoskeletédlnich technik a 1écebné té-
lesné vychovy k ovlivnéni radikuldrni bolesti, verteb-
ralntho syndromu, p¥ipadné akralni parézy. U 13
pacientd s oslabenim a.k.k. jsme se navic zamérili
1 na jejich cilenou rehabilitaci, kterd zahrnovala:

1. pouziti jednostranné, ev. oboustranné opory pri

chizi,
2. jednodussdi facilitace a.k k.,
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3. proprioceptivni neuromuskuldrni facilitaci a.k k.,
4. prvky senzomotoriky.

Zajimalo néas, do jaké miry se tak podatilo ovlivnit
dyskomfort v korenové oblasti konéetiny a nakolik se
zlepsila kvalita chize. Vysledky viz tab. 3.

DISKUSE

Literdrni zdroje shodné uvadéji, ze v rdmci mono-
radikuldrniho syndromu L5 se mohou objevit ndsle-
dujici  priznaky: typickd radikuldrni bolest
v segmentu L5, senzitivni porucha v dermatomu L5,
akralni motoricky deficit (oslabeni m. tibialis anteri-
or, m. ext. dig. brevis, m. ext. hallucis longus), kdy se
pri téz8im oslabeni objevuje aZ tzv. ,stepdz® pfichazi,
reflexologicky nalez je bud normdlni, nebo je hyporef-
lexie 15/82 (8). Oslabeni a.k.k. v8ak neni jako moZny
priznak p¥i postiZeni kofene L5 zminovano.

A k. k. jsou inervovény z korene L5, ale i S1 a4 (2,
6). Pri polyradikuldrnich syndromech se oslabeni
a.k.k. objevuje éastéji. Pokud jde o monoradikulérni
syndromy, pozorovali jsme klinicky vyznamné oslab-
eni a.k k. jen u radikdlniho syndromu L5. V dostup-
né literatufe jsme vysvétleni pro tuto skuteénost
nenasli.

Problematikou oslabeni a.k.k. v rdmci diskogenni-
ho radikularniho syndromu L5 jsme se podrobnéji
zabyvali v jiném sdéleni, kde byly uvedeny klinické
disledky i diagnostika tohoto postizeni (5). Pomoci
elektromyografickych studii jsme prokdzali neuro-
genni puvod oslabeni a.k.k. Pfipomerime zde jen, Ze
oslabeni a.k k. se projevuje druhostrannym poklesem
panve, je-li postizena konéetina pii chazi stojna (po-
zitivni Trendelenburguv test). Za t&chto okolnosti pak
pri chiizi dochazi k pretéZovani lumbosakralniho p¥e-
chodu, sakroiliakdlniho skloubeni a kyéelniho klou-
bu. Objevuje se tak uréity ,dyskomfort” v ko¥enové
oblasti postiZzené koncetiny, kdy si pacient maze sté-
Zovat na bolesti v uvedenych oblastech, a nékdy uda-
vd 1 uponové bolesti ndasledkem pretéZovani
nékterych svalovych skupin. Vzhledem k instabilité
panve ve front4lni roviné je p¥i oslabeni a.k.k. chiize
naru$ena vyraznéji, nez je-li p¥itomno jen akralni
oslabeni.

Z tabulky 1, kterd charakterizuje soubor pacientd,
vyplyva, ze poruchu chize uvadélo 21 pacienti a Ze
oslabeni a.k k. bylo zjisténé u 13 pacientd souboru.
Tabulka 2 ddle upfesiuje pfifiny naru$eni stereotypu
chize a vztah k oslabeni a.k.k. Ukazalo se, Zze u 11
pacientl bylo oslabeni a.k k. hlavni pfi¢inou naru$eni
stereotypu chtize. Vyplynulo to vSak aZ z podrobné;j-

Tab. 1. Vyskyt jednotlivych pfiznak(l v souboru 25 pacientl s
radikularnim syndromem L5

Pfiznak Pocet pacientl

vertebraini syndrom a bolest 18
radikularni bolest 25
senzitivni deficit 13
motoricky deficit:

— akrdlini svalstvo 11

~ korenové svalstvo (a.k.k.) 13

— akralni a korenové svalstvo 8
porucha chuize .21

Tab. 2. Faktory narusujici stereotyp chlze (soubor 25 pacienty

s radikutarnim syndromem L5)

Pficina Pocet pacient(
pfedevsim bolest: 4
— radikuldmi” 3
— vertebrainf 1
predevsim svalové oslabeni: 17
— akrdlné 6
" — korenové (a.kk.) 11
kombinace bolesti a oslabeni 5

-4, Proprioceptivni

Y

§Tho rozboru poruchy chize, nebot té méy zadny z téch-
to pacientl si neuvédomoval, Ze p¥i¢inou zhorSeni
chize je vlastné oslabeni a.k.k. Pacienti tuto slabost
totiZ nejéastéji vnimali jako ,nepevnost nebo nejisto-
tu“ kycle, ,nestabilni bok®, nejistotu ,celé” kondetiny
atd. ‘

Nase zkuSenosti svédéi o tom, Ze oslabeni a.k k. se
z hlediska naru$eni stereotypu chtze uplatnilo vy-
znamnéji nez akrdlni oslabeni stejného stupné. Ti
z pacientq, ktefi ke zlepSeni stability p¥i chtizi pouZili
hdl (na nepostiZzené stranég, eventudlné na obou stra-
néch), pocitovali jasné zlepSeni stability p¥i chizi.
Dadle nase poznatky ukazuji, Ze v polatedni fazi vyvoje
radikularniho syndromu L5 je oslabeni a.k.k. nékdy
klinicky nejvyznamnéj$im piiznakem a muzZe byt
v této dobé dokonce 1 hlavni pfi¢inou naru$eni stereo-
typu chize.

P#i rehabilitact pacientii s radikuldrnim syndro-
mem L5 a prokdzanym oslabenim a.k.k. jsme vychd-
zell z toho, Ze je nutné:

1. zlepsit stabilitu panve (tim, Ze kompenzujeme dru-
hostranny pokles panve p¥i chizi);

2. udrzet trofiku oslabenych a.k.k., nez dojde k jejich
reinervaci a zlep$eni jejich sily a funkce; _

3. zapojit a.k.k. do spravného pohybového stereoty-
pu.

V ramct rehabilitace se ndm pak osvéddéilo zaradit
do programu ndsledujici proky:

1. Pouziti francouzské nebo vychdzkové hole na zdra-
vé strané, radéji véak oboustranné, po dobu nejvy-
raznéjsiho oslabeni a .k k. —stuperi 3, event. stupen
3—-4dlesvalového testu(2) —jako prevenci poklesu
chtize, kdy se v prvni dobé klade dopfedu souéasné
postizena kondetina a hdl (eventuélné obé hole)
a v druhé fazi zdravd dolni koncetina (4).

2. Nékteré prvky senzomotoriky, které usnadni pa-
cientovi lépe se vyrovnat se zménénym pohybovym
stereotypem. Osvédé&ilo se ndm zarazeni predniho
pulkroku a zadniho ptilkroku na zemi (pfedevsim
postizenou DK), pfipadné i pohupovéni v ptredo-
zadnim sméru a v boéném sméru (3).

3. Facilitaéni prvky jako stimulace koznich recepto-
rq, protahovani svalu, poklep na §lachu a vibrace
ke zlep$eni trofiky oslabenych a.k.k. (1).

neuromuskuldrni  facilitaci

k spravnému zapojeni a.k.k. do pohybového ste-

reotypu. Pii extenénim vzorci I. diagonaly se akti-

vuje m. gluteus medius a p¥i flekénim vzorci II.

diagondly se zapojuje m. gluteus medius a tensor

fasciae latae (7).
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Tab. 3. Efekt rehabilitace zamérené na oslabené a.k k. (13 pacientd zakladniho souboru)

dyskomfort v kofenové oblasti postizené koncetiny ovlivnén vyrazné ovlivnén mirné neovlivnén

podet pacientu 10 2 2

kvalita chdze zlepSena vyrazné zlepSena mirné nezlepsena
8 3 : 2

pocet pacientl

V praxi jsme postupovali tak, Ze po eliminaci funké-
nich muskuloskeletdlnich zmén v lumbosakralni ob-
lasti jsme pacienta instruovali v metodach, které
mohl nadéle provddét samostatné doma (jednoduché
facilitaéni prvky a senzomotorika). Pri téZsim oslabe-
ni akk. (sv. st. 3 a 3 — 4) jsme hned od zaéatku
nacvi€ili chtizi s holi nebo ob&ma holemi (viz vyse),
pri¢em?z pacientim bylo doporuéeno jejich pouzivani
po dobu, kdy byla jasné pozitivni Trendelenburgova
zkouska. Od poéatku jsme téz provadéli p¥i kontro-
lach diagondly v rdmci proprioceptivni neuromusku-
larni facilitace. Pokud nékteré tyto metody provo-
kovaly lumbalgie nebo radikulédrni bolesti, pak jsme
je dale neprovadéli.

U vétsiny pacientd s radikuldrnim syndromem L5
a oslabenymi a.k.k. pfispéla vySe uvedena cilena re-
habilitace ke zlepseni kvality chize a zmirnéni ,dys-
komfortu“ v kotenové oblasti koncetiny (tab. 3).
Domnivame se téz, Ze se vytvorily lepsi predpoklady
pro obnoveni spravné funkce a.k k. V podskupiné 13
pacientd s prokdzanym oslabenim a.k.k. doslo p¥i
uvedené rehabilitaci k upravé ad integrum u 10 pa-
cientu, ve 3 ptipadech pak pietrvaval v oblasti a.k k.
jen lehky rezidudlni nélez, z funkéniho hlediska ne-
vyznamny.

ZAVER

Nase zkugenosti potvrzuji, Ze u ¢asti pacienta s ra-
dikuldrnim syndromem L5 je kromé akralniho moto-
rického deficitu pfitomné i nenapadné oslabeni
abduktora kyéelniho kloubu, ¢asto vedouct k vyznam-

U miZe byt nejen léze strukturdlni, &i funkéni
. Podobng jako u kloubs musime proto

lem k jinym strukturém.
éEbé kize, podkozi, fascii, svald i periostu

nému naru$eni chizového stereotypu. Toto svalové
oslabeni je tfeba aktivné vyhledavat a v rdmci reha-
bilita¢niho programu je nezbytné vyuzivat procedury
podporuyjici nejen zlepSeni trofiky a sily oslabenych
abduktort, ale i jejich spravné zapojeni do pohybové-
ho stereotypu. Osvédéilo se ndm vyuziti jednodussich
facilitaénich prvkl, PNF, senzomotoriky a pouziti
jednostranné, eventualné oboustranné opory pri chi-
zi.

LITERATURA

1. Guth, A., Palat, M.: Periferné obrny v rehabilitaénej
mediciné. Rehabilitdcia, 1986, Suppl. 33, s. 102-110.

2. Janda, V1.: Funkéni svalovy test. Grada Publishing,
Praha 1996, s. 212-215.

3. Janda, Vl., Vavrova, M.: Senzomotorick4 stimula-
ce. Rehabilitacia, 25, 1992, s. 28-33.

4. Haladova, E., a kolektiv: LéCebna télesnd vychova.
Institut pro dalsi vzd&lavani pracovnika ve zdravotnictvi
v Brng, 1996, 66 s.

5. Mazanec, R., Horacéek, O., Bojar, M.: Dia-
gnostikujeme spravné svalové oslabeni u radikulédrniho syn-
dromu? Ceska a slovenskd neurologie a neurochirurgie.
62/95, 1999, 3, s. 158-162.

6. Kendall, H. O.: Muscles testing and function. Willi-
ams-Wilkins, Baltimore-London 1971, s. 180-183.

7. Knott, M., Voss, D. E.: Priprioceptive neuromuscu-
lar facilitation. A. Hoeber-Harper Book, New York, 1956.

8. Patton, J.: Neurological differential diagnosis II.
Springer-Verlag, Berlin-Heidelberg 1971, 211 s.

MUDr. Ondrej Horddek

U tfeti baterie 15
162 00 Praha 6

VIDEOKAZETA

SOFT TISSUE
MANIPULATION

according to LEW!T

23



POStg adualn1

ndarni
lipoproteinémie
oroidy

setika a ledviny
leuropatie

nom

x v 4
ni hyperplazie
aty v ordinaci r a I C e
ického lékare 7
|z ,neresuscitovat” p rO b I e | I Iy

ativni 1écba
oych draza

e LTOXIKOMAaNIi

iraéni fyzioteranie

iniv systému

0 zdravi
tivni modulatory
senovych receptortt
nakerovy syndrom
erpani zdroje "1
ostimulatoru TYIYXV XY NXYNLOY
E e AN L L §

01 e rocnik 3




lifova slova

iracni fyzioterapie ¢ autogenni
az » aktivni cyldus dechovych
hinik « inhalaéni 1écba © Iééebné

téla » kondicni dechova priiprava
gchovy trénink = vékova obdobi »
takini dychani « principy reflexni

LLO:
ihovy handicap neni télesny
dicap

istické Udaje poslednich let ukazuji, Ze
isvétové stoupa pocet jedinct s primar-
' ale 1~ sekundérmim—onermocnéntm
thaciho systému. Moderni pohled na
', vyvoj, diagnostiku a strategii 1é&by
itadnich chorob dava prostor i pro medi-
ke obory, které jeste donedévna byly
iwany splSe jako servisnl dopinék zaklad-
Biapie. Jednim z nich je léCebné rehabili-
2. Tradicni dechova cviceni jsou jiZ dnes
Yilou a predevsim malo efektivni. formou
thové rehabilitace. Aktivni techniky respi-
W fyzioterapie doplnéné inhalacemi
dhaji ucinné fesit akutni i chronické
tové obtize. Lékari indikuji respiracni
Blerapii jako jednu z terapif prvni volby.
W8né postaveni v ramci léCebné rehabili-
' ma plicni rehabilitace, kterd obsahuje
lexnéjsi pristup k respiracni problema-
& vCetné socidiniho a psychologického
“adenstvi. Pocit voiného aychani podmi-
2 dobrou kvalitu Zivota viech jedinct
schovym onemocnénim.

rena

Dnesdni komplexn( péce zcela zménila cha-
rakter |é¢by respiratné chronicky nemoc-
nych. Podstatné vét§f dlraz klademe na
aktivitu samotného pacienta, kdy podstatna
¢ast 1éCby je vedena ambulantni formou
odbornym Iékafem a v doméacim prostredi
samotnym pacientem. V piné mife tento
systém platf i v [é8ebné rehabilitaci, které jiz
tradiéné patfi k nejvyhledavangjsim formam
ambulantnf terapie. LéCebna rehabilitace je
kazdodenni souc¢éasti komplexni péce.
Odstranit hlen, usnadnit dychéni, zlepsit
a zdokonalit dechové pohybové navyky —to
jsou priority Ié¢ebné rehabilitace.

SoucCasné poznatky pneumologie ukazuji,

Ze nékteré dlouhodobé vZité cviGebni postu-

Py-seu-iz- revhedré—Predevsim-polohové

poklepové drenéze a klasickéd dechova cvi-
¢eni na povel jsou zastaralé metody rehabili-
tace. V pripadé poklepll miize byt tato
technika také nebezpetna az kontraindiko-
vana, zviasté u pacientt, jejichz onemocné-
ni je doprovazeno hyperreaktivitou a hyper-
senzitivitou stén bronchl s tendenci
k bronchialnfim kolapstm. Nutno v8ak objek-
tivné poznamenat, Ze z pohledu kineziologie
dychani patfi klasické provedeni dechovych
cvi€eni k velmi Ucinnym prostfedkim zdra-
votni télesné vychovy a napriklad v l&zeriské
|6€b& majl i v dnesni dobg& tzv. ,dechovky"
Své nezastupitelné misto.

Soucasné postupy léCebné rehabilitace
vychézeji z modernich diagnosticko-tera-
peutickych postuptl, které umoZziuiji praco-
vat se samotnym dychanim i v jeho patofy-
ziologické formé. Z tohoto pohledu patfi
k 1éCebné rehabilitaci: respiraéni fyziote-

bilitace
1 respiracni fyzioterapie

dDr. Libu$e Smolikova, MUDr. Ondfej Horacek, doc. PaedDr. Pavel Kolar

wverzita Karlova v Praze, 2. LF a FN v Motole, Klinika rehabilitace

rapie a dechové techniky pro inhalacéni

1éébu, kondiéni dechovd priprava

a dechovy trénink se zvysovanim téles-

né zdatnosti. )

Respiracni fyzioterapie je systém decho-

vé rehabilitace, kdy dychani ma svym spe-

cifickym provedenim léGebny vyznam (pini

funkci sekundérni prevence). Dominantni

postavenf dychéni je zalozeno na préci

s dechem, ke kterému pfistupujeme jako

k pohybové funkci, vychazejicl z pfesnych

zékonitosti neurofyziologickych aspektl

dechovych posturdinich a motorickych

vzorG\10. 2 Aktivni-techniky respiracnl fyzi-

oterapie maji za cil:

W snizit bronchiélni obstrukci,

m zlepsit prlichodnost dychacich cest,

m zlepsit ventiladni parametry,

m kontrolovat zanéty v dychacich cestach,

m prevenci zhorSovan! funkce plic,

m zvysit fyzickou kondici,

mdosaZeni a udrZenl optimalniho pocitu
zdravi. -

Bezpoklepové techniky exaking pracuiji

s celou 8kélou symptomti respiracni insufici-

ence (dekompenzace) a jsou zaloZeny na

individuéinim pristupu fyzioterapeuta

k pacientovu dychani. K nejCastéjsim symp-

tomCm plicnich chorob patfi:

a) hodnocené objektivné:

m kadel,

m dusnost (pondmahova),

m zahlenéni dychacich cest;

b) hodnocené subjektivné:

m pocit kratkého dechu,

m pocit nedostatku vzduchu, tzv. ,nemohu

- se nadechnout”,



——

m pocit thy na hrudniku, tzv. ,nemohu si
vydechnout",

m pocit hrudniho krunyre. :

Techniky, jejichZ cilem je odstranéni nadmér-

" né bronchialni sekrece, se nazyvaji drendz-

ni techniky®. Jsou to expektoracni techni-
ky hygieny dychacich cest — Airways
Clearance Techniques (ACT). Jejich cviCeb-
nim principem je korekce vydechové rych-
losti, ktera se prakticky projevuje jako aktiv-
né svalové podpoieny, plynuly a pomaly
vydech, tzv. ,vydechova velocity”, tedy
exspirani pomalost. Velocity korigujeme
s nebo bez pomoci stimulaénich odpord,
vyvolanych  mechanickym  pisobenim
dechovych podpiimych pifstrojkd nebo kon-
figuraci . postaveni dolni Celisti a jazyka
v Ustech. Expektoradni techniky obsahuji
maximalné etrné a minimainé vycerpéavajict
odhlefiovani. Pomahaji a usnadriuiji kontrolu
kaSle.

Mezi zakladni dren&znf techniky fadime:

m autogenni drend? (autogenic drainage,

AD),
m aktivni cyklus dechovych technik (active
cycle of breathing techniques, ACBT),
m Flutter — oscilujici PEP systém dychani,
m PEP masku, PEP systém dychani (positive
expiratory pressure system).
Pfi cviCeni je zakladnim pozadavkem, aby
pacient umél dobre zvolit vydechovou tech-
niku, aby se spravné nadechoval a také aby
dokézal u¢inné pracovat s apnoickou pau-
zou, tedy aby umél véas zadrzet nebo pre-
rusit dychani — to vSe v exakiné individual-
nim provedeni®4).
Autogenni drenaz (AD) je pro svou vysokou
Gcinnost, snadnou dostupnost a nendpadné
provedeni ¢asto vyhledavanou drenazni
technikou. Je to védomg (samotnym pacien-
tem) fizené dychant (Obr. 1). AD je dychani
formou pomalého inspiria, vét&inou nosem,

 Obr. 2 — Kontre ovedent. -

plynulého a uvoinéného

vydechu v oblasti glottis
pomoci sluchu

s inspirani pauzou az na konci vdechu.

Nasleduje opét védomé fizené, pomalé

a diouné, ale predevsim svalové podporené

aktivni exspirium pootevienymi Usty pies

uvolnéné horni -cesty dychaci. Dechova
prace se pohybuje v rozmezi klidového
dechového objemu s:dlrazem na postupny
presun ‘rozsahu cvicebniho dechového
objemu do oblasti inspiratniho.rezervniho
objemu s cilem maximainé oteviit a ventilo-
vat periferni cesty dychacf®. Rizikovy Usek
pfi vydechu je glottis. Naro¢né provedeni
plynulého a uvolnéného vydechu v oblasti

glottis kontrolujeme pomoci sluchu (Obr. 2).

PFi chybném provedent, tedy pfi zGZeni okoli

glottis, slySime &krtivy aZ sipavy vydech

a Casté pokaSlavani, které mizeme cflené

potladit a Casove ovlivnit mnoha zplisoby.

K nejucinnéjsim patf: _

m prerueni vydechu, hiasité vydechové
Jmruceni” zavienymi Usty,

m opakované kratké, ale pomalé nadechnutf,

m pitl napojll (provazi celou cvicebnf lekci),

m dechoveé ulevova poloha,

m kontaktni, pfesné lokalizovana manuéini
vydechové dopomoc fyzioterapeuta na
pacientové hrudniku.

Takto fizené dychani je podstatou autogenni

drené&ze podle Chevailliera (Obr. 3). Techni-

ka byla do praxe uvedena jiz koncem 60. let,
do rehabilitatniho programu pro astmatiky
zaGatkem 70. let a v 80. letech plné nahradi-
la polohové poklepové drendze u v8ech
pacientt (bez vékového omezeni) s bronchi-
alnim zahlen&nim(© 4. Pro viechny jedince

s cystickou fibrézou je bazaini technikou

respira¢ni fyzioterapie.

Nejen pacienti' s cystickou fibrézou mohou

trp&t opakovanymi a vysilujfcimi zachvaty

kasle. Kasel patii mezi dalezité Gistici
mechanismy plic. Pii vyvolani obranného
kaSlaciho reflexu je tfeba dbét na kontrolu

epl
Maly plicnf objem
Inénf perifernf sekrece

rat
Strednf plicni objem
Sesbir&nf sekretu
ze stiednich bronchd

kaSle a naucit pacienta, aby F
ekonomicky efektivni kadel. To - ;i‘
po jednom, maximéiné dvou

zakaslanich (doporuCujeme spiia E
vé Stéknuti*, huffing) dochazik ex By

maximalniho mnoZzstvi sputa.

dechové prace formou aut :

je rychlé a snadné odstranén | w
bronchidlni sekrece. Svalova

ném dychani minimalizuje nasledk

aini asynchronity, podporuje

a poméahé snizovat nebezped hyp dye
plic. Méa i preventivni, antikolapsov odp
pro stény bronché. V pribéhu v
lekce stfidame r(izné typy vdech alnf ¢
chu, pracujeme s dechovol | i ne
a pomalosti, akceleraci, intenzila Y
silou a relaxaci. Za Skodlivy a i ich
kaZel povazujeme kratké ! oéinek
dlouhé, kfecovité kaslani s tiakemr |
ku,” které je vyderpavajici, i de
a Skodlive. 1 | Whle
Aktivni cykdus dechovych | 1avy,
obsahuje tfi  samostatné oh sve
dychanfé?:; hiruc
: 0 exe

Obr. 1 - Autogenni dre . max
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ol POy, 4 ~ Aktivni cyklus dechovjch technik - pofadi
“Sitlivych technik Ize stFidat podie potfeb nemocného

Kontrolni dychanf

3-5 hlubokych dechl

\

4-5 hlubokych dech(

Kontroinf dychén(

tdychani (breathing control) je
' tdpocinkové, brani¢ni dychani
e wdechové aktivace svall
f oblasti. Poméh4 pocatedni
a8k na fyzioterapii a zajistuje ply-
“£ovani dechového cyklu podle
ich potfeb pacienta. Poskytuje
sk v pribéhu celého cviceni
5 nechavéd odeznit namahu
Zidechové faze cvideni. Vétsina
Whiedava kontrolni dychani pfi
. nejCastdji pri pretizenl
W svald;

lrudni pruznosti (thoracic
|exercises) je dychani s ddra-
& maximalni mnoZstvi pomalu
0 vzduchu s kratkym, pasiv-
= “iem. Forsirované inspirium je
mbilizadnich prvk( pro oblast
i-‘"

slového vydechu a huffing
\expiration technique) je aktivni
\tdomé Fizenou svalovou pod-
lorigovanou rychlosti vydechu
1€ horni cesty dychaci, dopl-
em. Huffing je kratké vyde-
2eni uvolnéné sekrece, které
123el™). Poradi viech tif tech-
2, dle individuding ucelné- stfi-
Wifsby a moZnosti nemocného

il republice jej pfi respira¢nf
WZvame od roku 1990013,

EStinimu druhu dymky. Sklada
|- nejvétsi je Ustni ast, dale
ghovym otvorem, kovova kulic-
iné viko (Obr. 5). Pfi cvieni
proti odporu, ktery klade

nstgradmed.cz

ici pozitivni PEP — je 1éCebny
i, ktery je v pouZivAni od roku -

kovové kuli¢ka vydechovanému vzduchu.
Kuli¢ka se pohybuje nahoru a dol a jejf kmi-
tavy pohyb v konu stfidavé uzavirg a nasled-
né& opét otevird (umoziuje) priichod vzdu-
chu pristrojkem. To zpUsobl, Ze dychaci
cesty jsou pfi vydechu deldi dobu oteviené.
Bronchiaini priichodnost se zlep§f i pfi insta-
bilitd a hyperreaktivitd broncht(1®). Kmitavy
pohyb kulicky zpUsobuje preruSovany
vydech, a tim i rychlé zmény tlaku. Soucas-
né pacient citf charakteristické jemné hloub-
kové vibraéni chvéni, které uvolfuje
a nasledné usnadnuje odstranéni sekrece
a snizuje riziko kolapsu bronch@9: 41,
Kombinace Flutteru s inhalaci je terapeutic-
ky a ¢asové velmi efektivnl jiZ u malych déti.
Flutter také Casto kombinujeme s autogenni
drendZi. M& pozitivni socialné-mentaini viiv
a je oblibenou dechovou pomdckou i pro
starsi pacienty (nad 70 let).

Vyznam Flutteru Ize shrnout do nékolika
bodu:

m uvolfiuje sekret v dychaclch cestéch,

m usnadfuje transport hlenu,

® poméaha uginné a nenapadné expektoraci, -

m u instabilnich bronchialnich stén preventiv-
né pasobf proti jejich kolapsu,

m pomaha kontrolovat kasel,

m kapesni velikost zaruCuje rychlé a okamzi-
té pouZiti,

m je motivacni, oblibeny a relativné jednodu-
chy pro cvi¢eni pacientd vSech vékovych

—kategorif - - - :

mumoZriuje zpétnou kontrolu efektu fyziote-
rapie,

® monitoruje hygienu dychacich cest.

Pfes vylet vdech wyhod jednoznacné

doporucujeme uvodni instruktazni lekce

provddét pod odbornym vedenim respi-

ra¢niho fyzioterapeuta, a to pro riziko snad-

Obr. 6 - PEP maska

ného a rychliého osvojeni zcela chybnych
dechovych navykl a nedodrzeni relativné
obtiznych pravidel pro mimickeé svaly obliCe-
je a eventuaini chybnou polohu jazyka(?.
PEP maska zatim bohuZel neniv nasi repub-
lice zcela béznou dechovou pomdckou pfi
respiraéni fyzioterapii. Uginek PEP masky je
zaloZen na principu konstantniho vydecho-
vého odporu proti vydechové redukci. Sfla
vydechového odporu zavisi na velikosti roz-
méru vydechové redukce (Obr. 6).

PEP maska se skl4da z prihledné oblicejo-
vé &asti s mékkym- latexovym okrajem
a z ventilové &éasti s ventily pro inspirium
a exspirium. Vydechovy odpor ménime
pomoci barevnych redukci s otvorem od 1,5
do 5,0 milimetrd, ktery pfipojujeme na vyde-
chovy ventil. Vydechové tiaky kontrolujeme
pomoci manometru, ktery vkladame mezi
vydechovy ventil a odporovou redukci.
Technika PEP dychani vyZzaduje odborné -
vedeni fyzioterapeuta, ktery po dohodé&
s lékafem stanovi podle spirometrickych
parametr(l a stupné zahlenéni velikost poCa-
te¢nf redukce. Je tfeba brat ohled i na osob-
ni schopnosti a dechovou vykonnost
nemocného.

Praktické provedent je rozdéleno do dvou aZz
il fazi. Cilem prvni Casti lekce je zlepsit ven-
tilaci a zvysit prichodnost dychacich cest.
Navazuje faze odhlefiovani pomoci akcele-
race vydechu pfes PEP masku bez pouZziti
odporové redukce. Treti Casti cviCeni je
expektorace. Uplatnéni PEP masky je spoje-
no s léc¢bou atelektdz a podporou kontrolo-
vaného kasle pfi uvolnéni nadmérného
mnozstvi bronchidlni sekrece, aniz by doslo
k vytvoreni hlenovych zétek v perifernich
oblastech dychacich cest. Pokud je vydech
pferuden kaslem, je vhodné ponechat
masku prilozenou na obli¢ej, protoze pristro-
jek zkracuje a ulehGuje odkaglani™® 41,

PEP dychani a pouziti PEP masky se musi
provadét pod odbomym vedenim zkuse-
ného fyzioterapeuta. CviCeni je zaméreno
na prevenci chybnych dechové pohybo-
vych vzord hrudniku a poméaha v&as rozpo-
znat varovné zndmky v pribéhu cvicebni
lekce (napf. zrudnuti v obli¢eji). Snizen&
pohyblivost hrudniku a bfignich svall je
obrazem Unavy a vyCerpanl a mize se
dostavit jiz v prvnich minutdch cviceni.
Naméhavé dychani proti velkému odporu
(chybné zvolené velikosti odporové reduk-
ce) vede k pretézovani malého téintho
obéhu, pretizeni pravého srdce a nasledné-
mu nedostateCnému zasobovani tkani kysli-
kem. Méfeni krevni saturace pomoci pulsni-
ho oxymetru sniZi- riziko nezadoucich
symptom0 terapie pomoci PEP masky.
Uginky PEP dychani jsou:

m prevence bronchialniho kolapsu,




= usnadniuje odstranéni hlend,
m zajidtuje provzdusnéni nedostateéné ven-
tilovanych oblast( plic,
m terapie plicnich atelekiaz,
m Zlep&uje mobilizaci hrudniku,
m pomaha udrzet jeho pruznost,
mobnovuje fyziologické dechové vzory
hrudniku,
m Zlepduje konfiguraci hrudniku.
V&echny drenazni techniky Ize individuainé-
kombinovat a upravit s maximalni efektivitou
pro individualni potfeby pacienta. Pro zpét-
nou kontrolu a spolehlivé zjisténi acinku jed-
notlivych technik fyzioterapie sledujeme
hodnoty saturace krve kyslikem puisnim
oxymetrem.
Samotné techniky respiraéni fyzioterapie jsou
u fady nemocnych provéazeny rychle nastu-
puijici tnavou dechowych svalti a neschop-
nosti-koncentrace na dechovy vykon. Oba
tyto negativni jevy vedou k porucham koordi-
nace dechovych pohybt. Obraz je zakonCen
z&chvatem drézdivého kasle, jehoz nasled-
kem je celkové vy&erpani nemocného. Ugin-
* nou prevenci této nezadouc situace je véas-
né pouwitl tzv. dsini brzdy. Je to zpomaleni
(brzdénf) vydechovaného proudu vzduchu
mirné sevienymi rty. Pomoci preruované
a dlouhé astni brzdy docilime, Ze dychaci
cesty, které majf tendenci ke kolapsu, a sou-
Gasné bronchy, které jsou z(zené hlenem,
zlstavaji déle oteviené v dlisiedku mirné zvy-
Seného intrabronchidlniho tlaku. Jsou 1épe
priichodné. Tato technika zmirfiuje dechové
obtiZze pii t6lesné zatéZi a pii fyzicky naro¢-
n&jSich drenaznich technikdch méa odpogin-

kovou funkei v priibéhu cvidebni lekce. Usini

brzda je ¢astou vydechovou technikou i pfi
kontrolnim dychani.

Inhalace

Rozhodnutf 0 zahajenf inhalagni I&Cby a jejf
frekvenci je v rukou 1ékafe. Fyzioterapeut se
zabyva technikou dychani pfi inhalaci. Inha-
lace vétdinou. zahajuje cely cvitebni blok
fyzioterapie(®7: 40,

Velmi dlleZita je poloha téla. Pfed zah&jenim
inhalace, ale i v jejim prabéhu kontrolujeme
a upravujeme vzajemné postavenl panve,
patefe a hlavy k oteviené poloze hrudniku
pro uvolnéni hornich cest dychacich. Jako
prevenci proti inavé dechowvych svalli dopo-
ruCujeme Ulevové a odpocinkové polohy
téla (Obr. 7, 8) a stfdat nékieré typy dychant.
VyuZivdme dychanf spontanni, volni, cviceb-
ni, tréninkové a relaxacni. Casové fazovani
dychani v pribéhu inhalace pomaha snizo-
vat negativni nasledky dechové asynchroni-
ty a minimalizuje transportni ztraty I€ku.
Znagnou vwhodou inhalace je piimy kontakt
léku s postizenou sliznici®. Inhaladnf efekt

Ize pomoci respiracni fyzioterapie mnohona-
sobné umocnit. DostateCnou pozornost
vénujeme instruktazni vyuce inhalaénimu
vdechu. Dilezita je podpora maximalniho
Gcinku pohybové souhry: ruka — vdech —
plice (Obr. 9). U jedinct s chronickou for-
mou onemocnéni nacviéujeme automatiku
koordinace dechu a ruky jiz od raného véku
pacientll, napr. kojenci a batolata s cystic-
kou fibrézou nebo mukaociliarni dyskinezou
rehabilitujf v narudi svych rodicét, ktefi b&zné
kombinuiji inhalaci s drendznimi technikami.
Praxe ukézala, Ze pfi trpélivém, motivaéné
poutavém, ale ddsledném tréninku maze
dfté jiz ve véku Sestnécti aZz osmnacti mésica
samo efektivné inhalovat formou nepreruso-

vané nebulizace (zmiZovani}”. Dospéli.

pacienti kombinujf inhalaci s dren&znimi

technikami. Snadno- a rychle se ji naudi

a navic je pro né ¢asové efektivni a rychle
Gginna. To jsou hlavni divody, prog je vyhle-
davanou &asti terapie kazdého pacienta bez
omezeni véku. Velmi efektivni a Casové
vyhodné je spojeni inhalace s Flutterem.

Casova navaznost jednotlivych inhalaci
v prib&hu dne se odviji od lékarem doporu-
&enych lécebnych postupd. Pacienti s vyso-
kou frekvenci tvorby bronchialni sekrece by
méli inhalovat denné. Tato inhalace by méla
byt vZdy vnimana jako neoddélitelna soucast

~ hygieny dychacich cest. Jé tfeba vyvinout
velké edukacni Usili, aby tento fakt pacient

akceptovali a musime trpélivé a opakované

pacientlm vysvétiovat, ze oGekavany efekt
(odhlenénl a zlepsenf priichodnosti bronchi)
ie predevsim vysledkem longitudinalni suma-
ce podtu kazdodennich inhalaci®. 9, (pra-
covné miZeme tyto inhalace nazvat kondic-
ni*, s clem ziskat a nasledné udrZet optimalni
Cistotu bronchd). ;

U nebulizaéni formy inhalace je zakladem
terapie kazdodenni inhalovani mukolytik.
Inhalace je Casto doplnéna autogenni dre-
nazl a Flutterem. Optimalni délka celého cvi-
¢ebniho bloku je asi 20 minut.

Na doporugeni lékafe ndsleduje inhalace
antibiotik v délce 10 az 15 minut a v jejim
priibéhu jiZ necvidime. Antibiotika vZdy inha-
lujeme aZ po drenazni respiratnl fyzioterapii.
Akceptovatelna délka celého cviebniho
bloku (pfedevaim v rannich hodinach) je pfi-
blizné 35-40 minut. U déti Skolniho véku
doporu€ujeme pozdeéjsi nastup do Skoly.

U ostatnich forem inhalaéniho podavéni
lekdi se vétSinou jedna o instruktéazni nebo
kontrolnf konzultace pacienta s fyzioterape-
utemn, které si musi vyzadat oSetfuiici 1€kar:
Cilem instruktdZe je na zakladé praktické
ukéazky, jak sdm pacient aplikuje inhalaéni
lé¢bu, minimalizovat jeho chyby v technice
vdechu a vydechu a ucelné vioZit inspiraéni
pauzu s cllem zkrétit ¢asovou prodlevu
efektu inhalace®. Jzka spoluprace pack-
ent-lékar-fyzioterapeut je vzdy uZitetn4, ale

Obr. 7, 8 - Ulevové a odpoéinkové polohy téla
pii inhalacéni 1écbé

Normalini dychénf

Obr. 9 - Pohybova souhra ruka - vdech - plice
pFi inhalaéni l1écbé

Stisknout pa¢ku inhalétoru

ZadrZenl dechu

“
P&¢ku pustit
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= Dychani pfi béZné Inhalaci
Wdboky nadech — zadrZeni dechu — pasivné-aktivni vydech

Dychéni pfi kombinaci inhalace a respiracni fyzioterapie
nuly, dlouhy vdech — inspiraéni pauza — aktivnf vydech

~Dechové tréninkové aparatky
ideho z trojice trochu jinym zplso-

i terapie mukolytik a antibjotik se
¢ jednak tryskovymi inhalatory, které
S mlihu pomoc! kompresor(, jednak
‘wkovymi inhalétory, kde mihu vyrabf
1k, Oba typy inhalétor( maji své vyho-
evjhody®@). O vybéru inhalatoru roz-
©lékar, néktelf pacienti uZivaji oba typy
i, Vybér dalSich inhalatnich systé-
iniiklad turbuhaler, spinhaler, davko-
40s0) je rovnéZ individualnit”. 28),

sl kombinace inhalace s respiracni
srapif:

e efektivni,

B (Cinn4,

T proveden,

Hliva informace o spravné aplikaci
“eniho 1eku.

apeut vénuje pozornost:

uzadrzeni téla,

“orm pohybovym vzordm,

Inaci ruka-vdech-plice,

1€ ndvaznosti inhalac,

Hdinf kombinaci inhalace a drenaz-
echnik.

iné polohy téla
thova praprava

7 zatneme vlastni dechové techni-
iiné vénovat dostate&nou pifpravu
“amobilizaci hrudniku, ramen, kréni
0l patefe a uvolnéni dechovych
' Pohyblivy hrudnik, pruzna kloubni
I a uvolnéné svaly jsou startovni
WKy respiradni fyzioterapie na
iU pohybovou soustavu a soucas-
I jejim cilem.

% diraz na volnou pohyblivost kiiZze
i, predevsim v abdominalni ablasti.
tltelnou soucasti rehabilitadni péce
¢ lé¢ebné polohy t&la a mobilizatni
i gymnastika s terapeutickym zamé-
"4 hypertonicky bolestivé a pretizené
*skupiny a dechové pohybové nejvi-

ce a nejtastdji zablokovana, nefunké&nf
kloubni spojeni. Vzhledem ke zvySené citli-
vosti na manuélni kontakt v oblasti hrudniku
miZeme pouZit mobilizani facilitagni uvol-
nénf pomocf soft mickd.

V Zddném pripadé vSak nelze zameénit
techniky respiracni fyzioterapie a mefody
plicni rehabilitace za mobilizaci pomoci
soft mickt, kierou povaZujeme pouze za
pomocnou facilitaci mékkych strukiur
pohybové soustavy.

~Mi¢kovani“ neni respiraéni fyzioterapie
a nemtiZe nahradit plicni rehabilitaci.
Vedle pohybovych komponent jsou to cilené
statické pozice téla ¢i jeho Casti, které
vyznamnou mérou prispivajf k pocitu volné-
ho a snadného dychani a zmiriuji  krunyio-
vité uvéznéni* dechu v hrudniku. Protahova-
ni svald, jejich postupna aklivita pfi pozi¢ni
balanéni dynamice nejen facilituje drobna
kloubni spojenf hrudni kosti a Zeber, ale také
preventivné stimuluje fazicka svalova vidkna
proti jefich nefunkénimu zkracen™). Lédebné
polohy téla oviiviuji vybér dechovych tech-
nik a pribéh i détku inhalaci. Usnadnuji kon-
centraci a plsobi na cvicebni Usili pacien-
t0(%), Sestaveni léGebnych poloh a jejich
plynulé zmény miZeme sefadit do mobili-
zacénich cviéebnich rad. Kazdy nemocny
mé vlastni, individualné ucinnou sestavu
poloh a pohybd téla.

Adekvatné vedena respiracni fyzioterapie
v kombinaci s kompenzadni, mobiliza¢ni
a relaxacni sloZkou cviCebni lekce pfispiva
k vyvé&Zeni dechové i fyzické zatéze. Techni-
ky respiracni fyzioterapie motivuji nemocné-
ho aktivné pristupovat k feSeni aktuélnich
situaci, podporuji jeho  samostatnost
a sobéstaénost nejen pri fyzioterapii, ale
posiluji jeho odpovédny pristup k celé tera-
pii, a tim i k sobé& samotnému. Fyzioterapeut
by mél byt pacientovym spolehlivym pri-
vodcem, konzultantem a také rozumnym
Lnecifem” pri jeho cvicebnim usill. Rovnéz
musi mit dostate¢né bohaty nabidkovy rejst-
fik dechové rehabilitace.

Kontrolni mechanismy
a hodnoceni respiracni
fyzioterapie

Z pohledu respiralni fyzioterapie je vzdy
prvofada terapeutickd prace s dechem
uvnitf dechové soustavy. V tomto smysiu pfi-
stupujeme k hodnoceni efektu terapie.
K objektivnim parametrdim patfi:

B kineziologicky rozbor dechovych a pohy-
bovych dovednost! pacienta,

m hodnoceni funkce plic — spirometrické
parametry,

m méfen( krevni saturace pomoci pulsniho
oxymetru (aktudini i longitudinélni monito-
rovany),

® mnozstvi, eventuaingé hmotnost sputa, jeho
barva, vizkozita,

B mikrobiologické hodnoceni sputa,

B manuélni, vizualni a akusticky kontakt
s dychénim pacienta.

VWznamny a terapeuticky nejcennéjsi je pak

vizudini a akusticky kontakt s dychanim

pacienta. Ruce a pfedevSim dlané maji
funkci nejen terapeutickou, ale také dia-
gnostickou a kontrolni. Pi dennf praxi vSech-
ny tyto funkce splyvaji a vzajemné na sebe
navazuji. Mezi subjektivni parametry patff
napfiklad pocit volného (snadného) dychani

a dobra tolerance fyzické zatéZe bez decho-

vé insuficience. Nejcennéjsi viak je individu-

alni pocit zvydenf &i zlepSeni kvality Zivota
chronicky respiracné nemocného jedince.

Kondiéni dechova priiprava

Kondi¢ni dechovéa priprava se lisi od
dechovych cviceni predevsim podfizenostl
poloh a pohybl té&la dychacimu procesu
a detailnim pristupem k individualnim
odchylkédm dychani pacientd s chronickou
formou onemocnéni.

Jak provadét samostatny, pouze dechovy tré-
nink u¢ime pacienty s pomocf dechovych tré-
ninkovych aparatkd, napriklad Voldyne a Triflo
Il. {Obr. 10). Jsou to pomicky, se kterymi
pacienti mohou trénovat i v doméacim prostfe-
di akteré si vZdy nosf na ambulantni konzulta-
ce. Vedle nesporné pozitivniho dechového
Gcinku je to také cenova dostupnost, kteréa
umoZzniuje jejich vetsi vyuziti v praxi.
Praktickym obsahem dechové prlipravy je
dechova gymnastika, pro kterou se i v dne§-
ni dobé pouZiva oznaceni dechova cvideni.
Podle kineziologickych a fyziologickych
poznatk( a z nich odvozenych [é&ebnych
poZadavk( viak nazev dechova gymnastika
lépe vystihuje zakladni podstatu dechové
rehabilitace. Dlraz na synchronitu dychant
a Casové rozvrzeni vdechu i vydechu pfi cvi-
&ebnich pohybech je charakteristicky préveé
pro dechovou gymnastiku jako pohybové
vy$8i stuper fizené aktivity s exakiné cilenou
dechovou a pohybovou Sinnostits),
Zasadné nezasahujeme do rytmu pacien-
tova dychani.

Nevelime a imperativné neridime prvky
dechové gymnastiky.

Pri pocatedni individuéini praci s pacientem
klademe ddraz na eduka&ni a instruktazni
&ast dechové pripravy. Pokradujeme cvi-



Cebnim programem v mensich skupinéach,
kde samotné dechové prvky podiéhaji indi-
vidualnim moznostem a potfebam kazdého
pacienta. V8echny prvky a formy dechové
gymnastiky smeéfuji nejen k samotnému
dychani a k pozitivnfmu ovlivnéni svall
a kloub(i s dechovou funkci, ale majf také
preventivni vyznam pii korekci sekundarnich
zmén na pohybovém aparatu. Logickym
vylsténim je i terapeuticky vliv dechové
gymnastiky uvnitt dechové soustavy.
Dechovy trénink, cileny ke zvySovani téles-
né zdatnosti, ma naprosto individuaini obsah.
Od klasickych mobilizagnich pohybl spoje-
nych s dychanim (G¢inné jsou dechové
mobilizaéni fady, kdy jednotiivé: cvidebni
prvky na sebe navazuji pfi plynulém stiidani
léCebnych poloh t&la) aZ po fazovani dechu
pii pohybovych aktivitach tak, jak to jiZ kon-
cem 60. let popsal Filsak v pribéhu sportov-
nich her respiracné oslabenych déti, umoz-
nuji tyto pohybové aktivity Siroky vybér
individualnf formy dechového tréninku. Mobi-
lizagnf dechova gymnastika s facilitatnim
- plisobenim stredinku, aktivaci a uvoliiovanim
svalll v protaZeni (tzv. ,domino efekt”), je
UCinnym preventivnim prvikem proti chybnym
dechovym vzordm a paradoxnim dechovym
pohyblm hrudniku, zad a nékdy i celého téla.
Dechovy trénink s pohybovou priipravou lze
aplikovat v doméaci t€locviéné stejné jako
v piirodé. Nejucinnéjsl je trénink na bicyklo-
vém ergometru, kontrolovany dechovou

a tepovou frekvenci a hodnoceny saturaci,
krve kyslikem. Domaci télocviénu doporucu-

jeme vybavit ergometrem, Zebiinami, tram-
polinou, malymi ¢inkami, posilovacim trena-
zérem, Svihadlem a ty¢i nebo obrudi.
Oblibené jsou specidini gymnastické mice,
na kterych mohou cvicit vSichni bez rozdflu
véku a stupné obtizi. Casto se musi pacient
spokojit pouze s volnym prostorem na
koberci. Vybér doporuCenych gymnastic-

Obr. 11 - P cviteni s ditétem v nérudi je tieba volit
monotdnni stereotypnf pohyby celého téla

kych prvkl musi byt pestry a dostatecné
rozmanity, vzdy v8ak individualiné cileny.
Kondiéni cviéeni by mélo zvysit adaptaci
nemocného na t8lesnou zaté7, a tak snizit
naroky na ob&hovy a respiracni systém.
SniZi se tim produkce laktatu pfi zaté€zi
i potfeba ventilace. Dobra fyzicka kondice je
predpokladem spoledenské aktivity a spor-
tovani. Vyznamné ovliviiuje kvalitu Zivota
v8ech nemocnych.

Specifika vékovych obdobi

Novorozenci, kojenci a batolata

a moznosti respiracni fyzioterapie

Velkou pééi a soustfedénou pozornost vénu-

{eme chronicky nemocnym détem do véku

dvou let. Citem [é¢ebné rehabilitace je:

m udrzet dobrou hygienu dychacich cest,

m prevence deformit hrudniku a neZadou-
cich zptisobt a typl dychan,

m nacvik spravnych dechovych vzort pouzi-
vanych pfi inhalagnf I6Cbé&,

m podpora dobré funkce travicl soustavy,

# ovlivnéni spravné Cinnosti nejen dycha-
cich, ale i posturdlné-motorickych vzord
trupu, kofenovych kloub( a koncetin, kieré
vychéazeji ze zakonitosti vyvojové kinezio-
logie.

Optimalni souhra dychanf, motoriky a travenf

vede k obrazu dobie prospivajictho, spoko-
jeného miminka, které se nijak nelisi od
svych zdravych vrstevniki™.
Klinicky obraz novorozencli a kojencl
s respirani chronicitou byva réiznorody. Jeli
nutna hospitalizace, ma vétsina maminek
moZnost doprovazet své dité do nemocnice.
V kojeneckém obdobf je to zatézkévacf oka-
mZik pro celou rodinu, zvI4sté je-li diagnos-
ticky prokézano chronické respiracni one-
mocnéni, vyZadujfci dlouhodobou, intenzivni
fyzioterapii.
Cas straveny u détského nemocni¢niho
0zka je wypinén nejen ‘matefskou péci
0 miminko, ale i vyukou léCebnych postupt
respiracni fyzioterapie. LéCebné rehabilitace
je jednou z prvnich forem terapie. Je tfeba
zdlraznit, Ze zvy3eni télesné teploty, akutni
infekce, zahajeni inflznf terapie ani zavedeni
centrainiho katétru nejsou kontraindikaci
pro respiracni fyzioterapii ani v kojenee-
kém véku, ani v pozdéjsim obdobf?. Pro
respiracni fyzioterapii v8ak platl mnohem
naro¢ngjsi pozadavek:
u pfi fyzioterapii nesmi byt dité mrzuté
a nikdy by nemélo piakat,
m plaé a obranné odmitani jsou podstat-
nou prekdziou cviceni.
Na zacatku rehabilitaénl péce se nejprve
musi miminko seznamit s nerusivymi dotyky
fyzioterapeutovych rukou a poznat jeho hlas.
Po celou dobu cvicebni lekce hovofime na

ité tichym a laskavym ténem. Je velkym

omylem domnivat se, Ze nam miminko nero-
zumi, co mu fikame. D&ti b&Zné pouZivaji
neslovni dorozumivani, nonverbalni komuni-
kaci pomoci pohybi konéetin, mimiky obli-
Ceje, hlasitosti projevi, pohledu o¢i a mnoho
jinych. Bezpecné rozeznajl dotyk maminciny
ruky a ,cizi* dotyk. Cvigime-ii s dittem
v narucl, volime monoténni stereotypni
pohyby celého téla (Obr. 11). Monoténnost
zklidriuje miminko a dodéva mu pocit klidu
i pfi vypjat&jsich cviebnich polohach
a manualnich dechovych manévrech na
jeho hrudniku. Denn instruktaZni konzultace
maminky zaméfujeme na jeji maximélni
sobésta¢nost, zdravou sebedlivéru a samo-
statnost pri fyzioterapii v domacim prostiedi.
Casovy plén cvigenl je v tomto obdobi jiny
nez u vétsich déti. Jednotlivé cvicebni tkony
jsou soucasti b&zné, denni péde o kojence
a batole. CviCebni prvky, hlavné maséaze
a dotyky rukou na hrudniku, bri§ku a zadech
jsou vniméany jako pfirozené a zcela nena-
padné manuainf kontakty. Malého pacienta
nerusi, jsou stfidany pochovanim, pfebalo-
vanim a krmenim. VétSina miminek je nej-
spokojengiSich v okamziku, kdy se citf
nespoutani plenkami, koSilkami a kdyz citf
dokonalou volnost pohyb. Pfi cvicenf dopo-
ruCujeme ponechat na téle voiné, mékce pii-
jemné bavinéné tricko nebo koSilku, které
majf funkci tepelné prikryvky pro svaly hrud-
niku a biiska. Tricko neni piekazkou a teplé
mikroklima oblasti hrudniku respektujeme
u vdech pacientt a v kazdé situaci.

Dvakrat denné (rano a vecer) je tfeba zafa-
dit do denntho programu malych déti delsi,
hlavni cvi¢ebni lekci fyzioterapie, zakonge-
nou odsatim uvolnéné sekrece. Jejim obsa-
hem je kontakini dychani ®>. Pfesné umis-
téné dotyky rukou na hrudniku, zadech
a briku miminka jsou v souladu s jeho
dechovymi pohyby (Obr. 12). RovnéZ cvi-
Cebni polohy musi byt pro déti pfijemné.
Pocit pohody a bezpedi provazi dit¢ po
celou dobu-cviéenti. Poloha nesmi vést k pro-
jevim mrzutosti a obav z balanéni nejistoty.
NejcastjSi cvicebni polohy jsou ve vertikélni
poloze — chovaci pozice a spontanni sed.
V horizontaini poloze vyuzivdme leh na

Obr . 12 - Kontakini dychani ~ dotyky rukou jsou
v souladu s dechovymi pohyby ditéte
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- Cvigenl pomocl polonafouknutého mice

, stfidavé leh na obou bocich a leh
JEKL.
ontélni poloze jsou cvi¢eni provadéna
balan¢nf dynamiky (mirmého pohupo-
Jtanym pomocnikem pro vétsinu rodi-
ucvidebni mice, které se v pribéhu let
| jako jednoducha, G¢inna a nazorna
“aénf pomlcka nejen pro déti, ale i pro
ndide. V prvnich tydnech Zivota ditéte
atnim handicapem spifiuje cviéebni
| plaZzovy polonafouknuty mic¢, jehoZ
! odpovida cviebnim narokim ditéte
13). Po nazorné lekci s instruktazni
U ukézkou se rodice snadno a rych-
il dostateGnou zasobu cviGebnich
oo pozdéjsi domacf fyzioterapii. Pro
i polohy miminek plati individuaing
a1y skion téla. V tomto véku anatomic-
uméry dechové soustavy miminek
I, Ze na lepsi odstranéni uvolnénych
inné plsobi gravitadnl efekt. Pi fyzi-
fla plazovych micich je zména polohy
udold &i nahoru zcela plynula, stejné
dovani, neboli otaCeni celého téla
“ho podelné osy. Leh na z&dech ply-
\iné prechazi v leh na-jednom boku,
12 lehem na bisku a konéi lehem na
1 boku nebo v poloze, ktera je ditéti
“n&jsi. VSechny zmény cviebnich
=i probihaji bez zbytedného zvedani
0 svislé polohy. Cvi¢ebni poloha je
1y uzplsobena aktuainimu zdravotnf-
ditéte a mize se denn& ménit.
ozice téla na mi¢i klade na dité vy3s8i
=naroky a soucasné priznivé plsobi
i jeho spontanniho, pfirozeného
#eho vyvoje. Zména polohy téla
2 postupné, fetézové zapojeni t&ch
h skupin, které se podileji na rozvoiji
Jjch dovednosti malych déti®®. Toto
laké vyznamné plsobf jako preven-

tivni priprava proti zpomaleni a opozdéni
pohybového wvoje ditéte. Jiz v prvnich tyd-
nech po narozeni miminka informujeme rodi-
¢e 0 moznosti rehabilitovat miminko na spe-
cialnim gymnastickém mi&i. Pruzny mi¢
s pevnym povrchem je bezpeény nejen pro
cvigeni ditéte, ale je rovnéz vhodny i pro
osobni potfebu rodi¢d, napriklad pfi boles-
tech v zadech. Velikost mice je dana jeho
prémérem a s vybérem vhodného mice rodi-
¢0m by vZdy mél poradit fyzioterapedt.

Zvlastni pozornost vénujeme détem, které
na drenazni cviceni reaguji drazdivym,
suchym kaslem. P¥icin, pro¢ dité takto
pokaslava, byva vice, proto je vzdy nutné
pedlivé pozorovat, ve ktery okamzik nebo na
které podnéty dité zacne kaslat. V kazdém
pfipadé je nutné ihned informovat Iékare.
Pokadlavani maze nékdy vyvolat ublinkéva-
ni, které nas upozornuje na eventuainf vyskyt
gastroezofagedlniho refluxu (GER). Ten

mUlZe zhor8ovat respiracni problémy mimi-

nek. Vzajemnou souvislosti kontaktniho
dychani a GER se zabyval Van Ginderdeu-
ren. Pfi kontrolnim 24hodinovém monitorova-
ni pH v jicnu a v dychacich cestach prokazal
pozitivni viiv kontaktntho dychani spojeného
s pomalym a plynulym pohupovanim mimin-
ka na fyziomici. Jednéa se o synchronni spo-
jeni rytmu dychani ditéte s rytmem pohybd
jeho celého téla a s kontakinim plsobenim
rukou na hrudniku ditéte. Poloha téla ditéte
je vertikélni sed na mat¢iné kliné nebo
v jejim narudi. Pro déti, které Castéji zvraci, je
velmi zklidiujicl pomalé a mirné pohupovani
na mici, pfesto by rodice méli tento zpdsob
fyzioterapie Casto konzultovat s fyzioterape-
utem a iékafem.

VEtSina dotykii, napf. uchopeni ditéte, je
pfesné upravena pro dychani kojencl
a batolat. Chovaci, t#8ici poloha se snadno
méni ve cviebni pozici, a pak jiZz nenf Z&dna
prekazka k celodennimu cviGebnimu pro-
gramu pfi kaZdém dotyku ditéte. Je to
naprosto pfirozeny, jednoduchy a pro déti
zcela nenasilny prechod z klidového do cvi-
&ebniho Ci tréninkového dychani.

V pozdéjsim véku déti jiz b&Zné cvitina spe-
cialnich gymnastickych micich. Na nestabil-
ni, vratké a zaoblené plose miGe musi dité
vzdy z nasich rukou citit jistotu. Také dospé-
I& osoba si musi byt naprosto jista, Ze se dité
v balanénich poloh&ch nebude bat padu
a na zménu polohy t&la nebude reagovat
trhavym leknutim. Nékteré provokované
pohybové odpovédi ditéte jsou vbornym
preventivnim cvi¢enim proti pohybovému
opozdéni déti do jednoho roku s chronickou
respirani zatézi. Herni formou déti prijimajf
i velmi naro¢né cvicebni prvky. V okamziku,
kdy se dité ve svém piirozeném pohybovém
vyvoji samo posadi (Obr. 14), priblizné

Obr. 14 - Cviten se stfidanim poloh je moZno zadit
od 7.-9. mésice

Obr 15 — Respira¢ni handling

v sedmém aZ devatém mésici, celé cviceni
praktikujeme stfidavé vsedé a vleZe na
zadech, obou bocich a bfisku, nejucinnéji
na gymnastickém mici.

Cely systém péce a pohybové 1é€by malych
déti s rdznym stupném a rlznou formou
postiZzeni se nazyva ,handling”.-Specialné
pro malé déti s chronickym respiracnim one-
mocnénim jsme sestavili tzv. ,,respiraéni
handling® Je to systém dotykd a uchopeni
ditéte s 1éCebnym cilem a prostupuje jejich
celym Zivotem®@, Prvky ,respiraéniho hand-
lingu* jsou uréujicim faktorem i pro cvicebnf
polohy a pohyby hrudniku a bfidni muskula-
tury (Obr. 15). V modifikované podobé se
prolina fyzioterapii i v dospélém veéku, napfi-
klad 1éCebné polohy téla maji pdvod pravé
v prvcich respiraéniho handlingu®.

Déti predskolniho a skolniho véku
Velkou prednosti aktivnich technik respiracni
fyzioterapie je cviCebni samostatnost
a osobni sobéstaénost pacienta. Zodpovéd-
nost za sv{j zdravotni stayv si uvédomuji déti
jiz v pred8kolnim veéku. S-hygienou nosu je
nutné zadit jiz v jejich prvnim roce, se samo-
statnou inhalaci ve véku 16 az 20 mésicd,
s dechovou prlpravou a hrami ve dvou
letech a s Flutterem mezi druhym a tfetim
rokem. Jiz ve C&tyfech, nejpozdéji v péti
letech je treba détem pribliZit logickou pod-
statu dechowych technik. Dobrou motivact
jsou hry a soutéZe s rodi¢i nebo sourozen-
cem. Postupné déti u¢ime cvi¢ebni samo-
statnosti pfi kazdodenni fyzioterapii a inhala-
ci. Télesné aktivity a sportovani zlepSujf
t&lesnou kondici d&ti™.

Adolescenti a dospéli
Partnersky vztah je pfi fyzioterapii zalozen
na vzajemné divére. Samostatnost a sobés-



ta¢nost v pribéhu individualni fyzioterapie
davéa pacientdm moZnost spiSe konzuitacni
formou ziskavat dalsi poznatky z dechové
rehabilitace.

Moznosti 1écebné
rehabilitace u dospélych
s chronickym dechovym
onemocneénim

Jiz v détském véku. zacCali- néktefi dnes uz
dospéli pacienti rehabilitovat pomaoci nove-
&fch metod respiraéni fyzioterapie®®. Princi-
py drenaznich technik jsou plané obecné,
ale prakiické provedeni dechovych technik
je odiisné. U t&ch, kteff se poprvé setkavajl
s dechovou rehabilitaci aZ v dospélosti, je

tfeba vZdy zacdit s korekci statickych i dyna- -

mickych pohybovych navykel téla, které jsou

Sablonovité pfizptsobeny individuainim

odchylkam dychani. Nez zatneme s decho-

vou rehabilitaci, je tfeba télo na dechovou
praci pfipravit®. Na zakladé znalosti syner-
gistického svalového fetézeni je prace

s télem orientovana na:

m postaveni panve — korekce,

m pohyblivost panve — mobilizace kloubnich
spojeni, které zajistuji kolébavy pohyb
vpfed a vzad, vysazeni a podsazeni
panvel!.3),

m protaZeni a uvolnéni abdominalnich .svalll
(pfi pohybu panve vpred) a nasledné pro-
taZenl a uvolnéni paravertebrainich svall
lumbélni péatefe (od prechodu hrudni
a bederni patere az po kostré),

m mobilizaci vertebralnich spojeni celé pate-
fe(3132)

m korekci postaveni hlavy se zfetelem na
dechovou funkci oblieje a krku, hrudniku

~ apétefe, abdominalni oblasti a panve.
Velmi ndzorna a srozumiteina metoda je

Bruggerav princip (Obr. 16), pomoci které

dokaze pacient snadno a rychle porozumét

pohybtm-viastnfho-t8la; véetré-—dechovych -

pohybi®.

Obsah cviéebni lekce respekiuje hodnoty
spirometrického vySetieni funkce plic (pre-
devsim FVC, FEV,, FEV,/FVC, VC, PEF
a MEF 25,50 75 %), které informuje (mimo
jiné) o rozsahu obstrukce dychacich
cestt®9). Pro uréeni konkrétného obsahu cvi-
Cebni iekce vychazime z vysledkl zaznamu
maximalni  vydechové kiivky . pratok-
objem*. Ukazuje dechové mozZnosti pro
nasledujict dechovy trénink. Pfi fyzioterapit
citivé  korigujeme vydechovy proudovy
odpor v dychacich cestach. Cvicenl je zati-
Zeno patofyziologickym dechovym vzorem,
ktery je vysledkem celoZivotniho odtisného
,2usingu* dechové pohybové soustavy
a vede k vyivofenf a fixaci paradoxnich
dechovych pohybd hrudnku a bfidni

muskulatury tak, jak to popisuji Master
a Houstonova™®), V t&z8ich stadiich nemoci
nemlZe fada pacientd vyuZit ,svalové
pumpy“ pro podporu vydechu ani k jeho
prodlouzeni ani pro expektoraci sputa.
Proto pouZivdme néhradni pruznou fixaci
hrudniku pomoc! zpeviiujicich pasl na
suchy zip (Obr. 17). Podpora vydechového
postaveni hrudniku facilituje aktivitu dycha-
cich cest a v novych statickych podmin-
kach se vice aktivujf fyziologické dechové
pohyby hrudniku a biicha. Cvicenf zlepSuje
plicnf ventilaci predevsim v hornich plicnich
lalocich a plsobi jako prevence nejprve
hyperinfiace plicni a pozdéji i pliZivé nastu-
pujiciho emfyzému plicniho.

Jako mobilizaéni prvky Ize doporucit cviéeni
na specialnich mi¢ich, ,physioballech®, kdy
vratkost mice pozitivné aktivuje posturalni
systém jako celek, ale souasné dochézi
k balanéni dynamice i v jeho jednotlivych
segmentech.

Vedle jiz tradi¢nich indikaci, jako je asthma
bronchiale, cysticka fibroza a chronicka
obstrukéni plicnf nemoc, je dechové rehabi-
litace stale ¢astéji indikovana u pacient(
pfechodné &i trvale zavislych na podpore
ventilaénich pristrojll na bazi neinvazivnfho
typu ventilace, napt. CPAP — continuous
positive airway pressure, IPPB — intermittent
positive pressure breathing, BiPAP — bilevel
positive airway pressure, PCPAP — periodic
continuous positive airway pressureé®. Kysti-
kové dependentni pacienti maji specialni
programy s monitorovanim dechové zatéze
pro zpétnou kontrolu UCinku fyzioterapie.
Neustéle vénujeme pozornost pacientim
s obstrukéni symptomatikou a chronickou
formou zahlenéni. Pii diagnostickém hodno-
ceni stavu bronchialniho stromu 1ékari vyuzi-
vaji instrumentalnfho vstupu do dychacich
cest pomoci flexibilntho bronchoskopu®”.
V individualnich pfipadech Ize bronchosko-

- pir-~terapeuticky-—dopiit- modifikovanymi

prvky respiracni fyzioterapie.

U nékterych pacientd s trvalou hypoxémii
a néslednou hyperkapnii je tfeba zvazit
zahajeni 1é¢by formou neinvazivni ventilace
pomoci BiPAP. Ani tato forma 1é¢by neni
divodem pro vynechani fyzioterapie®. Nao-
pak, kratsi, ale Castéjsi lekce 3etrné vedené
fyzioterapie pomahaji pacientovi zmirnit pro-
gresi obstruktivnino onemocnéni dychacich
cest a prekonat subjektivné velmi obtizné
obdobi. Obnoveni dobré hygieny dychacich
cest je neustdle prvoradym cilem respira¢ni
fyzioterapie. Uprava délky a obsahu cviceb-
ni lekce je vZdy individuain{ a pfi opakovani
lekcii v prib&hu téhoz dne je adekvatné pri-
zplisobena stavu pacienta®! 42,

Tolerance fyzické zat€ze je u pacientl
s chronickym dechovym onemocnénim

Obr. 16 - Bruggerdv princip

omezena z fady objektivnich dlvod, napf-
klad zvy&enim funkéni rezidualni kapacity
nebo sniZenim schopnosti difizet*. P sta-
noveni doporu¢ené vytrvalostni- zatéze je
dostac¢uijici i orientadni zatézové vysetfeni
sledované Sporttesterem s pamét, ktery po
celou dobu zatéZe snima tepovou frekvenci
pfi chdzi do kopce, do schodl nebo pii
jizdé na ergometru. Spolehlivym, relativné
jednoduchym a dostupnym testem je také
vySetfenf tzv. testem ¢lunkové chlize (shutt-
le walk test) mezi dvémi body na vzdalenost
10 metrl a podie tempovaného rytmu
chlize!*") a Sestiminutovy test chlize se sle-
dovanim tepové frekvence a saturace krve.
Pfi orientaénim vy3eteni je moZno postupo-
vat dvéma zpUsoby:

Obr. 17 - PruZna fixace
hrudniku pomoci zpeviiujicich
past na suchy zip
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10Zn0 provadeét zatéz do maxima, tzn.
doby, kdy pacient musi pferusit zatéz
“vodu vy&erpéani a v tomto okamziku se
£te TFmax. Ze vzorce TFklid +
max - TFklid) x 0,6] se vypodte TF, pii
£ pacient trénuije;
fem z&téZe se stanovi horni hranice
e tolerované TF a na této hodnoté pak
i trénink. - e .
skmusl mit vytrvalostni charakter, napfi-
thiize, béh, jizda na kole &i ergometru,
4rét tydné 45 minut. Na zacatku trénin-
interval 3krat 10 minut, po kazdém
je 2-3 minuty odpocinek. Po tydnu se
wé ke kaZzdému aseku 1-2 minuty aZ do
rét 15 minut. Pak zkracujeme odpo-
pauzu, aZz je celych 45 minut
= éninkovych. B&hem celého tréninku
mamenava tepova frekvence a satura-
e kyslikem.
% je tfeba prerusit:
drazdivem kasli,
lesne-li saturace o vice nez 10 % od
“Ateéni hodnoty,
1ySené expektoraci sputa,
Jvalove kieCe,
ramahové dusSnosti.
#livym vySetfenim je spiroergometrie
iéInf laboratofi, kde je mozné prové-
%€ trénink u t&ch pacientl, ktefi maji
iinou obavu ze zatiZeni. Pfi tréninku je
“dostupnost kysliku a je dllezité paci-
pibéZzné kontrolovat a sou¢asné pod-
vat v jeho tréninkové samostatnosti.
Wé price vraci pacienttim sebedvéru
iuje jejich sebev&domi a prispiva
Ui psychické pohodg®. 2 Soucasti tré-
ie také nacvik relaxace celého téla
“ivaci cviceni svall dolnich, ale i hor-
ienCetin. U nékterych je tfeba dopinit
@ cvieni tzv. cviGenim duSevni hygie-
shym-pFinosem-jsou-kenzdftace -paci-
ipsychotogem.
&2 dobré, kdyZ pacient zna cil svého
. Dobfe edukovany pacient je vice
wan nejen pro samotnou terapii, ale
4 snadnéji odolava prdvodnim jevdm
20stniho tréninku, napf. pocenti, zrych-
“kchové a srde¢ni frekvence a svalové
4. Chize ve vhodné a pohodiné

- Technika konitakiniho dychani je nejéastsji
bu metodou fyzioterapie na JIP a ARO

obuvi s individuainé volitelnou zménou
tempa, typu a rytmu a v rlizném terénu se
snadno reguluje pro vytrvalostni zat€z, kte-
rou Ize doporugit pfevazné vétsiné dospé-
lych pacientt(4),

Tento trénink je soucasti plicni rehabilitace,
ktera obsahuje komplexnéjsi pristup k respi-
ra¢ni problematice. Zakladem jsou pravée
kondi¢ni a tréninkovéa dechova cvicen, ale
také socidlni a psychologické poradenstvi.
Velky dlraz se klade na edukacni aktivitu
pacientl s cilem |épe porozumét pricing
onemocnéni a aktivné pristupovat k samot-
né léCbé. Praktickym cilem v8ech programi
plicni rehabilitace je pozitivni ovlivnéni kvality
Zivota v8ech jedincd s respiralni anamné-
ZOUM' 16, 20, Z).

Dechova priprava
u jedinci s dlouhodobou
domaci kyslikovou terapii

U nemocnych s t&Z8f formou nemoci a nocni
nebo i dennf hyposaturaci se provadi dlou-
hodob&a doméaci kyslikova terapie. VCas
zahdjena diouhodoba kyslikové 1é¢ba
umoZni nemocnym lep§i rehabilitaci, branf
vazokonstrikci plicnich cév a $etfi myokard.
Nutnost inhalovat kyslik neznamena preru-
Seni technik respiraéni fyzioterapie, inhalaci
ani omezeni osobniho fyzického tréninkut®),
UdrZeni dobre fyzické kondice je zaji$téno
pomoci Slapani na ergometru, stepperu
nebo také pési turistikou. Hodnoty namére-
né na pulsnim oxymetru poméhaji doladit
individuain{ tréninkovy program jedinc(
s kyslikovou podporou dychanf4?.

U té&chto nemacnych je vZdy treba vyhledové
myslet na operativni fedenf a vést pacienta
k fyzické vykonnosti, ktera je jednim z kriterif
jeho zafazeni do operatniho programu nebo
na-tekaci-listinu-transplantace plic. Proto je
tfeba kazdého jedince s chronickou regpira-
ni chorobou co nejintenzivnéji &€, tedy také
rehabilitovat. V poslednich nékolika letech se
vénuje znacné Usill vypracovani a zdokonale-
ni rehabilitatnich program( pro pacienty
s planovanou transplantaci plict”-2v,

Dechova rehabilitace
po velkych operacich
véetné transplantace plic

Rozvoj opera¢ni [éCby v chirurgii stavi pred
léCebnou rehabilitaci nové pozadavky. Pri
rehabilitaci je tfeba vychézet z principl
respiracni fyzioterapie s pfinlédnutim k spe-
cifickym znak@m provedeného vykonu.
Vcasné zahajena fyzioterapie a exakini
wybeér adekvatnf cviebni techniky vyznam-
né ovliviiuji nejen rehabilitaci, ale i celou
terapii jiz v prvnich hodinach po vykonu.

Rehabilitatni proces, jehoz zakladem je
dechova prlprava, probfha v téchto etapach:
1. pfiprava k vykonu — vysvétien vyznamu
fyzioterapie po vykonu a nécvik praktickych
dovednosti respiracni fyzioterapie. Jak uvadf
fada autorl, mél by kazdy terapeut porozu-
mét pacientové psychologii a nepodcetiovat
anxiozitu, kterd mdize velmi ovlivnit poope-
radni prib&h (0.2 41.42) Prayé nacvik prak-
tickych dovednosti dechové fyzioterapie
pfed operaci dodava pacientlm potiebny
Klid a jistotu pfi zviadnuti pobytu na jednot-
kach intenzivni péce; ;
2. v pooperaénim obdobi — bezprosttedné
po vykonu zahéijit aktivnf techmiky respiracni
fyzioterapie, standardni hygienu dychacich
cest prostfednictvim drenédznich expekto-
racnich bezpoklepovych technik, které jsou
cileny: ,
m ke zlepSeni prlichodnosti dychacich cest,
m ke snizenf bronchialnf obstrukce,
m k maximéainé Setrné a minimalné vycerpa-
vajici expektoraci, )
m ke zlepSeni ventiladnich parametrd.
Z&kladnim principem dychani pfi fyzioterapii
je vCasna aktivace exspiria. Cilené je ovliv-
flujeme v jeho délce, intenzité a predevaim
plynulosti a rychlosti (vystizn&ji v pomalosti).
Vedle manuainich kontaktd a polohy pacien-
ta jsou to také manualni manévry, kieré jsou
principem techniky kontakiniho dychani
a ktera je standardni a nej¢astéji pouzivanou
metodou fyzioterapie na JIP a ARO (Obr.
18). Technika je urCena pro spolupracujici,
ale v modifikované formé ji Ize usp&3né pou-
Zit i u nespolupracujicich pacientd.
Ne&ktefi pacienti rehabilitujl s vyuZitim prinei-
pt reflexni terapie, kdy zakladem je neuro-
fyziologicky pfistup vyplyvajici z vyvojové
kineziologie s prfihlédnutim ke specifice
dychani a pohybovym moZnostem postural-
niho systému operovanych. Cilem fyziotera-
pie je aktivace hlubokého stabilizaéniho
systému patere a nasledna aktivace bra-
nice v jeji posturaini funkci(1°.
Do hlubokého stabilizaéniho systému patefe
fadime:
m autochtonnf muskutaturu,
moblast panevniho dna,
®m. transversus abdominis (jeho specifika),
m hiuboké flexory krku,
které spolecné s branici tvori jednu funkc-
ni jednotku. Jde o funkeni systém, kiery je
mimo volni cilenou kontrolu. Pfi jeho aktivaci
vyuZivame program(i, organizovanych na
suprakmenové trovni.
K cilené reftexni terapii vyuZivame:
a polohy téla a jeho jednotlivych Casti,
mopérmé body poloh téla,
® stimulaci ze spoustovych zén,
m odpor proti sméru lokomocnich komplex{
(odpor velikosti izometrické kontrakce).




Obr. 19 - 23. Dokumentace ke kazuistice

Tato technika se nam osvédCila zejména
u pacientll po transplantaci plic. Napomaha
k vyznamnému zkraceni pobytu na ARO,
k lepSimu zviadnuti pooperacniho obdobi
asnizuje riziko komplikaci. Technika umoZiiu-
fe efektivni fyzioterapii i u nespolupracujicich
pacientl a dale u pacientd s ventilaéni pod-
porou. Jeji efekt kontrolujeme v pribéhu fyzi-
oterapie pomoci menitorace operovaného;

3. diouhodoba rehabilitaéni 1é¢ba — po
propusténl do domécto prostred! s cilem
zvySit fyzickou kondici, obnovit pohybové
aktivity a spoleCenské postaveni -operova-
nych. Aktivni spoluprace pacienta a eduka-
ce rehabilitacnich postupl je podminkou
Uspé&snosti opétovného zarazeni pacienta
do bé&Zného Zivota.

V¢asny nastup adekvainé vedené respirad-
ni fyzioterapie a nasledna rehabilitacnf I6Cba
ukazuji nejen na pozitivni ovlivnéni poope-
raénfho pribéhu, ale také na rychlé
a vyznamné zvyseni kvality Zivota vétsiny
operovanych. Vyznamné& zkracuji pobyt
nemocného na finantné néroénych I0zkach
nemaocnic. :

Funkéni vztahy svali
abdominalni oblasti
a dychani

Brénice je rozhodujicim dechowym svalem.
Méné zdirazriovand je v8ak jeji uloha
v rdmci tzv. hlubokého stabilizaéniho systé-
mu patefe. Ten vyznamné participuje nejen
na dychéni, ale také na sprévné funkci pate-
fe. Paréza branice je relativng vzacné, ale
z&vazné postiZzeni, které ma charakteristic-
ké, Casné i pozdni nasledky a také typické
piiznaky. Dochézi pfi ni k narusSeni dychani
v jeho rytmu, frekvenci, hloubce, intenzité
a hlavné ke sniZeni ventilovanych decho-
vych objem(l. Vyvazeny vztah brénice
a patere je rovné&z narusen, nejcastéji na
podkiadé poskozeni n. phrenicus v ddsled-
ku mi3nf léze ve vysi segmentu tiettho az
patého kréniho obratle.

U n&kterych pacientl je z divodt chybné
dynamiky pohyb téla (trupu) brénice nuce-
na tzv. ,simulovat paretické chovani“. Prak-

-

ticky to znamena, Ze neni objektivné zjisténa
pficina parézy, ale branice se presto jako
pareticka projevuje. Toto jeji dechové ,cho-
vani“ je nevyvéZené a pro pacienta vzdy
subjektivné neuspokojivé.

Jako jedna z forem terapie je vhodnéa decho-
va rehabilitace. Z&klady kineziologickych
zakonitosti pii respiracni funkci abdominal-
nich svall definovali Hamilton a Slonin®?4.
Dychani je vzdy podminéno funkci decho-
vych svall. Viiv polohy t&la rovnéz ovliviiuje
dechovou funkci®® 39, Vngjsim projevem
neekonomické svalové préce jsou paradox-
ni dechové pohybové vzory.

Vzdjemna dysharmonie dechové a posturak-
ni funkce svalll se projevuje zvySenou senzo-
rickou vnimavosti v kofenovych kloubech
ama negativni viiv na jejich balanéni dynami-
ku. U vétSiny pacientd Ize zaznamenat také
odchylku v posturdini funkci panve. Pacienti
s kylou v abdominélni oblasti jsou vétsinou
zafazeni-do-programu-operacni chirurgické
lecby. Jako respiraéné rizikové obdobi se
u nich jednozna¢né jevi pooperadnl pribéh
s navozenim optimélni dechové funkce
svalll. Zejména u nich je tfeba zactt stimulo-
vat tuto vitaIni funkci abdomindlni oblasti
pred naplanovanym terminem operace. -
Bfigni, stejng jako braniéni kyla omezuje
funkci v8ech svall bfiSnf oblasti (a nejen
jich) a opét — nejvyraznéji je naruSena
dechova funkce, predevSim samotné dia-
fragmy. Svalova dysharmonie, zplsobena

diastazou bfignich svalll, se zakonité projevi.

v respiraénf insuficienci rliizného stupné.

Bézna standardni dechova rehabilitace,
zaloZzena na regulované, volnf reedukaci
dychani (dechova gymnastika) je- vétsinou
2 objektivnich diivodd bez efektu. Proto pi
fyzioterapii — reedukaci dechovych motoric-
kych vzorti, vyuzivame neurofyziologickych

aspektd vyvojové kineziologie s cilem aktiva-
ce brénice. Fyzioterapie harmonizuje
dechovou a posturalni funkci svaltl v biigni
oblasti. Svalové souhry branice a dal$fch
abdominélnich svald umoziuji cllenou facili-
taci dychéni na zékladé reflexnich svalovych
synergil pohybového programu. Tyto pro-
gramy jsou pacientem pln& akceptovany
préavé v prvnich hodinach po operaci. Jejich
véasna aplikace, véetné cilené predoperac-
ni fyzioterapie, vyznamné prispiva k optimal-
nimu pooperaénimu pribéhu .

Kazuistika — reflexni
pristupy pfi poruchdach
nervus phrenicus

Anamnestické tUdaje: muZ, narozen 1953,
vyska 180 cm, hmotnost 100 kg.

Leden 1998: virdza, febrilni pfes 39 °C, asi
6 mésicl pred tim pii sportovani (squash)
opakované nemlize ,popadnout dech”, po
virbze dechova insuficience, hranicni dusnost.
Unor 1998: interni vy&etfenl, soucasti je i rig
plic - nalez Gtvaru nejasné etiologie v dolnim

“plicnim poli, pfijat na pneumologické oddeé-

lent k upfesnéni diagndzy, rozsahla antibio-
tick& terapie, 3krat bronchoskopie, opako-
vané sonografické vysetren.

Brezen 1998: pro zhor3ujici se dechovou
insuficienci pfijat na pneumologickou kliniku,
vySetfen CT, vysloveno podezienf na fipom,
vyrlstajici z branice (Obr. 19).

Duben 1998: pfijat na chirurgickou kliniku
k operacnimu feSent, provedena excize lipomu
v pravém dolnim plicnim pofi, pacient 5. den
po operaci propustén do domaci péce.
Kvéten 1998: po operaci subjektivné stav
neuspokojivy, pfichdzi na interni kliniku
a oSetfujici iékai doporucuje intenzivné
rehabilitovat.
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18- 3. 6. prvnf kontakt s decho-
- acl, pacient udava dudnost pri
thize do 1. patra, program
1&ebné rehabilitace — dechova
: polohovant a techniky respira¢-
e s dirazem na regulované,
a aktivni exspirium, standard-
gymnastika.
1998: pobyt u mote v Recku, neni
apét se, pozdéji jiz ani plavat,
“IKlidova dusnost (Obr. 20).
. opét ve sledovani pneumolo-
1 koncem mésice pfichazi na kli-
“lace, prindSi rtg snimky a potvr-
‘ldezfeni na afunkéni pravou
“d8podobné z diivodu poranéni
“enicus, doplnéna zatézova spi-
“ilupni hodnoty potvrzuji pondma-
“ovou insuficienci (Obr. 21).
i mﬂnézy:
“iavé branice, porucha jeji inerva-
'du posttraumatického poskoze-
wicus pri excizi lipomu, vyZivova-
“kou pravé z m. diaphragma;
“landardni dechova rehabilitace,
~na regulované reedukaci dycha-
ela bez efektu;
anistu, pneumologa, chirurga
“ologa diagnosticky i terapeuticky
| zavien;
L2 subjektivng citil &im dal hir
Wy i fyzicky, Klidova dugnost,
wen fyzické zatéze - chlze po
eni auta, plavani, sed u stoluy,
\FC atd.
sme reflexni terapii. Jejim zakla-
“aurofyziologicky pfistup vyplyvajici
8 kineziologie, ktery je obsahem
Jexni lokomoce, s cllem aktivovat
narnonizovat dechovou a postu-
isvalll v bfiSni oblasti.
lééebné rehabilitace:
dinélni fyzioterapie — na principu
\okomoce po dobu péti mésicd;

ni fyzioterapie:

né 2krat, kombinace: 2krét fyziote-
0 Tkrét fyzioterapie + 1krat ergo-

prosinec — podle pracovniho diafe
ae jiz ne denné: 1krét fyzioterapie
Jometr,;

objem cvicebni zdtéZe:
tiGebnich blok( v délce 60-90
4t fyzicky trénink na ergometru,

ané hodnoty:

5p0, (pulsni oxymetr),

135/90 startovni

1190-100 v 15.-25. minuté vykonu

mexakiné cilend fyzioterapie” a edukace
pacienta: neprecenovat sity neadekvatni

fyzickou zatéZl, ale v pribéhu dne opako-
vat doporucené a jiz naucené prvky fyzio-
terapie.

Zavér

mpii ovlivnéni brani¢niho dychani je tfeba
vzdy uvaZzovat o funkci brénice nikoli
pouze izolovangé dechové, ale musime
ovliviiovat jeji funkci v souvislosti se stabili-
zaénim hlubokym systému patefe s cilem
reflexné facilitovat feji dechovou a sta-
bilizacni funkci souc¢asné (Obr. 22, 23);

m na Vviastnf Zadost pacienta (z divodd pra-
covniho zaneprazdnéni a subjektivné
uspokojivého zdravotniho stavu) fyziotera-
pie prerudena v lednu 1999, pak pouze
piilezitostné konzultace, naposledy prosi-
nec 1999;

mmuZ bez subjektivngé negativnich pocitl
dychani s pinym pracovnim zapojenim
i sportovnim vyZitim (vysokohorské sjez-
dovani na lyZich, podmorské potapéni
35-40 metrli hfoubky).

Préce byla podpoiena grantem IGA MZ CR
&. 2056-5 a vyzkumnym zamérem
111 300003 MSMT
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SOUHRN

U pacientt s radikularnimi syndromy L5 pozorujeme nékdy poruchy stability ve stoje a pfi chuzi,
které souviseji s oslabenim abduktor( kycelniho kloubu a ventrolaterdiniho svalstva bérce. Ve
skupiné 44 pacientl s radikularnim iritacné zénikovym syndromem L5 jsme vizudiné hodnotili stoj
na jedné DK, posuzovali posturalni poruchy panve, intenzitu trupovych oscilaci a uroven vyrovna-
vacich pronacné supinacnich pohyblu nohy. Tyto pfiznaky lze dle nasich zkuSenosti pouzit pfi
hodnoceni procesu regenerace nervového kofene, jelikoz jejich intenzita se typicky méni tak, jak se
upravuije sila postizenych svalovych skupin. Pfi postupujici regeneraci nervového kofene se zlepSuje
funkce abduktort kycelniho kloubu (stabilita panve) i kvalita vyrovnavacich prona¢né supinaénich
pohybl nohy a v dusledku toho se intenzita trupovych oscilaci pfi stoji na postizené DK pozvoina
vraci na fyziologickou uroven. Prispévek upozorniuje na dileZzité funkéni souvislosti a zdurazfuje
faktory, které je tfeba pfi interpretaci uvedenych nalezl brat v Gvahu.

Klicova slova: poruchy stability, radikularni syndrom L5, abduktory kycelniho kloubu,
ventrolateralni svalstvo bérce, trupové oscilace, posturdini poruchy panve, pronacné supi-
nacni pohyby nohy

SUMMARY

Horadek O.: Muscular Weakening in Radicular Syndrome and Impai-
red Stability

In patients with radicular syndrome L5 we observe sometimes impaired stability in a standing position
and when walking, associated with weakening of the abductors of the hip joint and ventrolateral
musculature of the leg. In a group of 44 patients with radicular irritational disappearance syndrome
L5 the author evaluated optically standing on one leg, evaluating the postural disorder of the pelvis,
intensity of oscillations of the trunk and level of the balancing pronation-supination movements of
the leg. These symptoms can be used according to our experience when evaluating the process of
regeneration of th nerve root as their intensity changes typically as the strenght of the affected muscle
| groups is restored. During progressing regeneration of the nerve root, the function of abductors of
the hip joint (stability of pelvis) improves as well as the quality compensating pronation-suponation
movements of the foot and therefore the intensity of oscillations of the trunk when standing on the
affected lower extremity is slowly restored to a physiological level. The paper draws attention to
important functional associations and emphasizes factors which have to be taken into consideration
during interpretation of the mentioned findings.

Key words: impaired stability, radicular syndrome L5, abductors of the hip joint, ventro-
lateral musculature of the leg, oscillations of the trunk, postural pelvis disorders, pronation-
supination movements of the leg
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| UvoD vyznamné diisledky mimo jiné i z hlediska stability
| stoje a chtize. Zvl4§té vyznamné byva v tomto smyslu
‘ V ramci radikularnich syndromt L5 a S1 mtZeme  oslabenf abduktort kyé&elniho kloubu a oslabeni ven-

diagnostikovat oslabeni v typickych svalovych skupi-  trolateralniho svalstva bérce (m. tibialis anterior, m.
nach a nékdy v rozsahu celé konéetiny. To mize mit  extensor digitorum longus, m. extensor hallucis lon-
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gus, mm. fibulares). Uvedené svalové skupiny jsou
postizeny predevsim u radikuldrniho syndromu L5.
I lehké oslabeni uvedenych svald vede k naruseni
mechanisma regulujicich posturalni stabilitu na
urovni dolni konéetiny. To se projevi zejména v postu-
ralné naroénéjsich situacich jako je stoj na jedné DK,
kdy lze posoudit funkci jak abduktord kyéelniho klou-
bu, tak do jisté miry i bércového svalstva.

Cilem prispévku je zdaraznit specifickou dlohu ab-
duktord kyéelniho kloubu a bércovych svali pti zajis-
tovani stability ve stoje a pfi chazi. Jsou
prezentovany zku$enosti ziskané pri dlouhodobém
sledovani skupiny pacientd s radikuldrnim syndro-
mem L5.

SOUBOR A METODIKA

Zékladni soubor tvotilo 44 pacienta s diagnézou
radikuldrni irita¢né zdanikovy syndrom L5, ktefi méli
oslabeni ventrolateralniho svalstva bérce a abdukto-
ri kyéelniho kloubu (déle a. k. k.) potvrzené svalovym
testem. Prvni vySetieni se u vétdiny pacientd usku-
tefnilo 2. — 4. tyden od rozvoje prvnich priznaku.
Vsichni absolvovali EMG vy$etieni k verifikaci radi-
kuldrni léze, neurologické a myoskeletdlni vysetieni,
dale svalovy test, test stoje na jedné DK (Trendelen-
burgova zkougka). Vétdinu pacient jsme kontrolné
vySetrovali v krdtkych casovych intervalech, coz
umoznilo posoudit zmény ve vyvoji svalového oslabe-
ni. Stabilita pfi stoji na jedné DK pak byla pfesnéji
hodnocena vizualné na zdkladé videozaznamu porizo-
vaného p¥i prvnim vy3etfeni a ddle v odstupu jednoho
a tfech mésicd. Stupen oscilaci jsme kvantifikovali
méirenim odchylek od olovnice v laterolateralnim
sméru. Nélezy jsme vzdy téZ stranové porovndvali.

Pii stoji na jedné DK, kdy pacient stdl 10 sekund
nejprve na nepostizené DK a pak 10 sekund na posti-
zené DK, jsme hodnotili:

1. posturalni poruchy v oblasti pdnve — pozitivni &
negativn{ Trendelenburgova zkouska;

2. stupen oscilaci trupu;

3. schopnost udrZet stabilitu pfi stoji na jedné DK
bez doglapovéni na druhou DK (poptipadé kolikrat
bylo nutno béhem kontrolniho intervalu dogldpnout);

4. vyrovndvaci, pronaéné supinaéni pohyby nohy
a hru §lach a prstd nohy.

VYSLEDKY

Ad 1. Trendelenburgova zkouska byla pozitivni na
pocatku sledovani jen u 11 pacientd, u dalich 14
pacientd pak béhem sledovaného obdobi az pozdéji.
U ostatnich 19 pacientt jsme zaznamenali negativni
Trendelenburgovu zkou§ku.

Ad 2. U v8ech 44 pacienta jsme pozorovali od po-
catku sledovani pfi stoji na postizené DK abnormélné
vyrazné, prevainé laterolaterdlni oscilace trupu.
U véech pacientl oscilace trupu v prabéhu sledovani
pozvolna odeznivaly a stranové rozdily se vyrovnéva-
ly.

Ad 3. U 33 pacientt jsme pii stoji na postizené DK
zjistili, kromé& vyraznych oscilaci trupu, i opakované
doglapovéni na nepostiZzenou DK. P¥i stoji na neposti-
7ené DK jsme doslapovéni druhou DK pozorovali jen
vyjimeéné&. Poéet ,doSlapd” se v prabéhu sledovani
u vétdiny téchto pacientd snizoval.

Ad 4. U vdech 44 pacientu byla pfi stoji na postize-
né DK pozorovédna vyraznéjsi hra §lach a prstci nohy,
ale jednoznaéné méné intenzivni vyrovnavaci prona-
¢né supinaéni pohyby nohy. Béhem sledovaného ob-
dobi se v8ak stranové rozdily u vétsiny pacientd opét
¢asteéné vyrovnavaly.

DISKUSE

P11 zajistovani stability ve stoje i pfi chuzi je mimo
jiné dulezita i normalni funkce a souhra svald dolni
konéetiny. Nezbytnou podminkou normélniho stoje
i chtze je predevdim sprdvna funkce svall zajistuji-
cich stabilitu panve (5). K poruchdm funkce i souhry
svali dochdzi éasto i u radikuldrnich syndroma L5
a S1. Nékteif tito pacienti pak uddvaji pocit nestabi-
lity pri stoji a pomalé chuzi. Tykd se to piredevsim
pacientti s radikuldrnim syndromem L5, kde byva
éasto oslabené jak ventrolaterdlni svalstvo bérce, tak
a. k. k. Méné éasto jsou zminéné obtiZze vyjadiené
u pacientt s radikuldrnim syndromem S1, kde maze
byt oslabeni lytkového svalstva a gluteus maximus.
V na8ich predchozich sdélenich jsme se ¢astecné touto
problematikou jiZ zabyvali (1, 6). Diskrétni svalové
oslabeni se muZe projevit zejména v posturélné naroé-
né&jsich situacich, jako je stoj na jedné DK. Pfi tomuto
testu jsme schopni odhalit i lehké poruchy stability
a posoudit hlavné funkci a. k. k., ale i ventrolateral-
niho svalstva bérce.

Jak dokladaji vysledky naseho pozorovani je zrej-
mé, Zze pokud jde o posturalni poruchy panve, trupové
oscilace, ,vyrovnavaci, pohyby nohy a hru §lach
a prsted, zjistili jsme vyznamné rozdily pii stoji na
postiZzené a nepostizené DK.

Podle o¢ekavani u &asti pacienta (25 pacient) byla
pozitivni Trendelenburgova zkousSka. Pri hodnocen{
Trendelenburgovy zkousky jsme vychazeli z tradiéni-
ho popisu (4, 5, 7) a zkou$ku povazovali za pozitivni,
pokud byl pritomen néktery nasledujici pfiznak: po-
kles panve nestojné koncetiny, horizontalni posun ve
sméru stojné DK (bez druhostranného poklesu panve
a kompenzacéniho uklonu trupu), dklon trupu na stra-
nu stojné DK a soudasné elevace panve, posun panve
nad stojnou konéetinu a kompenzacéni dklon trupu na
opacénou stranu. Ponékud prekvapivé bylo zjisténi, ze
na poéatku sledovani se dafrilo uvedené zmény v ob-
lasti panve diferencovat pouze u 11 pacienti. Navic
prvnimi zietelnymi projevy zde nejéastéji byl horizon-
talni posun panve, kompenzaéni dklon trupu event.
elevace panve a nikoliv pokles panve.

Jednoznadné nejnapadnéj$im projevem, jiz pri
orientaénim vizudlnim posuzovani, byly abnormalné
vyrazné oscilace trupu prevdiné v laterolaterdlnim
sméru ve srovnani se stojem na nepostizené DK (u
véech 44 pacient). U nékolika pacientd s vyraznym
svalovym oslabenim jsme pozorovali témér az ne-
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schopnost samostatného stoje na postizené DK. Tito
pacienti museli béhem 10 sekund trvajictho stoje na
postizené DK i vicekrat dosldapnout na nepostizenou
DK, aby udrzeli rovnovdhu. Této skuteénosti lze vy-
uzivat pri kvantifikaci miry posturdlni nestability pri
stoji na postizené DK. Pokud kromé oscilaci trupu je
pacient nucen ,pomdhat si1“, i doslapovanim na nepo-
stizenou DK, pak jde jiz o relativné t&zsi poruchu
stability stoje.

Dulezité je téz zjisténi, ze oscilace trupu pozvolna
rizné rychle ustupuji (vraceji se na fyziologickou uro-
ven) tak, jak pokracéuje zlepsovani sily a. k. k. a ven-
trolaterdlni svalové skupiny bérce pri postupujici
regeneraci nervového kotrene. V tomto sméru se viak
zfejmé uplatiiuje i proces posturdlnf adaptace, ktera
je individualné variabilni. Opakované jsme se pre-
svéddili o tom, ze jakmile se oscilace nevrati na fyzio-
logickou uroveri, je to neklamnou zndmkou trvajiciho
(Castodiskrétniho)oslabenia. k. k., které jesté nemusi
byt prokazatelné svalovym testem. V tomto smyslu
lze proto oscilace trupu u pacientd s radikuldrnim
syndromem chépat jako test pro detekeci diskrétniho
v pripadé, Ze je téZ patrné oslabeni bércovych svald.
Dalsi naSe zkusencst je, Ze pokud dojde k upravé sily
svalstva bérce ad integrum, ale oscilace trupu p¥i stoji
na postizené DK trvaji, pak je velmi pravdépodobné,
ze nedoslo zcela k upravé sily a. k. k. (rezidualni
oslabeni a. k. k. muze byt natolik diskrétni, Ze nemusi
jiz byt prokazatelné pomoci svalového testu).

U v8ech 44 pacientd souboru jsme od poéatku sle-
dovéni, kromé zminénych trupovych oscilaci, zazna-
menali také zvySenou hru Slach a prstcd nohy
a hlavné nedostateéné vyrovnavaci (hlavné pronaéné
supinaéni) pohyby nohy. Tyto pohyby se pii stoji na
jedné DK za normdlnich okolnosti projevuji zvedanim
palcové a malikové strany nohy od podlozky. Pronace
a supinace se uskuteciiuje piedevsim v dolnim hle-
zennim kloubu (3). Na pronaci participuji hlavné mm.
fibulares, na supinaci pak zejména m. tibialis anterior
a posterior (3). Uvedené priznaky jsou disledkem
oslabeni vétsiny svali participujicich predevdim na
supinaci a pronaci nohy a zajistujicich vyrovnavani
titubaci téla na drovni nohy. V naSem souboru se
stranové rozdily u vétsiny pacientd v pribéhu sledo-
vani pozvolna vyrovnavaly.

Za normu pri stoji na jedné noze se u necvi¢eného
pokladd udrZeni se po dobu asi 10 sekund (8). Véle
uvadi, Ze pii stoji o uzké bazi nemad byt patrna vyraz-
né&jsi hra §lach, ktera p¥i zhorsené stabilizaci prechazi
az do viditelného kolisdni trupu (8). Janda v souvis-
losti se stojem na jedné DK upozoriuje, ze vyrovna-
vaci hra prstcd a oscilace trupu se vidy — zvlasté pri
del8im stoji — postupné zvySuji (2). Oscilace trupu
a hra prsted a $lach nohy jsou tedy do jisté miry
fyziologické. Za normalnich okolnosti, pri neporuse-
ném CNS, jsou titubace ve stoji na jedné DK vyrovna-
vany hlavné pohyby v oblasti hlezna, pfipadné
oscilacemi trupu. To vyzaduje koordinovanou aktivitu
akrélnich svald stojné konéetiny a svala trupu (2).
Podminkou k tomu, aby se vyse uvedené mechanismy
dostatecné uplatnily, je normalni propriocepce, spréav-
na funkce a. k. k. a téz svalstva bérce umoznujici

vyrovnavaci pohyby v oblasti hlezna. U radikularni-
ho syndromu L5 dochézi bézné nejen k narusenf pro-
priocepce, ale i k vyraznému oslabenijak a k. k., tak
bércového svalstva. To ma charakteristické disledky
z hlediska stability stoje i moznosti kompenzaénich
mechanismau.

Ucelovou podstatou vyge popsanych oscilaci trupu,
pozorovanych u pacientd s radikuldrnim syndromem
L5, je tedy kompenzovat titubace téla tak, aby byla
zachovédna schopnost stoje na postizené dolni konce-
tiné. Pri oslabeni bércového svalstva je zhorsena
schopnost kompenzovat titubace téla pohyby na urov-
ni hlezna (nohy), takZe ndroky na vyrovnavéni postu-
ralni nestability pomoci trupovych oscilaci stoupaji
a jejich amplituda se pak zakonité zvySuje. Stupen
oscilaci je o to véts§i, ze stabilita panve je narusena pii
oslabenych a. k. k. (za normalnich okolnosti vychazeji
fyziologické vyrovndvaci oscilace z pevné zdklady
v podobné stabilni panve). Pokud je pacient v zajmu
udrzen{ stability nucen opakované do$lapovat - pri
stoji na postizené DK - téZ nepostiZenou koncetinou
je zrejmé, Ze vyrovnavaci efekt oscilaci na udrZeni
stability je nedostateény a naopak. Jak postupuje
zlepSovani sily a. k. k. 1 bércového svalstva a jak se
zlepSuje stabilita padnve i kvalita vyrovndvacich pohy-
bl nohy, snizuje se intenzita trupovych oscilaci. Dle
toho lze neptfimo usuzovat i na uroven regenerace
nervového kotene. To co bylo fedeno viak samoziejmé
plati pouze v piipadé, Ze centrdlni mechanismy regu-
lujict stabilitu téla jsou neporusené. Predpokladd to
predeviim normdélni funkci vestibuldrniho udstroji,
mozetku, neporusenou michu atd.

Nage zkuSenosti naznacuji, Ze naruseni svalového
systému u pacientd s radikuldrnim syndromem neni
omezeno jen na oblast DK, ale Ze dochédzi ke zménam
svalového systému jako celku. Proto mame v umyslu
se dale této problematice vénovat a v dalsi studii,
kterou nyni zahajujeme, vyuzivat k upfesnéni vztahu
mezi svalovym systémem a posturalni stabilitouista-
bilometrii a polyelektromyografii.

SHRNUTI

e akutni radikuldrnf{ iritaéné zanikovy syndrom L5
je charakterizovdn oslabenim a. k. k. a ventrolate-
ralntho svalstva bérce;

¢ oslabeni ventrolaterdlni svalové skupiny bérce se
u téchto pacientd ve stoje na postizené DK projevi
nedostatenymi vyrovnavacimi pohyby nohy,
oslabeni a. k. k. vede k nestabilité panve;

¢ abnormaélnioscilace trupu ptistoji na postizené DK
chépeme jako piiznak kompenzujici titubace téla,
jsou-li insuficientni bércové (ventrolateralni) svaly
ia k k;

* oscilace jsou pritomné zejména tehdy, jsou-li sou-
¢asné oslabené a. k. k. i ventrolaterdlni bércové
svaly a intenzita oscilact je pfimo umérnéa stupni
svalového oslabent;

* oscilace jsou priznakem prechodnym - pozvolna
ustupuji pokud probiha regenerace nervového ko-
fene a upravuje se funkce a. k. k. i bércového sval-
stva;
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s abnormaélnioscilace trupu pri stoji na postizené DK
jsou spolehlivym testem pro véasné odhaleni oslab-
enf a. k. k. u radikulédrniho syndromu L5.

ZAVER

Prispévek zdurazfiuje souvislost mezi oslabenim
abduktora kyéelniho kloubu a bércovych svald u ra-
dikuldrniho syndromu a poruchami stability ve stoje
a pri chizi. Jsou popsdny a diskutovany klinické pri-
znaky plynouci z oslabeni uvedenych svalovych sku-
pin. V tomto smyslu jsou dominantni predeviim
abnormalni oscilace trupu ve stoje na postizené DK,
méné vyrazné jsou posturalni poruchy v oblasti panve
a nedostateéné vyrovnavaci pronaéné supinaéni po-
hyby nohy. Je zddiraznéna moznost pouzit uvedené
piiznaky pri hodnoceni iupravy svalového oslabeni
a procesu regenerace nervového kofene L5.
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Chronicka obstrukéni plicni nemoc (CHOPN) patfi
celosvétové mezi vyznamné priciny chronické morbidity

a mortality. V soutasné dobé je CHOPN ctvrtou nejcastéjsi
pri¢inou Gmrti na svété a v pristich desetiletich se oekava
narust jeji prevalence a mortality.

Mezi metody, které se zala-
ly v poslednim desetileti Siroce
uplatfiovat pti lé¢b& CHOPN, pa-
t# plicni rehabilitace, nejastéjsi
zpltsob nefarmakologické lécby,
kterd obsahuje jednak techniky
respiracni fyzioterapie a také pro-
gramy pohybové terapie. Ukazuje
se, Ze podstatnéj§i zlepseni kva-
lity Zivota nemocnych neni mys-
litelné bez raciondlniho pouZivé-
n{ obou téchto metod. Dtive se
za rehabilitaci u plicnich chorob
poklddala pouze lé¢ebnd té&lesnd
vychova (LTV) obsahujic{ decho-
vou gymnastiku, polohové pokle-
pové drendze s nicvikem odkag-
lévéni a posilovani dychacich sva-
It. Studie o adaptaci organismu
na télesnou z4téZ viak prokdza-
ly, Ze vedle metod fyzioterapie
(LTV) se v soucasnosti pfi lé¢e-
ni vice uplatiiuji programy pohy-
bovych aktivit s efektivnim zvy-
$ovdnim odolnosti nemocného na
télesnou ndmahu. Zlep3enf téles-
né kondice nemocnych zname-
nd, ze vedle ptiznivého ovlivné-
ni vlastniho patologického proce-
su se také podstatné rozsifujf je-
jich pohybové moznosti. Program
plicni rehabilitace tak zvy3u-
je osobni nezdvislost a samostat-
nost nemocného, a timto poma-
h4 zlepsit kvalitu jeho Zivota.

Plicni rehabilitace je multidis-
ciplindrni program, jehoi sou-
Césti je:

— fyzioterapie

— pohybov4 1é&ba

— dietnf a nutriénf programy

~ psychologickd podpora

— socidln{ poradenstv{

- motiva¢né vedend edukace pa-
cienta a jeho rodiny

Fyzioterapie — jednotlivé iseky

lé¢by se zabyvaji:

— korek&n{ praci s drzenfm téla
— ndcvik polohocitu a pohybo-
citu

— respiraénf fyzioterapii (RFT)
— obnova pocitu volného dy-
chéni

— jak sprdvné inhalovat léky - -

dychéni pti inhalacich

- mobilizaéni dechovou gym-
nastikou’ — protaZeni svald
a uvolnéni kloubtd

- relaxalnimi technikami -
uvolfiovani celého téla nebo
jeho &asti

— fyzikdlnimi procedurami - do-
provodnd vodolécba, elektro-
1é¢ba

- ergoterapii - lé¢ba praci
s emoc¢nim a motivaénim né-
bojem
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obr. 1 — Briiggeriv princip

Plicni rehabilitace
u CHOPN

Fyzioterapie - korekce
drzeni téla, prace s télem

Ovlivnéni struktury téla pova-

Zujeme u pacienta s CHOPN

za stéZejni. Naprosto $kodlivym

a chybnym krokem je dechovi

price v nepfipravené pohybové

soustavé. Mezi korekéni aktivi-

ty patff:

- korekce pohybové osy dychdni

— Braggertv princip

— korekce postaveni panve

— korekce bedernf{ pitefe

— korekce hrudniku a hrudnf p4-
tefe

~ korekce kréni pitete

- korekce postaveni hlavy

Korekce je vzdy spojena s kloub-
ni mobilizaci nebo automobilizac{
a stimulac{ mé&kkych tkan{ svalo-
vych a vazivovych struktur téla.

Fyzioterapie — koriguje dechové
pohyby téla:
pohybov4 osa dychdnf je:
panev-pdter-hlava
Briiggertiv princip (obr. 1):
pohybové komponenty dyché-
ni jsou:
— panev
— abdomin4lni oblast
— hrudnik a patet
— hlava (obr. 2)

Prdce je podpotena VZ MSMT 11130003
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obr. 2

Respiracéni fyzioterapie - pomd-
hd fesit pfiznaky onemocnéni:
Ptiznaky objektivni:

— kagel

— du3nost

~ zahlenéni

—defermity-hrudntku

Priznaky subjektivni:

— pocit kratkého dechu

— nedostatku vzduchu — ,nemo-
hu se nadechnout”

- tithy na hrudniku — ,nemohu si
vydechnout®

~ pocit hrudniho krunyfe

— tnava a vyéerpani

— strach

Obtize, pro které je RFT indiko-
vina jako lé¢ebnd metoda, jsou
vzdy definovany jako individual-
ni problémy respiraéné nemocné-

Medicina practica et clinica

ho ¢lovéka, jehoz dychani probi-
hé v patofyziologickych podmin-
kdm dychactho systému. RFT je
lé¢ebnou metodou s obecné plat-
nymi zdkonitostmi, ale exaktné
individudlné aplikovanou. Prak-
tickym-obsahem RET je terapeu-
ticky modifikované dychani. Mo-
difikace je ddna typem onemoc-
néni, aktudlnimi symptomy a in-
dividuslni dechovou limitaci ne-
mocného. Metody RET vyZaduji
aktivni ptistup edukovaného pa-
cienta. Priority RFT jsou:
- zlepsit hygienu dychacich cest
- snizit bronchidlni obstrukci
— zvysit prichodnost dychacich
cest
— dosaZzeni a wudrzeni pocitu
zdravi
— zlepgit kvalitu Zivota nemoc-
nych

Pneumologia

Techniky, jejichz cilem je od-
stranéni nadmérné bronchidl-
ni sekrece, se nazyvaji drendZni
techniky - expektoraln{ techni-
ky hygieny dychacich cest. V cen-
tru jejich pozornosti je symptom,
ktery nemocné obtéZuje — pfi-
tomnost hlenu v dychacich ces-
tdch. Chronické =zahlenéni je
symptom, ktery zvysuje obstruk-
ci dychacich cest a m4, mimo
jiné, destrukén{ vliv na bronchidl-
ni a plicni tkdf. Pacient i fyziote-
rapeut musi vynalozZit velké dsi-
li, aby toto ,cizi t&leso” bylo z dy-
chacich cest odstranéno.

Mezi drendzni techniky, kte-
ré jsou vhodné pro pacienty
s CHOPN, patif:

- AD - autogennt drendZ (obr. 3)
— FLUTTER-oscilujici PEP sys-

tém dychdni (obr. 4)

— ACBT - aktivni cyklus decho-
vyich technik

Techniku  Setrné  expektora-
ce s vyuzitim optimélni pracov-
ni dechové kapacity oceni pfte-
deviim pacienti trpici &astou
dyspnoe a hyposaturaci, jejichz
pfiinou je zvySeni obstrukce
z dfivodd zahlenéni a ptitom-
nosti hlenovych zitek. Nejvét-
3{ uplatnéni majf pti akutn{ exa-
cerbaci CHOPN, kter4 je dopro-
vdzena tvorbou hnisavé sekrece
jako produktu zaktivovaného zd-
nétu v dychacich cestéch. Inha-
lace, spojend s technikami RFT,
umocnuje krdtkodoby i dlouho-
doby expektoraéni vliv drendz-
nich technik.

Respiraéni fyzioterapie - jed-

notlivé iiseky lécby smévuji k:

— sniZeni dechové asynchronity
v dychacich cestdch

— zpomaleni rychlosti a intenzi-
ty inspiria

— prodlouZeni a uvolnéni exspi-

. ria

- kontrole kasle — techniky re-
dukce kasle

— odstranéni sekrece bez kagle,
napf. pomoc{ dstni brzdy pti
vydechu

- zvy3eni efektu inhalaéni [é&by

XXV|
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obr. 3

— ekonomickému vyuZiti vde-
chové a vydechové pauzy

- preruden{ dechu v jeho které-
koli f4zi jako prevenci unavy
dechovych svald a celkového
vycerpdni

Dechova gymnastika

Viechny formy dechové gym-
nastiky pfispivaji k zvySovan{
fyzické kondice a prevenci se-
kunddrnich zmén pohybového
apardtu respirané chronicky
nemocnych. Dfraz na synchro-
nitu dychén{, zvld§té u pacien-
td s rznym stupném bronchi-
dlni obstrukce a &dasové rozvr-
Zenf jak vdechu, tak také vyde-
chu pii cvidebnich pohybech, je
charakteristické prévé pro de-
chovou gymnastiku jako pohy-
bové vyss§{ stupeni fizené aktivi-
ty s exaktné cilenou dechovou
a pohybovou Cinnosti. Nikdy nd-
silné nezasahujeme do rytmu pa-
cientova dychdni, nevelime a im-
perativné neF{dime prvky decho-
vé gymnastiky. Vidy se tidime
principem individuélniho piistu-
pu k pacientovu dychdni a ne-
ustdle klademe daraz na edu-
ka¢ni a instruktdZni &st fyzio-
terapie. Dechovd gymnastika je
praktickym obsahem kondi¢ni-
ho cvi¢eni pro kardiaky, diabe-
tiky, onkologicky léfené paci-
enty a fadu dalgich, chronicky
nemocnych jedincli, u nichZ se
vyskytuje fada diagnéz paralel-
né. V bé&7iné praxi nejastéji vy-

Medicina practica et clinica

uzivime statickou (obr. 5), dy-
namickou a mobilizaéni decho-
vou gymnastiku. Né&které fyzi-
oterapeutické techniky vyuZi-
vdme pti terapii funkénich po-
ruch hybné soustavy. Jsou urce-
ny pro regeneraci pohybové sou-
stavy a jsou rovnéZ doprovdzeny
dychdnim, napfiklad techniky
postizometrické relaxace, rela-
xa¢n{ protahovani hyperaktiv-
nich fizickych svalfi, mobiliza¢-
ni mékké techniky sval a uvol-
flovan{ svalovych fascii. Dechové

obr 4

gymnastika je bazédlni technikou
kondi¢nfho cvideni nemocnych
CHOPN (obr. 6).

Mobilizacéni dechovd gymnasti-
ka v programu plicni rehabili-
tace md tyto principy:
— nerytmovat pacientovo dychdn{
- nevelet pfi pacientové dychdni
— nenutit pacienta do maxim4l-
nich vykont
- edukovat a vysvétlovat sprav-
né a individudIné vhodné prin-
cipy dychédni
obr. 5
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Pohybové aktivity
a CHOPN

Vyznam zvy$eni télesné zdatnos-
ti pro prevenci a lé¢eni chronic-
kych plicnich chorob, CHOPN
nevyjimaje, je dnes jiz fadou auto-
rit vécné, statisticky a predeviim
prakticky objektivné dokdzin.
Respira¢ni fyzioterapie je 1é¢ba
urCend predeviim hospitalizova-
nym pacientim, ¢i nemocnym
s prevahou symptomu zvy$ené
produkce bronchidlni sekrece.
Je nutné upozornit, Ze RFT neni
monoterapii. V poslednim dese-
tileti vétdina autortt ddvd pred-
nost celkovému zvy$eni télesné
zdatnosti a zvy3eni adaptace na
télesnou z4té%, napt. formou po-

_ hybové aktivity. Za optimalni po-

stup poklédddme vzdjemnou kom-
binaci obou t&chto metod. Tech-
niky respiraéni fyzioterapie maji
predeviim bezprostfedni lokéln{
vliv, naproti tomu postupné zvy-
$ovdn{ adaptace na télesnou zatéz
se vytvdi{ deld{ dobu, ale m4 tr-
valej$i celkovy efekt. Tento zpfi-
sob tréninku vyvoldvd u pacientti
s CHOPN stejnou odpovéd jako
u zdravych nebo dokonce i vy-
konnostn¢ nadprimérnych je-
dincti. Rozdil je hlavné v kvanti-

té a intenzit® z4téZe. Obecnym

principem, ktery vyvold Zddany
efekt je, stejné jako u zdravych,

Medicina practica et clinica .

obr. 6

urcité kratkodobé zatiZzeni, které
postupné vytvoi{ adaptaci vech
zi¢astnénych systémt lidského
organismu.

Trénink velkych skupin koster-

niho svalstva jak u zdravych, tak
i u nemocnych osob s CHOPN se
projevi jak morfologickymi, tak
i metabolickymi zmé&nami. Podle
druhu tréninku se ovlivni uré&it4
funké&ni oblast, napitklad silovy
trénink posiluje kontraktiln{ apa-
rét svalovych vldken fibrily aj, na-
proti tomu vytrvalostni trénink
zvy8uje enzymatickou metabo-
lickou kapacitu svalovych vldken
spojenou s vydejem energie. Tato
forma tréninku se pro zdravotni
prevenci i lé¢ebné ptisobeni po-
klad4 za vyznamnéji. Pritom se
zvySuje oxidativni kapacita vli-
ken I. typu, pfi¢emz se podle né-
kterych autord ponékud potlau-
je typ IIb, ktery se m4 transfor-
movat ve Ila tj. vice oxidativni.
ZvySeni oxidativni kapacity
m4 za disledek sniZeni produkce
laktdtu La, coZ je typické pro tré-
novany sval. Tyto zmény se viak
neobjevi pfi nizké intenzité z4t&-
ze, ale vystupuji teprve po dosa-
Zenf uréitého prahu a trvan{ tré-
ninku. Podle souasnych nézortt
lze optim4ln{ efekt oek4vat mi-
nimélné po 5 az 10 tydnech cvi-
Ceni, kdy se jednotlivé lekce opa-
kujf Skrat tydné a trvaji 30 az 45

Pneumologia

minut. Lze pouZit i intermitentn{
formu cvi¢eni, to znamen4 s vlo-
zenymi prestdvkami. Pouzitd in-
tenzita mé dosahovat minimil-
né 50 az 60 % maximaln{ kapaci-
ty vyjadrené bud VO,max, nebo
stejnym vzestupem srdecnf frek-
vence. Dosud viak neni jednoty
mezi autory, a to jak v doporuco-
vané intenzit&, tak i formé tré-
ninku. V3eobecné doporudova-
nou formou vytrvalostniho tré-
ninku je chfize, radgji terénni
chiize a jizda na ergometru &i jiz-
da na kole v ptirodé (obr. 7).

V CR prokézal Chlumsky
a kol. ve své studii z roku 2000,
ze jiz 8tydenni ambulantni re-
habilitace vedla u nemocnych se
stfedné tézkym az tézkym stup-
ném CHOPN ke zlep$eni tole-
rance fyzické z4téZe a kvality Zi-
vota.19 nemocnych bylo rando-
mizovéno do 2 skupin, 6 pacient@
bylo lé¢eno standardnim zpfiso-
bem, 13 podstoupilo vedle stan-
dardni péte ambulantn{ plicn{
rehabilitaci, 8 tydnt, 2x tydné&.
Testovd 3kéla zahrnovala méte-
ni pfed zahdjenim programu a po
8 tydnech: méteni dynamickych
a statickych ventilatnich para-
metri, méfeni okluznich dst-
nich tlakd, 6minutovy test chi-
zi (BMWT) a bicykloergometrii
s méfenim maximdlni spotfe-
by kysliku. K hodnoceni kvali-
ty zivota byl pouzit ,Saint Ge-
orge Respiratory Questionnaire”
(SGRQ), hodnotici ptiznaky, ak-
tivitu a dasledky nemoci. Z vy-
sledki vyplyvd, Ze vychozi vzds-
lenost pfti 6MWT pozitivné ko-
relovala s FEV, (p<0,01),.FEV /
VC (p<0,01) a negativné s RV
(p<0,01). Trénovand skupina
prokédzala signifikantni zlepSeni
pfi 6 MWT (+54,08 az +67,29
, p = 0,003) a Borgové skére (RP
10) pfi maximélni zdtézi (p =
0,001). Zlepsenf VO,max témér
dosdhlo statistické vyznamnosti
(+1,78 az +3,07 ml/kg/min, p =
0,07). V parametrech SGRQ (ak-
tivita a dasledky) doslo ke klinic-
ky vyznamnému zlepSeni (7,32
resp. 4,09 bodu). Studie stdle po-
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kra¢uje a dnes jiZ je do programu
zatazeno pies 40 sledovanych pa-
cientd s CHOPN.

Pohybové  aktivity obnovuji

adaptaci organismu na téles-

nou zdtézi:

~ adaptace
—dechovd a pohybovi
— kardiovaskuldrni — ob&hova
- metabolick4

— lep3i pohybovy vykon se stej-
nou dechovou ndmahou

~ korekce dechovych vzor@ s né-
slednou korekci spotteby kys-
liku

— pohybové aktivity — rekrea¢n{
formou

- sport

Medicina practica et clinica

Program plicnf rehabilitace po-

mdhad: '

— sniZzit progresi nemoci

~ kontrolovat jeji pf{znaky

— usnadfiovat ventilaci

— prodlouZit Zivot nemocného

— zlepsit jeho kvalitu Zivota

- redukovat finan&ni ndklady
celkové 1é¢by

ProtoZe v3ak zdkladem pisobeni,
které pfindsi pfiznivé efekty zlep-
$eni fyzické kondice nemocného
jsou fyziologické mechanismy,
které nemaji trvaly charakter, je
nutné, aby se zlepseny stav udr-
Zel, neustdle v pohybovych aktivi-
tdch pokracovat a ddle je rozvijet.
BohuZel se tato nutnost nepietr-

Zitého  cvice-
ni asto stdva
nejvétdf  brz-

dou v Sirokém
a dasledném
uplatnéni po-
hybové  tera-
pie. Po prvot-
nim  nad$eni
a pocatecnim
rychlém rela-
tivnim zlep$eni
se u Cdsti cvi-
_&cich  pacien-
td objevi psy-
chickd  dnava
aZ nechut ddle
pokraovat. Pti
pterueni nebo
omezeni cvi-
Cebntho  sili
pak samoztej-
mé  viechny
ziskané kladné
zmény béhem
kritké  doby
zmizi. Patri
proto k povin-
nostem lékare
a fyzioterapeu-
ta tyto obtiZe
spolu s pacien-
tem prekonat
a  presvédit
nejen nemoc-
ného, ale pfe-

obr. 7

-

deviim jeho rodinu, aby v této te-
rapif vytrvale pokracovali.

Plicni rehabilitace pomdhd,

kdyi:

— pacient
k léebe

— vstffcnost a objektivni infor-
mace jsou zaloZeny na obou-
stranné davére

— nastane partnersky vztah paci-
ent — fyzioterapeut

aktivné  pfistupuje

Rovné? vychova pacientl je da-
leZitou souddsti rehabilitace. Vzd-
jemné kombinace cvitenf a eduka-
ce zvy$i nadéji na dspéch. Obsa-
hem vychovného pisobeni je od-
strafiovéni nékterych ndvykd (pre-
deviim koufeni), jednostranné vy-
Zivy, nedodrzovini doporu¢eného
denntho rezimu a potlaceni seda-
vého zpiisobu Zivota. Vedle zmé-
ny Zivotniho stylu celé rodiny déle
doporu¢ujeme nécvik relaxa¢nich
technik a dlevovych poloh.

Plicni rehabilitace také zahr-

nuje:

- dechovou fyzioterapii u jedin-
ctt s dechovou podporou ven-
tila¢nich pfistrojt

— dechovou fyzioterapii a pohy-
bové aktivity jedincd s kysli-
kovou podporou dychédn{

— individudlné orientovanou fy-
zioterapii na chirurgickou
operalni lé¢bu véetné trans-
plantace plic

Partnersky vztah pacienta, 1€ka-
fe a fyzioterapeuta je zdkladnim
predpokladem aktivni dcasti ne-
mocného na programu plicn{ reha-
bilitace. Vysledkem tymové spolu-
préce je efektivni respiraénf fyzio-
terapie i zvy3eni télesné zdatnosti,
na kterém se nejvétd{ mérou podi-
I sdm edukovany nemocny svym
odpovédnym piistupem k lécbeé.

Plicni rehabilitace se #di pra-

vidly, 7e:

—~ Vidy je co zlepSovat!

— Kazdy m4 skryté rezervy!

— I nemocni jsou schopni adap-
tace! <<
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O Souhrn

Perkutdnni terapic patii mezi dilcZité sougasti komplexni 1é€by i u sportovei. Jeji pred-
nosti je snadnost aplikace a dostupnost. To ale je zdrover uréitym rizikem pfi nesprdvné in-
dikaci. Znovuobjeveni fytoprepardtd v posledni dob¢ znaéné rozSifuje vybér ginnych 14-
tek. I zde ovdem plati princip pfesné diagndzy a indikace. Varujeme pred samolétitelstvim
zejména u jedincd s intenzivni télesnou z4t&Zi. Mimo spravné volby prepardtu je dlezitd
optimdlni forma jeho aplikace nejen z pohledu diagndzy, ale i s respektem k ¢asovému fak-
toru a rychlosti i intenzit& jeho pdsobeni. S vyhodu lzc kombinovat perkutdnni terapii
s clektrostimulaci. Jejim prostfednictvim jsme na nadem pracovidti stanovovali terapeuticky
efckt jednotlivych sloZek liniment véetné té&ch s rostlinnymi ldtkami.

O Summary
Kucera M., Hordéek O., Kidlal J, Korbeldf P, Radvansky J.: To certain new views on the ap-
plication of topical antiphlogistics in sports medicine

Percutancous therapy ranks among important componcents of the complex treatment also
for athletes. The advantage of percutaneous therapy consists in the easy application and
avaibility. Simultaneously, howewer, that imposes a certain risk in the event of an incorect
indication. The recent revival of phyto-products considerably extends the selection of active
substances. Neverless, the principle of accurate diagnosis and indication should be observed
also in this case. Self-medication cannot be recommended especially for individuals under-
going intensive physical training. In addition to the corrcet choice of a product, important
also in the optimal form of its application not only with the regard to the diagnosis, but also
in respect of the time factor. spced and intensity of the action. Percutaneous therapy can be
conveniently combined with clectrostimulation. Electrostimulation was used at our depart-
ment to determine the therapeutic effects of individual liniment components including lini-
ments containing phytoagents.

Uvod
Perkutdnni aplikace tcrapeutickych prostfedkiu je a zfejmé i v budoucnu bude nosnou
a nejcastéji pouzivanou formou lé¢enii u sportujicich viech vykonnostnich drovni. Jejf dcin-
nost je nejen ve vlastnim técebném efcktu, ale také ve stimulaci ostatnich smysla. To vie se
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pak pfimo i nepfimo promitne prostiednictvim centralniho nervového systému i dot
né vykonnosti. V historii se tato forma pouZzivala jak v akutni terapii tak i v primdrni
kundérni prevenci.

Mezi nejzndméjsi prostiedky pattily vidy piirodni produkty, které dokézaly velice ir
zivné ovlivnit pokoZku i tkdné pod ni a tim zvy3it schopnost poddvédni vykonu. V antic
la linimenta zaloZena na bézi alkoholu a iritaénich preparata kafrového typu. Proto tak:
pisy gladidtorskych her spolu s dramatickym vyli¢enim vlastniho déje vidy upozorioval
zcela typickou vini (¢i pro nékoho zdpach) pfilehlych prostor a nakonec i viastniho spe
visté. Nejinak je tomu dnes. I kdyZ v této sféfe md vyraznou roli moderni chemic, opak
né se laickd i odbornd spoleénost uchyluje k pfirodnim materidlum. Ty se v soudasné ¢
stavaji uréitou mddou a relativné novou moznosti léeen{ pacienta. K tomu samoziejn
nutno pfifazovat daldi metody a metodiky, které v kombinaci dokdzi ovliviovat nejen |
né cilen{ poddvancého linimenta, ale i urychleni ndstupu a kvantity jeho i¢innostii pote
védnf celkového cfektu. Zaroven umoziiuji i exakini a relativné rychlou a pfesnou kont
spravnosti vibéru i formy G&inné ldtky. V soucasnosti jsou o jednak Zasové navazujici .
kace hyperemizujicich prostfedki a dale elektroterapic ¢ilépe elektrostimulace. Plati
moziejmé u viech onemocnéni a typl pacientd, u sportoveu by 1o mé&lo byt prioritou. U
se totiz vyrazngji podili zdkonitd disimulace jukéhokoli puvodu. (Nelze viak ani zcel:
tougit 1icelovy opak). Pi této prileZitosti je viak povinnosti upozornit na ur€itd ri;
SamoléZeni a také aplikace bez konkrétn{ znalosti podstaty poruchy mize i u zddnlive
Skodnych, zejména ptirodnich prepardtd, vyvolat neZzddouci efekit. Samovolnost i pausa
ce pouZivani je u perkutdnnich forem lécby vysokd a nebezpeénd, zcjména u maximdh
jednostranné zatéZovanych tkédni. Také vlastni aplikace musi odpovidat ncjenom norm«
rapic, ale potitat i s moZnou infekef a také sc zvC(Senou & naopak zmensenou vaskularn
léeend tkdné.

Relace linimenta a ostatni terapie

Sportovec jakékoli vykonnostni tdrovné& podstaing vice sleduje své obtize, kleré mo
ovlivnit jeho specifickou vykonnost neZli ostatni faktory aktivniho zdravi. Sportovni dsp
je pro mnoho z nich dominantnim faktorem jejich aktudlniho Zivota a pfimo & nepfimo
galelizuje & zcela potlatuje v absolutni vét§iné moZnd prognostickd rizika. Faustovsky k
plex se stdva na jedné strané stimuldtorem uspéchu a schopnosti maximdlni vykonnosti
na strané druhé je skuteénym rizikovym Cinitelem. SamoléZitelstvi a inklinovani k rliz:
alternativnim druhtim terapie aZ Samanského typu nejsou vyjimkou. Tento faklor je m
vzdy mit na paméti a cilené jej sledovat, odkryvat a hlavné dokdzat sladit s vlastni racio
ni terapif. Také forma aplikace hraje vyznamnou roli v komplexni terapii. Moznost kutn
ce u¢inn€ latky zde miZe vyrazné podkodit lé€ebny z4dmér. V terénni praxi zjiSiujcme nd
dujici posloupnost volby formy podévaného 1éku u sportovei: )
Perkutdnn{ 60%

Perorélni 20%
Parenterdlni  15%
Respiraénl 5%

V posledni dobé se zna¢né zvysil podil neinvazivnich forem terapie u vétiiny patolo
kych stav (riziko HIV vede k vyrazné preferenci nekrvavych terapeutickych postupd).
tom ale s vyjimkou nékterych parenterdlnich aplikaci nelze presné stanovit mnozstvi cf
ivné vyuzitého létebného media. Vychdzi se z klinickych pfiznakd, jejich dynamiky, s
jektivnich pocitd a zejména pak ze zlepiené funkce. Tu je moZno vyjadfovat relativné p1
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né uréenim rozsahu pohybu, anatomického uspordddni nebo laboratorné zjist¢nymi zmé-
nami. Podstatné sloZit&jdi je jiz presné stanoveni analgetického efekiu. V absolutni vetding
ptipadd se hodnoti subjektivaim vyjadfenim pacienta. Ve v&3iné piipadd viak neexistuje
moznost objektivizace Géinnosti prepardtu. Urcitou, relativné objektivaf, metodu je b&iné
pouiivani vizudlni $kdly (tzv. Harrissonovy) s numerickym vyjadienim subjektivnich pocita.

Privé ve sportovni medicing a zejména ve sportovni traumatologii, jsou perkutdnni pro-
sttedky pravdépodobné (snad s vyjimkou dermatologic) nejéastéji pouziviny. A tady musi-
me upozornit, Zc bohuZel nejenom Iékafi, ale ¢asto pragmaticky i fyzioterapeuty u maséry
a dokonce sponte sua téZ trenéry a sportovcei samymi. Nesprdvnd aphkace i indikace muze
vyvolat patologicky stav, ale také sc vnést do 1éla Litky, kterd jsou uvedené na dopingové lis-
tiné. Proto je nutno podrobné zndt nejenom sloZeni linimenta, ale i kvalitu a kvantitu jed-
notlivych jeho sloZek. Navic se musi pfihliZet k rychlosti penetrace a tzv. bariérové sténé pro
prostupnost. Ukazuje se ddle riziko interakce, které se zatim zcela pomijelo. Koneéné dal-
§im faktorem musi byt povédomi o tom, jak poddvany prepardt pdsobi lokdln¢ a jak celko-
v& Samoziejmym doplnénim procesu volby je i obecny princip znalosti mozn¢ alergickd re-
akce.

Perkutdnni aplikace 1€k je pacienty vesmés velice dobfe pfijimina a relativné midlo je
zaléZuje (s vyjimkou nékterych alergiki). Obeené se mGZe orientaéné stanovit posloupnost
vsliebdvani jednotlivych forem lokdlng aplikovanych ldtek podle charakicru postizeni me-
zenchymadlni soustavy. Zde sehrdvd vyznamnou roli vehiculum. To spoluutvdfi komplexni
terapeuticky pfistup a ovliviiuje penctraci nejen pokozkou, ale i dalimi tkdnémi. Nelze ani
pomijet celkové sekunddrni ovliviovéni pacienta (viing, taktilni viemy a podobn¢).

V soucasnosti jsou na trhu tyto formy perkutannich [éka: 1. spreje, 2. ochlazovaci (ledo-
vé) nddinky, 3. obklady, 4. roztoky, S. gely, 6. masti, 7. pasty, 8. krémy, 9. ndplasti s i¢innou lat-
kou.

Vlastni volba musi mimo obecnych, jiz vy$e uvedenych kriterii napliiovat ndsledujici po-
zadavky:

1. molekuldrni hladina farmaka i vehikula nema ptesdhnout 400 mol/hod,

2. dostatecnd rozpustnost ve vodé i oleji,

3. nizkd polarita, aby nedochdzelo k disociaci,

4. povrchova teplota pokozky v misté aplikace s optimdlnim rozsahem 32-35 °C,
S. pH pokozky s optimem 4,6 (pfi éemZ pdsmo prostupnosti je v rozsahu 4,5-6,5).

Tyto uidaje jsou limitujici a bohuZel pro mnohu indikujicich terapeuti €asto zcela neznd-
mé. Proto stejné jako pro vyrobee by mély byt kriteriem i pro Ié¢itelské tymy. I ony se totiz
mohou spolupodilet na nékdy zddnlivé bez pfi¢iny vznikl¢ interakee a ndsledného agonic-
kého ¢i Castéji antagonického efektu. Zimmermann (11) toto podtrhoval pii izolovaném
analgetickém Ié€eni. To je odlisné od postupl doporuovanych pfi obtizich vzniklych zdné-
tem ¢i chemickymi pti¢inami ale i traumatickym impulzem.

U sportovel se hojné vyskytuje bolest pfi a po zatézi. I kdyz jeji podstata je disledkem
zménéncho vnitiniho prostiedi pfi svalové praci a zddnlivé tedy jde o Eisté chemickou pii-
¢inu, je vidy nutné provedeni kineziologického rozboru, analogick¢ho jako je tomu u déti
v rané ontogeneze (4). Vylvifi se (ak potfeba exakiniho stanoveni stupné tnavy (at jiZ l[yzi-
ologické ¢i patologické) a s tim souvisejiciho stavu trénovanosti (2,10). U diagnosticky i lé-
¢ebné slozité skupiny artralgif a entezopatii se postupuje podobné, ale navic je tfeba zhod-
notit i éasové a dynamické pasobenf (8).

Soucasni nabidka I¢Ecbnych perkutdnnich prostfedku je relativné bohatd. Ukazuji to
v pichledu Tab. 1. a Tab. 2.
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Tab. 1.
Cetnost registrovanych analgetickych prostfedkit hybné soustavy (5)
| Injekce 32
Tablety 89
Kapky 2
Cipky 20
Masti, krémy 13
Gel 10
| Sprej, mazanf 7
Tub. 2.
Pocet registrovanych perkutdnnich antiflogistik v CR k 1.6.2001 (7)
| Sprej 3
| Roztok 4
Mast 13
| Krém kAl
Gel 35
Naplast 2

V posledni dobé se dostdvaji do popfedi zijmu fytopreparity. Nédvrat k pfirodni terapii ;
maédnim trendem celé spoleénosti a je odrazem jejiho mysleni. Dlouhodobé pouZiviini v |
dovém léCitelstvi a zkuSenosti generaci podtrhuji tuto vinu. Herbdfe Matioliho a dalsi, ste
né i 1ékafské spisy z po&itku novovéku je podrobné popisovaly a doporucovaly. Na trhu |
jich celd fada, ale mezi registcovanymi léky je jich v CR minimum. U nés jsou Fazeny do ski
pin kosmetickych & vyZivovych. Pti indikovdn{ fyloprepardtd je vidy ticba peélive sledov:
jejich koncentraci pro odliseni od homeopatik. Tabulka 3 uvadi pichled pasobeni téch ne
Castji pouzivanych.

Tab. 3.
Nejéastéfi pougivané fytoldtky v perkutdnni terapii
Nazev Forma aplikace Indikace
Andaélika lékaiska Roztok Myalgie, otok, zhmoZdéni
Archangslica off.is.
Arnica off Sprsj, roztok Myalgie, zhmoZd&n(
Bez Cerny Roztok, obklad, Otok, myalgie, artraigie
Sambucus nigra MasaZni roztok
Bfiza bradavi¢nata Koupsl Unava, overload sy.
| Belula verrucosa
Dobromysl obecna Koupel Unava, regenerace
Qriganum vulgare
Hefmanek pravy Rozlok, obklad Regerierace pokoiky
Matricaria chamomimilia _
Jalovec obecny Tinktura ' Lokalni bolest
Juniparus communis
Kmin kofenny Roztok Dasinfekce pokozky
Carum carvi
Komonice lékafska Roztok, obkiad - O_';u-l-a,ﬂmyulgln
Malitolus oll.
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Tab. 3. (pokracovdn()

Nazev Forma aplikace Indikace

Kostival lékafsky Mast, roztok, obklad Myalgie, zhmozdanl,
Symphytum off. olok

Majoranka zahradnf Olejova emulze Myalgie

Majorana hortensis

Matetidouska cbecna Koupsl Celkova unava,
Thymus serpyllum myalgie

Masi¢ek kvét Mast, krém Regenerace pokozky
Calendula off.

Trezalka teCkovand Krém, roztok, obklad dermatitis

Hypericum perforatum

V klinické praxi se miZe za urcitych okolnosti potencovat jejich Gginek elektrostimulaci
v misté jejich aplikace (3). Moznostf je jisté fada, ale nade zku3enosti ukazuji na vhodnost
pouziti pfenosného piistroje (8), kde je vyhodou snadny transport a aplikovateinost v teré-
nu. Siroky vybér eletrostimulaénfch metod i moznost stanoveni detailniho specifického pro-
gramu pro jednotlivého pacienta je dalsi vyhodou. Napf. ptistroj STIWEL takto vyuzivd
vetdina naich $pi¢kovych profesiondlnich kluby, ale i svazl a organizaci, Také v jedné z ar-
mdd NATO je jich v provozu nékolik desitek. Pro vyuziti v kombinaci s aplikaci perkutdn-
nich Ié€ebnych prostfedk( viak je nutny pimy lékafsky nebo jiny odborny dohled, aby ne-
dodlo k nevhodné sumaci. Kombinace elektroterapie s perkutdnnf lé¢bou umoZiuje (1)
vnd3et ucinnou ldtku i do mist sloZité ptistupnych. Ta se stimulujf elektricky a ldtka se apli-
kuje v okoli. Elektrické vinéni pak zajisti sprévné cilen{ [écby,

V piehledu lze uvést tyto moZnosti potencovdni 1é&by elcktroterapii:

—

. vnasen] lé¢ebného prostiedku s vyuZitim jeho vazby na koloidni &astice & volné ionty.

Latka sc transportuje galvanickym proudem do podkozi a odtud se postupné vstiebdva.

galvanicky proud sdm plsobf na bunééné struktury a uvolni vazby v intra- i extraceluldr-

nim prostoru.

. cilené drdzd&ni svalu vyvold jeho kontrakei a zméni jeho vnitini vazby.

podobny efekt maji i daldi, diadynamické proudy, kde je vyrazny hlavné spasmolyticky

efekt.

. vyuZitim Jouleho tepla a velikosti elektrické viny je mozno relativné pfesné zacilit plso-
beni.

™

oW

w

Elcktrostimulace vyvold vinén{ (undulaéni princip) jednotlivych &isti a toho Ize pouZit
jak v diagnostice tak i terapii (1). Uginek je pfevazné spasmolyticky a to jak pfimym piso-
benim viny, tak i prostfednictvim vndseného I¢ku. Pfi diagnostice se hodnoti odezva tkdné
(nékdy i orgdnu & organizmu jako celku) na zndmy impuls. Dilezity je viak spravny vybér
metody a metodiky podle poZzadovaného lé&ebného cile. Prokazuje to Tabulka 4.

Klinické zkuSenosti
Na naSem pracovidti jsme n&kolik let sledovali lokalni pdsobenf perkutinné podaného
analgetického prepardtu a hodnotili dynamiku zmén vaimini elektrického drdZdéni. Praco-
vali jsme podle doporuéen{ vyrobce s pravothlymi impulsy v trvdni 200 msec. To umoZiiuje
urdovat efcktivitu testovaného prostfcdku jako celku i jeho jednotlivych sloZek a navic
i urychlit a zvySit jeho okamZitou déinnost (5). Vzhledem k tomu, Ze naSe kliniky zajitujf
lé¢ebnou péli pro sportovece ridzné vykonnosti i véku, jsme se pokusili mimo klinického
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Tab. 4.
Schema efektivity perkutdnni elektroterapie

Cil TENS Laser
Analgezie i+t +
Myorelaxace ++ +
Vazokonstrikce, + +
Vazodilatace + +

TENS - transkutanni elektroneurostimulace

hodnoceni efektu i o objektivizaci plisobeni liniment & pfesnéji urfeni jeho prostupno:
pokozkou (6). Pfesné stanoveny algicky impuls vyvold subjektivn{ pocit bolesti, ktery r
gistrujeme na 3kdle (Tab. 5). V ni uvedené hodnoty jsou orientaénim podkladem nejen p
vybér, ale i racionalitu kombinac{ jednotlivych slozek. Casovy tidaj je také cennym ukazat
lem nejen odstranéni bolesti ale i moznym kritickym obdobim snizeného vnimani bole:
atim i zvySeného rizika mikro- a nakonec i makrotraumat.

Tab. 5.
Rychlost ndstupu a doby pusobeni iic¢inné ldtky (10)

Forma Nastup Trvani
Sprej do 5min 5-20 min
Roztok 10 min 10-30 min
Gel 10 min 10-120 min
Krém 30 min 30-180 min
Mast 60 min 120-360 min

U liniment kalkulujeme jak s vlastni Iééebnou funkei, tak v pocdtku i s inicidln{ vasoko
strik&ni (chladivou) fdzf a ndslednou hyperemii. Zatim co u neutrdlniho roztoku pitné vo
se hodnoty prvné vnimaného impulsu pohybuji v rozmezi 1,7-2,14 mA, u komplexu prep
rétu Sportino je to v pdsmu 2,93-3,22 mA. Konkrétni vyjddieni efektivity prepardtu (vyj
dtené zvy$enim prahu prvniho vjemu impulsu) je pak ihned po aplikaci v 65,52 %.po 5 n
nutéch jej registruje 60,8% a po 10 minutdch 66,45%. Nevyznamny pokles po S minutdch
moZno pricist odeznéni chladivého pisobeni(s, 9).

Je tedy mozno uzaviit, Ze testované ldtky zvyiily statisticky vyznamné prdh tolerance b
lestivého impulzu. Tato metodika umoZiiuje orientacng stanovit prostupnost Ié¢iva poko
kou a usnadnit volbu preparatu. Zarovei pak potvrzuje vhodnost elektrostimulace nejen j
ko samostatné metody volby terapie, ale i jako faktoru potencujiciho rychlost a smérova
zvoleného léCiva.

Zivér
Perkutdnni terapie je vyznamnou slozkou komplexni 1€¢by zejména u postizeni hyb:
soustavy, U sportovcl, kde vétiina aktivit je pravé ji realizovina, patfi mezi dominujici pr
stiedky. Kombinacf chemoprepardti s piirodnimi ldtkami v adekvdtaf vyvizenosti se md
podilet na urychleni procesu terapie, rekonvalescence i regenerace a tim urychleni navra
do tréninkového procesu. Navic je ji moZno kombinovat s elektroléZbou. Nelze viak pon
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Vysledky operaci dle Bankarta

J. Pilny
Ortopedické oddélent Nemocnice Pardubice

Klicovd slova: nestability ramene, jlness shoulder, oteviend stabilizace
Key words: shoulder instability, finess shoulder, open stabilization.

O Souhrn

Autor hodnotf u 32 pacientd vysledky oteviené operace dle Bankarta pro recidivuj!
ce a pro artroskopicky zjisténou predni nestability ramenniho kloubu kontrolované 4
sici po operaci. Jednotlivé pacienty zatazuje do skupiny urazl sportovnich (50 % ).
nich (28 %) a jiné (22 %). ZjiStuje potty luxaci od prvni luxace do operace (prumcr
dobu od prvni luxace do operace (3-250 mésicd). Autor recidivu luxaci, pripadné ne:
ve svém souboru nezjistil. Pohyby pii ontrole v kombinované zevni rotaci bez omez
w69 % pacientd, omezen{ do 150425 % ado25'u6 %. U kombinované vaitini rott
bez omezeni pohybl 88 % pacientl a 12 % pacient mélo omezeni do 15%. Abdukee |
omezeni u 97 % vySetfovanych. Vsichni pacienti vykondvali pracovni i sporlovni &ini
omezeni. Aktivn{ sportovei pokracovali s sportovni ¢innosti na Grovni, na kter¢ pics
J Summary
Pilny J.: Results of the surgery according to Bankart.

Author evaluates results of the open surgery by Bankart [or recurrent luxations
anterior shoulder instability (recognized by arthroscopy) revised 4-62 months alte)
tion (32 patients). Each case is placed into group distributed by injury origin - sport
traffic (28%) and others (22%). Author determines the number of luxations before |
gery (5.3 in average), time since first luxation to opcration (3-250 months). Recurre
tions or instabilitics after operation were not found in the above mentioned set.
after-operation control the range of movements in the joint was tested. 69% ol pati
no limitations in outer combined rotation, 959% has limitation less than 15 degrees
has limitation less than 25%. As for inner combined rotation 88% of patients arc wi
mitation and 12% have limitation less than 15 degrees. Abduction wis evaluated wi
mitation at 97% of the set. All paticnts are able to work and provide sport activitics
limitations, sportsmen can continue their activities al the previous level.

Uvod
Predn{ luxace ramene piipadnd bolesti v predni &isli ramenniho kloubu. kdy je
na ventrdlnf nestabilita ramenniho kloubu s defektem piedni strany glenoiddini jan
Zasté u bézné populace i u sportoved. K operatnimu fedeni nestabilit existuje celd 1
tod at otevienych nebo nynistdle Zastdji artroskopickych. Cilem mé préce je zhodn
sledkd stabilizagni operace dle Bankarta za poslednich 5 let na ortopedickém odd¢
mocnice Pardubice jak u sportoved tak nesportovel.

Soubor pacientd a metodika
V letech 1995 a% 1999 bylo na nasem oddéleni odoperovino celkem 43 pacientl
vujici predni luxace nebo pro ventraln{ nestabilitu ramenniho kloubu. Z toho 10 zen .
70. Ke kontrolnfmu vysetfeni, které probihalo v beznu 2000 se dostavilo celkem 32
ve viku 17-65 rokl (primér 30,4 roku), z toho bylo § Zen a 24 muzl. Odstup koatrol
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PRIPAD SELEKTIVNI PAREZY HLUBOKEHO
STABILIZACNIHO SYSTEMU JAKO NASLEDEK
BORELIOZY

Lewit K., Horacek O.

Rehabilitacni klinika 2. 1ékaiské fakulty UK,VPraha

SOUHRN

Australsti fyzioterapeuti zjistili, Ze pfi zvedani paZe hiuboké stabilizaéni (posturalni) svaly se aktivuji
dfive nezli m. deltoideus. Podle nagich zkusenosti spousfové svalové body (TrPs) panevniho dna
a branice plsobi TrP ve velkém poctu povrchovych dynamickych svalt.

V této praci je popsan pfipad paretickych zadovych svalll a transverzu abdominis, kdy pacientka
nemohla zvedat paze ve volném stoji, aviak zvedala je zcela snadno vsedé, nebo kdyz méla panev
fixovanou korzetem.

KliCova slova: Hluboké stabiliza¢ni svaly, posturalni svaly, dynamické svaly, transver-
sus abdominis, paréza zadovych svalt

SUMMARY

Lewit K., Hord¢ek O.: A Case of Selective Paresis of the Deep Stabi-
lization System as a Result of Borreliosis

Australian physiotherapists have shown that when lifting the arm, the deep postural muscles,
especially the transversus abdominis show EMG activity prior to the deltoid. In our experience trigger
points (TrPs) in the pelvic floor and the diaphragm causing dysfunction of the deep stabilising muscles
cause widespread TrPs in the superficial dynamic muscles.

In this paper a case is presented in which paresis of the back muscles and the transversus abdominis
prevented the patient lifting her arms when standing freely. She was, however, able to lift her arms

normally when seated or when standing with a corset supporting her pelvis.

Key words: deep stabilising muscles, postural muscles,

abdominis, paresis of back muscles
Rehabil. fyz. Lék., 10, 2003, No. 1, p. 7-8

dynamic muscles, transversus

Diky australské fyzioterapeutické skole, Hodges,
Jull, Richardson, O’Sullivan, Twomey, Wohlfahrt,
stal se tzv. ,Hluboky stabiliza¢ni systém“ centrem
naSeho zajmu. Uz pfed tim n43 zdjem sméfoval nepii-
mo ke stejnému problému diky ndlezu, ktery jsme
oznacovali fenoménem SILVESTOLPEho.

Tento autor uvetejnil pozorovéni, pfi némz piebrk-
nutim spoustového bodu (TrP) v oblasti hrudniho
vzpiimovace trupu mohl vyvolat dorzalni flexi beder-
ni pitefe a panve soudasnou kontrakei bederni ¢4sti
vzpiimovade. Tento fenomén byl potvrzen SKOG-
- LUNDem pomoci EMG. U typickych ptipadd naché-
zel také bolestivy bod laterdlné v hyzdi v trovmi
kostrée a vyvolal prudkou bolest pfi tlaku ve sméru
ligamentu sacrotuberosum vedle kostrée. Masazi to-
hoto velmi bolestivého bodu, spoustovy bod ve vzp¥i-

movaci trupu — a cely Fetézec jinych piiznakd se zdhy .

upravily. Na poéest autordm jsme cely fenomén ozna-
¢ili jako ,S“ reflex.

Tyto nélezy jsme mohli pravidelné potvrzovat, brzy
jsme viak zjistili, Ze stejny-efekt lze dosahnout pou-
hym tlakem stejnym smérem, coZ je typické pro sva-
lovy TrP, a to v m. coccygeus, ¢4sti panevniho dna.
Tato skuteénost také mnohem lépe vysvétlila prekva-
pivy celkovy efekt tohoto manévru.

Zahy se ndm také podaiil piimy dikaz toho, zZe jde
skutetné o panevni dno, kdyZ jsme naudili pacienty
aktivni relaxaci m. cocygeus. Pfiméla nis k tomu
zkudenost, ze jakkoliv bylo lé¢eni tlakem (nebo masé-
#i)iéinné, potiZe velmi Easto recidivovaly a 1é¢eni bylo
pokazdé bolestivé. Kdyz se viak pacient naudil rela-
xovat panevni dno, vysledky byly stejné okamZzité
a vyznamné, jako po tlaku nebo masazi. Aktivni rela-
xaci pak pacient cvi¢i nékolikrat denné.




Palpace m. coccygeus je viak nezbytna pro diagné-
zu postizeni panevniho dna, jehoZ bolestivost je totiz
mnohem &astéjsi nezli vyskyt ,S“ reflexu. Neméné
dilezitd je také palpace spoustovych bodé branice.
Stabilitu bederni patere nemutze viak zajistit jednot-
livy sval, av$ak jen btidni dutina zepfedu a mm. mul-
tifidi zezadu. Bfi$ni dutina jako tekutinou naplnény
prostor je tak pevnd, jak nejslabsi jeji sténa. Prostied-
nictvim brénice je posturalni funkce spOJena S respi-
raéni funkei.

Prakticky se toto projevuje pri lééeni bolestlvych
poruch tim, Ze bolestivé TrP v povrchovych dlouhych
svalech, jejichz hlavni funkeci je volni pohyb, zpravidla
mizi po lééeni hlubokych stabilizaénich svalt s pre-
vazné posturalni funkei.

Vliv posturalni funkce na volni pohyb byl prokdzan
pracemi Hodges, Richardson a JULL, kte¥{ pomoci
EMG zjistili, ze kdyZ zdrav4 osoba zveda paze, docha-
zi k aktivité v m. transversus abdominis diive, nezli
v m. deltoideus. Jejich ndlezy byly potvrzeny témér

jako v experimentu nasledujicim klinickym p¥ipa- -

dem.

Pacientka J. L., nar. 1923 byla poprvé vySetfovana
u jednoho z nas 28. srpna 2001. V tu dobu si nejvice
stéZovala na to, ze vstoje pired kuchyriskym dfezem
prilisné vystrkovala biicho a Ze ve volném stoji ne-
mohla zvedat paze, zatimco vsedeé je zvedala bez poti-
zi. Také EMG nalez na m. deltoideus byl zcela
normalni. Tato skuteénost se zd4la do té miry zaraze-
jici, Ze pacientku podezirali z agravace.

Jeji onemocnéni zacalo v 16té roku 2000 bolestmi
v zddech. B&hem podzimu se nejen bolesti zhorsovaly,
ale pacientka postupné ochrnovala, takze ptestala
chodit. P¥i hospitalizaci zjisténa boreliéza, a proto
leZela na infekénim oddéleni na Bulovce. B&hem hos-

‘pitalizace se zlepsila do té miry, Ze znovu mohla

chodit, ale pro shora uvedené potiZe byla doporucena
nam na rehabilitaci.

V anamnéze nikdy difve netrpéla bolestmi v z4-
dech. Méla dva normalni porody a gynekologickou
operaci v r. 1978.

Pii vySetfovani se ukdzalo, Ze vsedé paze zvedala
bez potizi, ale také, pokud jsme ji panev fixovali vstoje,
nikoliv vSak, pokud volné stdla. Nejen, Ze vstoje méla

tendenci vystrkovat b¥icho, ale p¥i predklonu se po- -

souvala nazad.

Proto jsme indikovali EMG vySetien{ nikoliv paz-
nich, nybrz trupovych svali. Pacientku jsme znovu
vidéli az 2. dubna r. 2002. ZlepSeni bylo viak nevy-
razné. Tehdy uZ nosila korzet a v korzetu zvedala
paze normalné, aviak bez néj jen velmi obtizné.

Pii podrobnéjsim vy$etfeni se ukazalo, Ze vleZe na

brise nebyla stédle schopna zvedat hlavu a/nebo dolni .

koncetiny do extenze. Také nebyla s to vtahovat pu-
pek, zatimco piimé b¥igni svaly nebyly oslabeny. Bra-
nice se podle Rtg vySetfeni p¥i nddechu a vydechu
- kontrahovala, byla v8ak jasné patrna porucha respi-
raéni funkce. Nemocné béhem vdechu zvedala hrud-
nik, aniz by se roz§ifoval, stahem skalenovych svali.
VSechny tyto nélezy jsou dokumentovany na video
filmu. Tehdy i EMG zadovych svald potvrdilo jejich
parézu.

DISKUSE

Pacientka prodélala tézkou paretickou formu bore-
lizy. Po édsteéné upravé zlstaly paretické hlavné
zadové a hluboké bfi&ni svaly s poruchou nddechu,
ktery provddéla hlavné pomoci skaleni. Jinymislovy:
Jeji zaddové svaly a brisni dutina nestabilizovaly be-
derni patet. Nebyla proto schopna zvedat paze pfi
volném stoji. Jakmile v8ak pdnev byla fixovand, vsedé
nebo vstoje s korzetem, zvedala paze bez potiZi. Byla
také patrna 1zka souvislost mezi posturou a dycha- -
nim. P¥i oslabeni transverzu abdominis se brédnice
nemiize opirat o b¥igni dutinu, a tak skaleny preblra—
ly hlavni funkei p#i nddechu.

Tento piipad je jisté vyjimeény v tom, Ze parézy
stabilizaénich posturalnich svali porusili aktivn{
hybnost hornich konéetin. V denni praxi véak jsme
pravidelni svédci toho, Ze p¥i dysfunkei (TrP) hlubo-
kych stabilizaénich svali dochézi k nevyhovujici kom-
penzaci pomoci povrchovych svali, které pak reaguji
bolestivymi TrP.

-Jestlize Magnus prohlas11 7e ,postura sleduje po-
hyb jako jeho stin“, miZzeme dnes jesté vhodnéji tvr-
dit, Ze bez stabilm’ho postoje, neni mozny pohyb.

ZAVER

Mohli jsme potvrdit experimentalni ndlezy Hodege-
se, Richardsonové a Jullové, kteii ukazali, ze béhem
zvedani pazi se kontrahuje m. transversus abdomin-
nis d¥ive, nezli dochazi ke kontrakei m. deltoideus.
Nase pacientka s parézou zddovych a hlubokych biis-
nich svalt nemohla zvedat paze ve stoje bez fixace
panve.
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glts: Twelve HNPP patients, four men and ¢ight women, age ranged genetically heterogencous group of disorders. CMT?2 is the only axonal

g9t 56 years with a mean of age at 41 years, were prospectively type. Besides to CMT2, motor neuron diseases also present the similar

ged. The age of symptomatic onset was 15.5+12.4 years on average. clinical pictures.

of them remained asymptomatic at age 43. All patients had a similar Methods: Herein, we present a 4-generation family composed of 29 peo-

aotype. No patients presented with symptoms of symmetric polyneu- ple. Nerve conduction studies of the 8 affected showed characteristic fea-
jes or with an isolated carpal tunnel syndrome. In the majority tures of axonal motor neuropathy. One of the patients was admitted to our

1#) of HNPP patients, the inital presentation was episodic focal weak- hospital due to acute respiratory failure. The hereditary trait of this disease
. These focal motor deficits were all confined to the distributions of may be mitochondrial, autosomal or X-linked dominant. Ages of onset be-
jidual nerves, such as ulnar (n=1), peroneal (n=2) and brachial plexus come-earlier in the younger family. Clinical features and inheritance of this
). Patients who did not have the focal weakness initially eventually disease do not like CMT or motor neuron diseases those we Know.

woped focal weakness. Other presenting features were also noted, in- Results: Several candidate genes related to CMT2 or motor neuron dis-

fing hand numbness (n=2) and cramps (n=1). On neurological exami- eases, such as SMN for spinal muscular atrophy, KI18-beta for CMT2a,

, no patient had weakness in a length dependent distribution. Most androgen receptor for Kennedy diseasc have been excluded.

ents (67%) had weakness in fingers. Three had focal sensory deficits Conclusion: Genomewide linkage studies are undergoing. It is possible

ined to the distribution of the ulnar nerve. Seventy five percent of our to find a discase gene, which may be related to axon-myelin interaction or

gnts had decreased pin-prick and vibration in feet bilaterally. survival of motor neurons.
usions: We conclude: 1. Our HNPP patients all presented with a

glr phenotype, which can be muainly explained by focal damage to P-302

s or plexus. 2. We have not seen isolated CTS in our HNPP pa- Distal Hereditary Motor Neuropathy: Two Portuguese Families

s clinically or electrophysiologically. We therefore do not recommend
wening for the PMP22 deletion in patients with isolated CTS. 3. Pre-
wing or minimizing focal trauma or compression to susceptible perves
wprove effective in managing patients with HNPP. Introduction: Distal motor neuropathies are a heterogencous group of
i disorders, ofien referred as the spinal form of Charcot-Marie-Tooth neu-
ropathy and represent about 10% of the total hereditary ncuropathics.

R. Maré*!, A. Tuna?, M. Santos?, T. Coetho2. ! Braga, Pormgal: > Porto,
Portugal

ening Mutations for Peripheral Myelin Protein Genes PMP22, This disorder is classiticd into seven subtypes according to the modc of
(X32 and EGR2 in Hereditary Demyelinating Neuropathies inheritance, age at onset and clinical phenotype.
hiwan ) Objectives and Metheods: The authors describe several cases from two

independent families with common clinical characteristics and a discuss-
able mode of inheritance.

Results: Probands of both families are male patients with teet deformities
) and abnormal walking since childhoodonset -

jective: Charcot-Marie-Tooth disease (CMT) and related inherited pe- The authors present two Portuguese families with several affected indi-

Ping Lin*, Bing-Wen Soong, Hsing- Ying Lee, Ching-Piac Chai,
mng-Kem Liao, Zin-An Wu, Koa-Pei Kao. Neurological Institute,
i, Veterans General Hospital Taipei, Taiwan

al neuropathies are caused by mutations in several genes. We do the viduals with a particular mode of inheritance supporting the evidence of
analysis of peripheral myelin protein 22(PMP-22), myelin protein an autosomal dominant transmission with a more severe presentation in
1 (MPZ),connexin 32(Cx32) and early growth response 2(EGR2) in the male members of the family.
CMT patients in our hospital and try to clarify the DNA abnormal- ”...u_.. e |
- Jinour subjects. P-303 [
hods: We performed a mutation screening in 42 related CMT and E Charcot-Marie-Tooth Disease: Multidisciplinary Approach to the i

wspected HNPP patients of Chinese origin. The unrelated CMT pa- Medical Care
5 included 34 clinically and clectrophysiologically diagnosed CMT1,

. R. Mazanec* ang
8 CMT2 cases. We used “hot spot” allele~specific PCR methods, mi- ec*, M. Bojar, P. Seeman, O, Hogeeiey. Smetana,

atellites polymorphisms and PCR amplified autosequencing machine R. Folvarsky. Prague, Czech Rep ub’fu
ttect these mutations. Among 10 millions Czech inhabitants we estimate 4000 CMT pa-
llts: 26 CMT 1A duplications and 14 HNPP deletions were found. tients. The Faculty Hospital Motol is the only medical center in the Czech
icases have same mutation (Val68Asp) and one mutanon (Thx751s0) Republic to have initiated a complex program of the treatment for CMT
MPZ. One case has point mutation (Argl83His) in Cx32, but no case patients
IGR2. There were 13 CMT and 6 HNPP cases unknown their mutation The complexity of the medical care is guaranteed by regular clinical sem-
inars attended by neurologist, orthopedist and physiotherapist. The CMT
tusion: 1) Multd-DNA analysis strategies are necessary, such as “hot pts are functionally assessed into several groups according to Vinei's scale.
allele-specific PCR, microsattelites polymorphisms and southern The physiotherapeutic programine for a long and short teri medical care
particularly for those uncommon DNA recombination sites. 2) Only are cstablished, regarding to an important aspect of conservative or surgery
tase of CMTX is detected in this survey. We might underestimate the treatment of pes cavus deformity.
mence of this disease. 3) Clinical, electrophysiological, and patho- From January 1997 till January 2002 more than 250 CMT pts was alrcady
4l findings are important clues 10 make right genetic survey. 4) There clinically examined. The physiotherapeutic assesment divided 16 CMT pts
ome ugknown mutations present in our cases. ~into 1 to 5 stages on Vinci’s scale for further physiotherapy. The surgery

treatment of pes cavus was performed in 25 CMT pts. The correlations
between the type of treatment and gene mutations are compared.

al Manifestations and Genetic Analysis of Hereditary Anxonal The physiotherapeutic assessment according to Vinei's criteria allowed 0

ot Neuropathy in a Taiwanese Family compare a progression of motor deficit in a different genotypes. In the
commonest CMT1A and CMTX neuropathy the surgery treatment were
often required. The MPZ gene mutations are related to serious motor
Yective: To find a novel gene related 1o an autosomal dominant axonal deficit, but not for surgery.
It neuropathy. Supported by Grant IGA NL.NF 6503-4 and by VVZ Nr.111300003 |
kground: There are several hereditary diseases causing progressive S
itle weakness without sensory impairment. Charcot-Marie-Tooth dis-

(CMT) is the most common one, which encompasses a clinically and

4 Liu*, Y.L. Hsin, PJ. Wang. Hualien, Tuiwan
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solts: Twelve HNPP paticnts, four men and eight women, age ranged
29 to 56 years with a mean of age at 41 years, were prospectively
Jied. The age of symptomatic onset was 15.5112.4 years on average.
gof them remained asymptomatic at age 43. All patients had a similar
gotype. No patients presented with symptoms of symmetric polyneu-
ghies or with an isolated carpal tunnel syndrome. In the majority
o) of HNPP patients, the initial presentation was episodic focal weak-
s These focal motor deficits were all confined to the distibutions of
fvidual nerves, such as ulnar (n=1), peroneal (n=2) and brachial plexus
#). Patients who did not have the focal weakness initially eventually
sloped focal weakness. Other presenting features were also poted, in-
ying hand numbness (n=2) and cramps (n=1). On neurological exami-
jion, no patient had weakness in a length dependent distribution. Most
gents (67%) had weakness in tingers. Three had focal sensory deficits
sfined to the distribution of the ulnar nerve. Seventy five percent of our
yients had decreased pin-prick and vibration in feet bilaterally.
udusions: We conclude: 1. Our HNPP patients all presented with a
milar phenotype, which can be mainly explained by focal damage to
gves or plexus. 2. We have not seen isolated CTS in our HNPP pa-
ais clinically or electrophysiologically. We therefore do not recommend
wening for the PMP22 deletion in patients with isolated CTS. 3. Pre-
ating or minimizing focal trauma or cornpression to susceptible perves
g prove effective in managing patients with HNPP.

1500 ’

ireening Mutations for Peripheral Myelin Protein Genes PMP22,
2, CX32 and EGR2 in Hereditary Demyelinating Neuropathies
1Thiwan

lo-Ping Lin*, Bing-Wen Soong, Hsing-Ying Lee, Ching-Piao Chai,
Irong-Kem Liao, Zin-An Wu, Koa-Pei Kao. Neurological Institute,
Jipei, Veterans General Hospital Taipei, Taiwan

ljective: Charcot-Marie-Tooth disease (CMT) and related inherited pe- ‘

fheral neuropathies are caused by mutations in several genes. We do the
HA analysis of peripheral myelin protein 22(PMP-22), myelin protein
i:n (MPZ),connexin 32(Cx32) and early growth response 2(EGR2) in
fise CMT patients in our hospital and try to clarify the DNA abnormal-
ijin our subjects.

dethods: We performed a mutation screening in 42 related CMT and
Isuspected HNPP patients of Chinese origin. The unrelated CMT pa-
ks included 34 clinically and electrophysiologically diagnosed CMT],
18 CMT?2 cases. We used “hot spot” allele-specific PCR methods, mi-
msatellites polymorphisms and PCR amplified autosequencing machine
Adetect these mutations.

bsults: 26 CMT1A duplications and 14 HNPP deletions were found.
-?N cases have same mutation (Val68Asp) and one mutation (Thr751s0)
1MPZ. One case has point mutation (Arg183His) in Cx32, but no case
REGR2. There were 13 CMT and 6 HNPP cases unknown their mutation
::fﬂnclusiun: 1) Multi-DNA, analysis strategies are necessary, such as “hot
B0 allele-specific PCR, microsattelites polymorphisms and southern
ly, particularly for those uncommon DNA recombination sites. 2) Only
[ case of CMTX is detected in this survey. We might underestimate the
‘“turrence of this disease. 3) Clinical, electrophysiological, and patho-
‘ﬂical findings are important clues to make right genetic survey. 4) There
% some unknown mutations present in our cases.

{4301
;Cﬂﬂical Manifestations and Genetic Analysis of Hereditary Anxonal
!H"tor Neuropathy in a Taiwanese Family

B, Liu*, Y.L.. Hsin, PJ. Wang. Hualien, Taiwan

%jective: To find a novel gene related to an autosomal dominant axonal
imﬂr neuropathy.

kground: There are several hereditary diseases causing progressive
"icle weakness without sensory impairment. Charcot-Marie-Tooth dis-
e (CMT) is the most common one, which encompasses a clinically and
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genetically heterogeneous group of disorders. CMT2 is the only axonal
type. Besides to CMT2, motor neuron diseases also present the similar
clinical pictures. )
Methods: Herein, we present a 4-generation family composed of 29 peo-
ple. Nerve conduction studies of the 8 uffected showed characteristic fea-
tures of axonal motor neuropathy. One of the patients was admitted to our
hospital due to acute respiratory failure. The hereditary trait of this discase
may be mitochondrial, autosomal or X-linked dominant. Ages of onset be-
come-earlier in the younger family. Clinica) features and inheritance of this
disease do not like CMT or motor neuron diseases those we know.
Results: Several candidate genes related to CMT2 or motor neuron dis-
eases, such as SMN for spinal muscular atrophy, Ki1B-beta tor CMT?2a,
androgen receptor for Kennedy disease have been excluded.

Conclusion: Genomewide linkage studies are undergoing. It is possible
to find a disease gene, which may be related to axon-myelin interaction or
survival of motor neurons.

P-302
Distal Hereditary Motor Neuropathy: Two Portuguese Families

R. Maré*', A, Tuna?, M. Santos?, T. Coetho?. ! Braga, Pormugal; 2 Porto,
Portugul

Introduction: Distal motor neuropathies are a heterogencous group of
disorders, often referred as the spinal form of Charcot-Marie-Tooth neu-
ropathy and represent about 10% of the total hereditury ncuropathies.

This disorder is classified into seven subtypes according to the mode of

inheritance, age at onset and clinical phenotype.

Objectives and Methods: The authors describe several cases from two
independent families with common clinical characteristics and a discuss-
able mode of inheritance.

Results: Probands of both families are male patients with feet deformities
and abnormal walking since childhoodonset *

The aunthors present two Portuguese families with several affected indi-
viduals with a particular mode of inheritance supporting the evidence of
an autosomal dominant ransmission with a more severe presentaion in
the male members of the family.

P-303

E Charcot-Marie-Tooth Disease: Multidisciplinary Approach to the

Medical Care

R. Mazanec*, M. Bojar, P. Sccman,_O. Horédeek, P. Smetana,
R. Folvarsky. Prugue, Czech Republic

Among 10 millions Czech inhabitants we estimate 4000 CMT pa-
tents. The Faculty Hospital Motol is the only medical center in the Czech
Republic to have initiated a complex program of the treatment for CMT
patients

The complexity of the medical care is gnaranteed by regular clinical sem-
inars attended by neurologist, orthopedist and physiotherapist. The CMT
pis are functionally assessed into several groups according to Vinci's scale.
The physiotherapeutic programine for a long and short term medical care
are established, regarding to an important aspect of conservative or surgery
reatment of pes cavus deformity.

From January 1997 till January 2002 more than 250 CMT pts was alrcady
chinically examined. The physiotherapeutic assesment divided 16 CMT pts
into 1 to 5 stages on Vinci's scale for turther physiotherapy. The surgery
treatment of pes cavus was performed in 25 CMT pts. The correlations
between the type of treatrnent and gene mutations are compared.

Thc physiotherapeutic assessment according to Vinci’s criteria allowed to
compare & progression of motor deficit in a different genotypes. In the
commonest CMT1A and CMTX neuropathy the surgery trecatment were
often required. The MPZ gene mutations are related to serious motor
deficit, but not for surgery.

¢ Supported by Grant IGA Nr.NF 65034 and by VVZ Nr.111300003
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POSSIBLE RECHABILITATION OF PATIENTS WITH CHARCOT-MARIE-TOOTH DISEASE

F =

A. Kobesova' 0. Horacek', R Mazanec?, P. Seeman’, P. Smetana®
!Department Of Rehabilitation Medicine, Charles University, University Hosptial Motol,

" Prague, Czech Republic *Department Of Neurology, Charles University, University Hospital

Motol, Prague, Czech Republic *Department Of Paediatric Neurology, Charles University,
University Hospital Motol, Prague, Czech Republic *Department Of Orthopedic Medicine,
Charles University, University Hospital Motol, Prague, Czech Republic

Charcot-Marie-Tooth disease (CMT) is the most common type of hereditary sensory-
motor neuropathy (HMSN). In University Hospital Motol there is a multi-specialist centre
for patients with all kinds of HMSN. Every patient is examined and treated by a team of
specialists (genetic specialist, neurologist, orthopaedist, rehabilitation physician, .
physiotherapist and prosthetics specialist). The clinical picture is characterised by gradual
deterioration of mobility and sensitivity of the extremities, due to peripheral nerve
affection. In particular affection of the Jower extremities is typical . Characteristic
deformity of the foot develops (pes cavus-transversoplanus), progressive muscular
weakness affecting first the muscles of the foot, later the leg and possibly the radicular
muscles takes place. For rehabilitation it is useful to distinguish 7 developmental stages of
the disease, which are also characterised by the topical features and degree of muscular
affection. In addition to muscular weakness and instability, problems with back pain are
very common. [ncidence of vertebrogenic, spinal deforrnities and functional musculo-
sceletal and postural disorders has been followed up in a group of 50 patients at our
rehabilitation department. The study shows that in 90% of our patients vertebrogenic pain
is present, functional musculo-sceletal disorders in 95% and structural spine deformities in
20%. Rehabilitation and prosthetic form part of the comprehensive treatment of patients
affected by sensory -motor newropathy. In the presentation the results of our stady will be

demonstrated and the most important rehabilitation principles will be explained, ,.

emphasizing the importance of team work.

PREVENTING THE FIRST COMPLICATION IN AN UNCOMPLICATED NEUROPATHIC

A. Hoeksma', W. Faber’
! Department Of Rehabilitation Medicine, Jan Van Breemen Institute, Amsterdam, Netherlands
Department Of Dermatology, Academic Medical Center, Amsterdam, Netherlands

Background: In neuropathic feet there is loss of sensory, motor and/or autonomic function.
This can lead to loss of sensation, deformities, dry skin with excessive callus formation
and bone demineralisation. This may result in complications that should be prevented:
ulceration and Charcot foot. Aim: To look for reliable signs that can wam the patient in
time for new complications. Pain is missing because of sensory loss. Local hyperaemia as
early sign, can be recognised as a warm foot. It was reported that elevated skin
temperature is highly predictive for future ulceration. Assessment is also recommended
for providing patients a participatory role in early recognition of complications. Here,
temperatures were assessed using either Liquid-Cristal contact or Infrared dermal
thermometry. In clinical practice skin temperature is assessed via palpation. Therefore, we
investigated palpation of skin temperature as an instrument in a patient oriented preventive
program. Methods: 4 studies in leprosy patients, patient's family and medical staff: in
Amsterdam (n=25), Ethiopia (n=69), India (0=64) and Brazil (n=76) correlation between
palpation and infrared thermometry. Results: Spearman's Rank Correlation Coefficient
ranged from 0.36 to 0.79. Correlation was highest on the dorsum of the foot, higher by
experienced then unexperienced staff , higher by patienst ther family, and improved when
repeated afier | month. The dorsum of the foot was more reactive in case of an ulcer,
even a plantar ulcer. Conclusions: Palpation of skin temperature of the dorsum of
neuropathic feet can be used in a patient oriented program in preventing complications of
peuropathic feet.

PAIN AND INHERITED NEUROMUSCULAR DISEASES: RESULTS OF A POSTAL !
AMONG 281 ADULTS

V. Tiffreau, G. Viet, A. Thevenon
Adult Rehabilitation Unit, Service De Medicine Physique Et Readaptation, Lille, ,

Background: In our experience, patients with neuromuscular diseases frequently 1
severe persistent pains. Nevertheless, there are very few works in the medical litt
on this topic. Aims: We wanted to assess the frequency and intensity of pain amo
patients suffering from myopathy. Methods: A questionnaire was sent to 28 1outp:
the University Hospital of Lille. It investigated motor deficiency, pain intensity, p
localisation, the impact on daily activity, anxiety and depression (HAD score),
factorsand treatments. Results:The response rate was 45%. Seventeen percent (7(
the patients were able to walk. Pain frequency was 70% and 60% of subjects sufl
from chronic pain. Mean pain intensity was 6,1/10 (numerical visual scales), 46%
individuals had a high risk for anxiety, and 16% for depression. Major causes of |
walking, standing and muscle stretching. Sixty per cent of the patients had receiv
least one analgesic drug. Massage was the more frequent physica! treatment and
physiotherapy provided the most important relief. There was no relationship betw
motor deficiency and pain seventy or frequency. Pain consequence on daily activ
more important in patient who were still able to walk. Pain related to walking wa
frequently chropic than other causes. Summary/conclusions: Pain is a frequent sy
of NMD adult patients. Pain related to walking seems to be rather chronic and ha
important effect on daily activity.

COMPARATIVE STUDY OF DIFFERENT REHABILITATION COMPLEXES IND
POLYNEUROPATHY PATIENTS

1. Koleva', R. Jochinov?, M. Marinkev’, Z. Stoineva®, E. Ilieva®, D. lier

!National Center Of Physical Therapy And Rehabilitation, Sofia, Bulgaria “Labo

Telematics Of The Bulgarian Academy Of Sciences, Sofia, Bulgaria *Clinic Of

Therapy And Rehabilitation, Medical University Plovdiv, Bulgaria *Laborato

Neurovegetology, University Hospital 'Ts.Yoann Rilski', Sofia, Bulgaria Cris
Endocrinology, Medical University, Plovdiv, Bulgaria

Aims: Investigating efficacy of rehabilitatior in Diabetic Polyneuropathy (DPNP
Background and methods: We examined ninety eight patients with non-insulino-
dependent diabetes mellitus (DM) and sensorimotor form of DPNP, treated for t
days in Neurorehabilitation Department of the National Center of Physical Ther
Rehabilitation in Sofia. Rehabilitation complexes in all group ncludes: exercices
massages, fangotherapy; in group A - and transcutaneous electroneurostimulatio
B - and electrophoresis with Galantamine hydrochloride, group C - and laserthe)
group D - magnetic field and ultraviolet erythemas. The patients were examined
during and after treatment and one month later and data were recorded in a Prot
including nosometrical criteria of DM and DPNP (Combination and patterns of'
signs and symptoms, measurement of pain through Visual Analogue Scale, quan
evaluation of hypopallesthesia through Riedel-Seyfert vibroesthesiometer, prese
distal vegetothrophic disturbances or diabetic foot, classical electrodiagnostics ¢
electromyography, laserdopplerflowmetry of lower limbs, some laboratory inve:
Statistical analysis: t-test (ANOVA) and Wilcoxon rank test. Analysis of results
demonstrates statistically significant decrease of irmitative signs (paresthesia, dy:
pain); amelioration of hypopallesthesia and muscle force, some electrodiagnosti
electromyography and dopplerflowmetry parameters. Comparative analysis reve
efficacy of certain rehabilitation complex on definite signs and symptoms of DP
help us to create an algorythm for physical therapy and rehabilitation of differes
and forms of DPNP.
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Spinal deformities in hereditary neuropathy
O. Horacek', A. Kobesova’, P. Seeman®, R. Mazanec® and P. Smetana®

1QDepartment of Rehabilitation, University Hospital Motol, Prague, Czech Republic;
3Departnuant of Paediatric Neurology, University Hospital Motol, Prague, Czech Republic;
*Department of Neurology, University Hospital Motol, Prague, Czech Republic; *Department
of Orthopedic Medicine, University Hospital Motol, Prague, Czech Republic

Spinal deformities in hereditary sensory-motor neuropathy (HSMN) can be classified as
neuromuscular deformities. We evaluated spinal shape in a group of 81 patients in whom the
diagnosis of HSMN was confirmed by genetic-molecular analysis. If clinical evaluation
showed signs of spinal deformities an X-ray of the whole spine with the patient standing was
taken, from both the ventro-dorsal and the side aspects. The degree of the curves was
measured according to Cobb. ’

Spinal deformity was found in 22 patients (27%). 62 patients of 81 were classified as HSMN I
and in 17 (27%) of these 62 spinal deformity was diagnosed. The resti.e. 19 patients suffered
from HSMN II and spinal deformity was found in 5 (26%). In 10 patients out of 22 CMT1 A
duplication was confirmed, in 1 Cx32 mutation was found, in 6 patients this was-a PO
mutation, and in 5 patients the genotype 1s unknown. 4 patients with spinal deformity have
been followed up for less then 1 year at our clinic, the rest (18 patients) more than 1 year. The
average age of the patients with spinal deformity was 34 ranging 10-58.

Two main types of spinal deformity were found:

1. Thoracic and lumbar kyphoscoliosis with the scoliosis dominating (14 patients)

2. Kyphoscoliosis with the thoracic hyperkyphosis dominating (8 patients)

We consider thoracic hyperkyphosis in particular to be quite specific for patients suffering
from HSMN. In two patients spinal deformity was the first sign of the disease and developed
before changes in the shape of the feet occurred. Two patients had to be operated, the rest
were treated by physiotherapy and corsets

According to our experience spinal deformities are more frequent in patients suffering from
HSMN than is stated in the literature; we consider them to be a part of the disease. As light
deformities can easily be overlooked it is important to focus on them during clinical

“evaluation and make an X-ray if there is any suspicion.




