
Univerzita Karlova v Praze 

2. lékařská fakulta 

Klinika rehabilitace 2. LF UK a FN Motol 

Disertační práce 

Deviace osy páteře u hereditární motoricko-senzitivní neuropatie 

MUDr. Ondřej Horáček 

Školitel: prof. MUDr. Miroslav Kučera, DrSc. 

Praha, 2005 



Poděkování 

Rád bych poděkoval přednostovi kliniky rehabilitace FN Motol doc. PaedDr. Pavlovi 

Kolářovi za podporu CMT programu v rámci kl iniky rehabilitace 2. LF UK a FN Motol. Dále 

svému škol it li, prof. MUDr. Miroslavu Kučerovi DrSc za důležité rady a četné konzultace 

v průběhu celého postgraduálního studia. Dále děkuj i as MUDr. Radimovi Mazancovi, který 

pro potřeby mojí práce prováděl u pacientů s CMT elektromyografické vyšetřování 

paraspinálnich svalů. Moje poděkovaní patří taktéž MUDr. Pavlovi Seemanovi, iniciátorovi 

CMT projektu v ČR, který prováděl u vš ch pacientů molekulárně-genetickou diagnostiku a 

jehož databáze pacientů jsem též využíval. Poděkování zasluhuje též MUDr. Alena 

Kobesová z kliniky rehabilitace 2.LF UK, která pomáhala realizovat CMT projekt v rámci 

kliniky rehabilitace a podílela se i na sledování pacientů s CMT. V neposlední řadě musím 

poděkovat i panu Vlastimilovi Stárkovi z fotolaboratoře 2. LF UK, který zpracovával 

rentgenové nálezy. Za trpělivost a podporu po celou dobu mého studia zasluhuje zcela jistě 

poděkování i moje rodina. 



Obsah 

1. Úvod 

2. Obecná část 

2.1 Charakteristika onemocnění HMSN 

2.2 Klasifikace HMSN dle bioptických nálezů a elektrofyziologického typu 

2.3 Klasifikace HMSN dle genetické poruchy (genotypu) 

2.4 Deviace osy páteře - základní charakteristika 

2.5 Deviace osy páteře neuromuskulárního původu a u HMSN 

2.6 Klasifikace deviací osy páteře neuromuskulárního původu 

2.7 Mechanismus vzniku deviací osy páteře neuromuskulárního původu 

2.8 Mechanismus vzniku deviací osy páteře u HMSN 

2.9 Paraspinální svalstvo - anatomicko-fyziologické poznámky 

2.10 Neurogenní postižení paraspinálního svalstva 

3. Hypotéza 

4. Cíl práce 

5. Soubor pacientů a metodika 

5.1 Charakteristika souboru a metodika 

5.2 Rentgenové vyšetření u deviací osy páteře 

5.3 Hodnocené parametry 

5.4 Elektromyografické vyšetření paraspinálních svalů 

5.5 Kvantifikac neurogenní léze paraspiná1ního svalstva 

6. Výsledky 

6.1 Hodnocení genetických, klinických a elektrofyziologických nálezů 

6.2 Přehled rentgenových nálezů 

6.3 Hodnocení elektromyografických nálezů 

4 

4 

4 

4 

5 

5 

6 

7 

7 

8 

9 

10 

10 

II 

II 

II 

II 

12 

12 

13 

16 

16 

20 

42 

6.3.1 Hodnocení elektromyografických nálezů v obou skupinách z hlediska lokalizace a tíže 

neurogenního postižení 59 

6.3.2. Souhrnné hodnocení elektromyografických nálezů 60 

2 



7. Diskuse 

8. Souhrn 

9. Závěr 

10. Seznam použité literatury 

11. Přílohy 

3 

62 

67 

70 

71 

74 



l.Úvod 

Hereditámí motoricko-senzitivní neuropatie jsou dědičné polyneuropatie projevující 

se charakteristickým klinickým nálezem s dominujícími parézami a defonnitami nohou. 

Pacienti však obvykle mají řadu dalších příznaků. Někdy jsou přítomné i deformity páteře, 

které se projevují deviacemi osy páteře různého charakteru. Deformity páteře jsou u některých 

pacientů velmi výrazné a mohou být dokonce i dominantním příznakem onemocnění. Přesto 

se literatura věnovaná dědičným polyneuropatiím zabývá deformitami páteře jen zcela 

okrajově a hlavní oblastí zájmu jsou neurologické a genetické aspekty onemocnění. Studie 

zpracovávající uceleně problematiku deformit páteře u hereditámích motoricko-senzitivních 

neuropatií dosud nebyla prováděna. 

2.0becná část 

2.1 HMSN - charakteristika onemocněni 

Hereditám í motoricko-senzitivní neuropatie (dále HMSN) jsou nejčastějším typem 

dědičné polyneuropatie s incidencí 1: 2 500 (1 ). Onemocnění se také nazývá choroba 

Charcot-Marie-Tooth (dále CMT) podle autoru, kteří onemocnění popsali jako první (2). 

Onemocnění vzniká na podkladě postižení periferních nervů. U pacientů s HMSN v klinickém 

obraze obvykle dominuje oslabení distálních svalů zejména na dolních končetinách (dále 

DK), poruchy chůze deformity nohou (pes cavus), poruchy citlivosti na DK, ale časté je i 

oslabení rukou (3). Onemocnění vzniká nejčastěj i v 1. nebo 2. dekádě života a u většiny 

pacientů pozvolna progreduje. Diagnóza se opírá o klinické, elektrofyziologické a 

molekulárně genetické vyšetřenÍ. 

2.2 Klasifikace HMSN dle bioptických nálezů a elektrofyziologického typu 

Tradiční klinická klasifikace podle Dycka rozlišuje dle klinických nálezů, typu 

dědičnosti a bioptických nálezů 7 základních typů HMSN (4). Na základě 

elektromyografického vyšetření rozeznáváme dva základní typy HMSN: typ I 

(demye linizační, hypertrofický) a typ II (axonální, neurální) (5). Oba tyto typy jsou geneticky 

značně heterogenní. 
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2.3 Klasifikace HMSN dle genetické poruchy (genotypu) 

Rozlišujeme několik genotypů onemocnění: 

• Duplikace chromozomu 17 p 11.2 - 12 genu PMP 22 vede k CMT IA, která je 

nejčastější mutací. 

• Delece téhož chromozomu vede k tzv. tomakulózní neuropatii (HNPP) - jedná se 

o neuropatii se sklonem k tlakovým obrnám (6). 

• Mutace v genu pro Cx 32 vedou k CMT X (druhý nejčastější genotyp) a vyznačuje 

se dřívějším a obvykle i těžším postižením mužů než žen (7). 

• Mutace v genu pro MPZ mohou vést k několika odlišným typům 

HMSN: l.demyelinizační formě neuropatie, 2. Dejerine-Sottasově syndromu a 

nebo 3. axonálnímu typu CMT 2 s pozdrúm začátkem (8). 

Mutace v nově objevených genech asociovaných s HMSN jsou méně časté a jsou 

předmětem aktuálního výzkumu (9). Onemocnění není kausálně léčitelné, ale u většiny 

pacientů lze příznaky ovlivnit nebo jejich progresi zpomalit. Terapie musí být komplexní a 

zahrnuje njzné metody léčebné tělesné výchovy, fyzikální terapii, operační léčbu nohou, 

případně páteře, protetickou péči a farmakoterapii . V rámci terapie je třeba se cíleně věnovat 

i deviacím osy páteře které jsou někdy velmi závažné. 

2.4 Deviace osy páteře - základní charakteristika 

v ývoj a udržení fyziologického zakřivení páteře vyžaduje rovnováhu příslušných 

svalových skupin, fyziologický růst obratlů, neporušenou propriocepci a správnou funkci 

centrální nervové soustavy (10). 

Na zdravé páteři nalézáme v určitých úsecích v sagitální rovině zakřiveni (deviace) 

osy páteře, která jsou fyziologická. Jedná se o fyziologickou krční a bederní lordózu a hrudní 

kyfózu. Za UT itých okolností mohou i tyto deviace osy páteře (dále deviace o.p.) přesáhnout 

fyziologickou mez a pak je považujeme za patologické. V rovině frontální se fyziologické 

deviace nevyskytují. 

Hyperkyfóza je zakřivení páteře v rovině sagitální, konvexitou dozadu, přesahující 

fyziologickou mez (40st. dle Cobba). Hyperlordóza je zakřivení páteře v rovině sagitální, 

konvexitou dopředu, přesahující fyziologickou mez (ll). Skolióza je deviace o.p. v rovině 

frontální přesahující 10 st. dle Cobba (dle definice Scoliosis research society). Kyfoskolióza 

vzniká kombinací koliózy a hyperkyfózy páteře . Nefyziologické deviace se mohou objevit 
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v kterémkoliv úseku páteře, mohou být různého charakteru a rozsahu a vznikají z rozličných 

příčin a u různých onemocnění. 

Při hodnocení deviací o.p. můžeme vycházet z klasifikace, které se používá u 

deformit páteře (12). Podl původu dělíme deviace o.p. na 1. strukturální a 2. 

nestrukturální (posturální). U strukturálních deviací nalézáme - na rozdíl od 

nestrukturálních - tvarové změny obratlů (zejména klínovité deformace). V této práci bude 

hlavní pozornost věnována strukturálním deviacím o.p. Ke strukturálním deviacím o.p. 

řadíme i deviace neoromuskolární, kam patří též deviace o.p. v rámci HMSN, jak bude ještě 

uvedeno. 

Výskyt deviací osy páteře ve smyslu skoliózy a kyfoskoliózy se v populaci celkově 

odhaduje na 2-3% (13 , 14). U 73% postižených je etiologie deviací o.p. neznámá a u 27 % je 

etiologie známá. U deviací, kde je etiologie známá se o neuromuskulární původ jedná asi ve 

2%. Dále klasifikujeme deviace o.p. dle doby vzniku, dle lokalizace a především dle stupně 

zakřivení. Stupeň zakřivení deviace o.p. měříme dle Cobba na dlouhém rentgenovém (dále 

rtg) snimku ve frontální i sagitální rovině (klasifikace dle velikosti Cobbova úhlu: do 10 st. 

zakřivení IA, do 30 st. I B, mezi 30-60 st. II, mezi 60- 90 st. III, nad 90 st. IV). 

K upřesnění charakteru křivek (především idiopatických) se v klinické praxi - zejména 

v souvislosti s operačním řešením deformit páteře - často používá klasifikace dle Kinga (15) 

nebo Lenk ho (16). Kingova klasifikace hodnotí křivky na předozadním rtg snímku podle 

centrální sakrální linie, kteráje kolmicí na přímku spojující vrchol hřebenů lopat vztyčenou ze 

středu sakra. Tato klas ifikace pak rozlišuje 5 základních typů křivek (Typ I - V). Přesnější 

hodnoceni křivek umožňuje modernější Lenkeho klasifikace, která zohledňuje typ křivek a 

upřesňuje charakter bederní křivky ve frontální rovině a kvantifikuje hrudní křivky i 

v sagitální rovině. 

2.5 Deviace osy páteře neuromuskulárního původu a u HMSN 

Deviace osy páteře u HMSN patří, jak již bylo uvedeno, do skupiny deviací 

neuromuskulárního (neurogenního) původu. Proto mnohé z toho, co je obecně platné pro 

deviace o. p. neuromuskulárního původu, platí i pro deviace osy páteře u HMSN. 

Deviace o.p. neuromuskulárního původu se objevují u některých neurologických 

onemocnění, kdy může být postižen mozek, mícha, periferní nervy, neuromuskulámí spojení 

nebo svaly. Společným rysem skupiny neuromuskulámích onemocnění je postižení svalového 

systému ve smyslu hypotonie, spasticity nebo dyskoordinace (17). 
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Většinou se neuromuskulámí deviace O.p. rozvíjejí v časnějším věku než idiopatická 

skolióza a někdy mohou být dokonce i prvním příznakem neuromuskulámího onemocnění 

(10) . U některých neuromuskulámích onemocněni se deviace O.p. kombinují s deformitami 

nohou, jako právě u HMSN. 

2.6 Klasifikace deviací o.p. neuromuskulárního původu 

V rámci skupiny neuromuskulámích deviací můžeme rozlišovat několik dalších 

podskupin podle toho, která oblast nervosvalové soustavy je postižena. Podle klasifikace 

Scoliosis research society dělíme skupinu neurom uskulámích deviací na dvě základní 

podskupiny (17,18 ): 

I. neuropatické (z postižení horního nebo dolního motoneuronu) 

2. myopatické (při primárním postižení svalového systému) 

Mezi neuropatické řadíme deviace např. u dětské mozkové obrny, spinocerebellámí 

degenerace, syringomyelie, poliomyelitidy a též HMSN. Mezi myopatické pak zařazujeme 

deviace např. u mu kulám í dystrofie, kongenitální hypotonie, dystrofické myotonie, 

artrogryphosy. 

U části pacientů se tento typ deviace O.p. zhoršuje tak, jak progreduje základní 

neurologické onemocnění. To se považuje za charakteristický rys celé skupiny 

neuromuskulárních deviací O.p. Pokud jde o charakter křivky u neuromuskulámích deviací 

o.p. uvádí se, že může být podobný jako u idiopatické skoliózy (především lordoskoliózy 

postihující hrudní oblast), ale může se jednat i o dlouhou křivku tvaru "e", kolabující do 

skoliózy nebo kyfózy (17). Podle některých autorů jsou neuromuskulámí deviace o.p. častěji 

levostranné (10). 

2.7 Mechanismus vzniku deviací o.p. neuromuskulárního původu 

V současné době se předpokládá, že deviace o. p. u neuromuskulámích onemocnění 

se rozvíjejí na podkladě slabosti nebo nerovnováhy páteřního svalstva (17, 19). 

O j aký typ svalové nerovnováhy se vlastně jedná bylo upřesněno jen u některých 

neuromuskulám ích onemocnění. Např. Riddle prováděl u paralytických skolióz po 

poliomyelitide elektromyografické vyšetření paraspinálního svalstva vč. jehlové 

elektromyografie hlubokého svalstva. Téměř ve všech případech zjistil, že postižení a 

oslabení hlubokých svalů (rotátorů) je výrazněj š í v úrovni vrcholu křivky na její konvexitě 
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než na konkavitě a označil slabost hlubokých rotátorů za hlavní faktor při vzniku deformity 

pát ře (20). Studie upřesňující podobným způsobem mechanismus vzniku deviací o.p. u 

HMSN jsem v literatuře nenalezl. 

Dále je otázka, zda se u některých pacientů s neuromuskulární deviací o.p. může při 

jejím vzniku uplatnit podobný typ svalové nerovnováhy, který popisuje u idiopatické 

skoliózy Fidler (21) . Připisuje velký význam multifidu, který jak známo patří mezi svaly 

s významnou posturální funkcí. Uvedený autor upozorňuje, že multifidus je zkrácený na 

konvexní straně křivky oproti multifidu na konkávní straně . Toto zkrácení dle autora souvisí 

s vyšším obsahem "pomalých" - tonických vláken (slow twitch fibres) v multifidu na 

konvexní straně . Zkrácení multifidu (zvýšení jeho tonické aktivity) na jedné straně, pak dle 

autora ovlivňuj e nepříznivě růst obratlů ve smyslu rozvoje deviace o.p. Deviace se pak 

zvýrazňuje tak. jak postupuje zkracování uvedeného svalu. Nepoměru ve výskytu svalových 

vláken typu 1 a typu II přisuzuje význam u deviací o. p. též Spencer. (22). Zj istil, že ve 

svalstvu na konkavitě zakřivení, v úrovni jeho vrcholu, je více vláken typu II a domnívá se, že 

nepoměr mezi výskytem vláken typu I a II může vést ke svalovému tahu s následkem rozvoje 

deviace do konvexity. 

Podstatné je, že bez ohledu na to, zda je neuromuskulární deviace o.p. myogenního 

nebo neurogenní původu, může dojít ke ztrátě významného faktoru stability páteře. 

Významné je, že během urychleného růstu v předpubertálním věku může u 

neuromuskulárních deviací dojít až ke zhroucení páteře (23). 

2.8 Mechanismus vzniku deviace o.p. u HMSN 

Ačkoliv některé starší práce uvádějí, že není jasné, zda deviace o.p. u HMSN jsou 

kongenitálni nebo sekundární následkem svalové slabosti (24), dnes se předpokládá, že i 

deviace o.p. u HMSN vznikají v důsledku nerovnováhy páteřního svalstva. Další upřesňujíCÍ 

údaje v této souvislosti však již v literatuře zmiňovány nejsou. Je tedy otázka, kjakým 

změnám a v jakém rozsahu a intenzitě v páteřním svalstvu u HM SN vlastně dochází. 

U HMSN je svalový systém postižen na podkladě poškození periferních nervů, kde 

dochází bud
v 

k demyelinizaci nebo axonálnímu postižení. Při demyelinizaci dochází ke 

zpomalení motorického i senzitivního vedení periferním nervem, u axonálního postižení pak 

je typické sníženi amplitudy sumačního svalového akčního potenciálu s normálním nebo jen 

lehce sniženým vedením nervem (5). Ať už se jedná o postižení demyelinizační nebo 

axonální, je narušena funkce nervu a popřípadě i příslušného svalu. Ve svalových skupinách 
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končetin inervovaných postiženým perifeDÚll1 nervem může docházet k rozvoj i různě 

významného oslabení a dále k hypotonii, hypotrofii nebo až atrofii, což způsobuj narušeni 

svalové funkce (klinický obraz periferní parézy). Takto vzniklé oslabení svalstva končetin, 

zejména akrálního, patří mezi hlavní příznaky HMSN. V rámci HMSN však mohou být 

postiženy i jiné než končetinové periferní nervy jak dokazuje práce Gilchrista (25), který 

prokázal u pacientů s HMSN postižení n. frenicus s následným narušením funkce bránice, 

která je jak známo významnou součástí hlubokého stabilizačního svalového systému páteře 

(26). I když příslušné studie zatím nebyly prováděny, lze předpokládat, že podobné změny 

jako na končetinovém svalstvu se mohou u některých pacientů s HMSN objevit 1 v 

para pinálnich svalech, dojde-Ii k postižení příslušných spinálních nervů. Je-li paraspinální 

svalstvo postiženo, pak jedním z klinických důsledků uvedeného postižení u HM SN může být 

i rozvoj svalové nerovnováhy vedoucí popřípadě i ke vzniku deviace O.p. Toto tvrzení je 

však nutno dalším výzkumem nejprve ověřit a souvislosti upřesnit. Podobnou studii, jakou 

prováděl Riddle (20) u paralytické skoliózy, a která by se zabývala mechanismem vzniku 

deviace O.p. u HMSN, jsem v li teratuře věnované HMSN nenalezl. 

2.9 Paraspinální svalstvo - anatomicko - fyziologické poznámky 

Je třeba uvést několik základnich údajů týkajících se paraspinálního svalstva, protože 

bude v této práci jednou z oblastí hlavní110 zájmu. Paraspinální svalstvo (tj. vlastní -

autochtonní svaly zádové - m. erector trunci) je tvořeno vrstvou krátkých svalů hřbetních a 

vrstvou dlouhých svalů zádových (27). Původní segmentace se v m. erector trunci udržuje jen 

v nejhlubších vrstvách, v povrchověj ších vrstvách zčásti zmizela (obr 1 na str. 15) (28). 

Celkem se v m. erector trunci rozlišují od povrchu do hloubky čtyři systémy, každý z nich má 

jiný průb h snopců a tedy i jinou funkci. V rámci celé skupiny m. erector trunci je tedy jistá 

funkční diferenciace. Krátké svaly hřbetní spojují sousední obratle a je jim přisuzována 

významná stabilizační úloha. Taktéž nastavují a udržují střední polohy obratlů a iniciují 

pravděpodobně posturální reakci (29). Dlouhé svaly zádové spojují vzdálené obratle a při 

oboustranné činnosti prováděj í záklon a při jednostranné akci uklánějí a rotují páteř (30). 

Paraspinální svalstvo je inervováno prostřednictvím ramus dorsalis příslušných spinálních 

nervů. 
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2.10 NeurogennÍ postižení paraspinálního svalstva 

Postižení spinálních nervu lze detekovat pomocí jehlové elektromyografie, kdy se v 

paraspinálním svalstvu pátrá po denervacích a chronické neurogenní lézi. Tímto způsobem 

lze upřesnit stupeň a rozsah neurogenního postiženi paraspinálního svalstva. Při výraznější a 

rozsáhlejší neurogenní lézi paraspinálního svalstva j iž lze očekávat narušení jeho posturální 

funkce a též svalovou hypotrofii, kterou lze potvrdit magnetickou rezonancí. Lokální 

denervace a s tím spojené atrofie prokázal v m. multifi dus Shivonen a to při neuropatii 

ramus dorsalis nervového kořene u pacientů s bolestmi v kříži (31). Paraspinální svalstvo má 

významnou úlohu při vývoji a udržování fyziologického zakřivení páteře . Správná funkce 

paraspinálnich svalů a jej ich souhra s dalšími svalovými skupinami trupu je nezbytným 

předpokladem pro vývoj fyzio logického zakřivení páteře v době růstu skeletu. 

Vzhledem k současné úrovni znalostí o deviacích o.p. u HMSN je zřejmé, že je zatím 

mnoho nejasného. Ačkoliv deviace o.p. u HMSN jsou někdy velmi závažné, literatura 

zabývající se HMSN se věnuje spíše neurologickým a genetickým aspektům onemocnění a o 

deviacích o.p se zmiňuj jen okrajově a nesystematicky. Je třeba blíže se zabývat mechanismy 

vzniku deviací, upřesnit úlohu svalového faktoru, frekvenci deviací, období vzniku, otázku 

progrese a případně i rozdíly mezi jednotlivými genotypy. Pak bude možné i určit co je 

specifické pro deviace o.p. u HMSN ve srovnání s j inými neuromuskulámími onemocněními. 

Studie, která by s takto komplexně zabývala problematikou deviací o.p. u HM SN není zatím 

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

3. Hypotéza 

Při rozvoji deviací o.p. u HMSN se uplatňuje insuficience paraspinálniho svalstva 

páteře pravděpodobně při jeho neurogenním postižení následkem poškození příslušných 

spinálních nervů. Proto lze předpokládat že: 

1. U pacientů s HMSN a zároveň s deviací o.p. prokáže jehlová elektromyografie 

neurogenní postižení paraspinálního svalstva. 

2. U pacientů s HM S , ale bez deviace o.p ., budou elektromyografické nálezy 

v oblasti paraspinálního svalstva buď zcela nOlmální, případně méně výrazné než u 

pacientů s deviací o .p. 
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4.Cíl práce 

1. Upřesnit u všech pacientů s deviací o.p. období jejího vzniku a dále její frekvenci, 

charakter a tíži . Vyhledat pacienty s progredující deviací O.p. a zhodnotit dynamiku 

této progrese . Pokusit se specifikovat rozdíly mezi jednotlivými genotypy HMSN. 

2. Pomocí jehlové elektromyografie vyšetřit paraspinální svalstvo ve skupině pacientů 

s deviací o.p. a stejným způsobem vyšetřit i pacienty kontrolní skupiny bez deviace 

o.p. Upřesnit charakter, rozsah a stupeň postižení paraspinálního svalstva v obou 

skupinách a specifikovat jaký typ postižení se uplatňuje při vzniku deviací O.p. u 

HMSN. 

s. Soubor pacientů a metodika 

5.1 Charakteristika souboru a metodika 

Základní soubor tvoři lo 141 pacientů s klinicky, elektrofyziologicky i geneticky 

potvrzenou diagnózou HMSN. Soubor tvořilo 66 mužů a 75 žen. Věkové rozmezí 5 - 63 

let. Věkový průměr 35 let. 120 pacientů bylo s HMSN typu I, 17 pacientů s HMSN typu II a 

4 pacienti s HMSN typu III. U 113 pacientů byl genotyp upřesněn a u 28 pacientů zůstává 

genotyp i po vyšetření nejčastějších mutací zatím neznámý. Výskyt jednotlivých genotypů 

v souboru uvádí tab. 1. Tab. 2 pak uvádí výskyt nejčastějších klinických příznaků v celém 

souboru 141 pacientů. Pokud jde o dobu sledování pak 23 pacientů bylo sledováno méně než 1 

rok, ostatní pak déle, průměrně 3 roky (rozmezí 2-6 let). 

Všichni pacienti byli před zahájením sledování neurologicky vyšetřeni a dále 

průběžně vyšetřováni přibližně po 6 měsících. Podrobně jsem vyšetřoval i oblast páteře a 

paraspinálniho svalstva s cílem zachytit strukturální-fixované deviace o. p. Při klinickém 

podezření na stmkturální deviaci O.p. byl proveden rentgenový snímek páteře. 

5.2 Rentgenové vyšetření u deviací o.p. 

Byl prováděn rentgenový snímek páteře na velký fonnát ve stoje (předozadní a bočná 

projekce) který umožňuje zachytit celou páteř. Deviace o.p. ve smyslu skoliózy byly měřeny 

pomocí Cobbova úhlu ve frontální rovině, a deviace ve smyslu kyfózy a lordózy pak pomocí 

Cobbova úhlu v sagitální rovině. Jako patologii jsem hodnotil všechny skoliotické křivky 

nad 10 st. dle Cobba a všechny kyfotické křivky nad 40 st. dle Cobba. Podle uvedených 
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kriterií byla deviace o.p. zj ištěna celkem u 36 pacientů souboru. Tyto pacienty jsem pak dále 

sledoval. 

5.3 Hodnocené parametry 

Ve skupině pac i entů s deviací o.p. jsem hodnotil především následující parametry: 

1. typ deviace o.p. 

2. stupeň zakřivení hlavní křivky v rámci deviace o.p. 

3. progresi deviace o.p. 

4. období rozvoje deviace o.p. 

Ad 1. Charakter deviace byl posuzován ve spolupráci s radiologem na základě dlouhého rtg 

snímku ve stoje (předozadní a bočná projekce) a to v rovině frontální i sagitální, hodnocena 

byla četnost a plynulost křivek. Při popisu deviace o.p. byla použita standardní radiologická 

terminologie. 

Ad 2. Stupeň zakřivení byl měřen na rtg snímku, jak uvedeno výše, pomocí Cobbova úhlu ve 

frontální nebo sagitální rovině. U hlavní křivky byl upřesňován její vrchol. 

Ad 3. Při podezření na progresi deviace o.p . byl prováděn kontrolní rtg snímek v odstupu 6 

- 12 měsíců a následně provedeno porovnání nálezů. U těch pacientů, které jsem měl ve 

sledování jen krátce, bylo nutno porovnat nové rtg nálezy s předchozí rtg dokumentací. 

Ad 4. Období rozvoje deviace o.p. jsem upřesňoval na základě anamnézy a předchozí 

dokumentace, která byla k dispozici a též jsem použil výsledky dotazníkové akce. 

Uvedené parametry j sem hodnotil v rámci celé podskupiny pacientů s deviací o.p. 

5.4 Elektromyografické vyšetření paraspinálního svalstva 

K detekci neurogenního postižení a upřesnění jeho stupně byla prováděna jehlová 

elektromyografie paraspinálních svalů . Byla provedena u 20 pacientů s deviací o.p. , kteří 

byli vybráni ze skupiny 36 pacientů s deviací o.p. tak, aby byly zastoupeny hlavní typy 

deviací a to jak lehčího, tak i těžšího stupně. Jehlovou elektromyografii j sme provedli i u 

kontrolní skupiny 20 pacientů s HM SN, ale bez deviace o.p., tedy u pacientů s fyziologickou 

křivkou páteře. Cílem elektromyografického vyšetření paraspinálních svalů bylo objektivně 

potvrdit neurogenní lézi v paraspinálních svalech jako faktoru, který se uplatňuje při vzniku 

deviace o.p. tl HMSN. Elektromyografické vyšetření prováděl as. MUDr. R. Mazanec 

(neurologická klinika dospělých FN Motol) na přístroji Nicolet Viking IV. K vyšetření byla 

použjta koncentrická jehlová elektroda. Vyšetření se provádělo ve dvou etážích a to v horní 
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hrudní páteři a v dolní hrudní páteři. V obou etážích byl vyšetřován povrchový kompartment 

polysegmentálních svalů (především oblast m. semispinalis a m. longissimus) a hluboký 

kompartment monosegmentálních svalů (především oblast mm. interspinales a mm. 

intertransversarii). Uvedené etáže byly zvoleny proto, že jsou to oblasti, kde se deviace o.p. 

vyskytují nejčastěji a zároveň aby byla postižena reprezentativní skupina paraspinálních 

svalů. Pro účely studie je vyšetření dostatečně přesné a lze si udělat základní představu o 

rozsahu a intenzitě neurogenního postižení ve více oblastech páteře a to i ve vztahu 

k deviacím o.p., což bylo jedním z cílů této studie. Jedna z vyšetřovaných etáží se nalézala 

vždy v oblasti hlavní křivky. Povrchový kompartment byl vyšetřován tak, že pacient ležel na 

břiše s položenou hlavou a koncentrická elektroda byla zavedena v příslušné etáži cca 3 cm od 

processus spinosus kolmo do povrchového kompartmentu (cca 2 cm hluboko) a byl 

posuzován nález jak v klidu, tak při volním úsilí (extenze hlavy). Pak byla jehlová elektroda 

skloněna v úhlu 45 st. směrem k páteři a zavedena hlouběji do hlubokého kompartmentu (cca 

4 cm), a vyšetř ní provedeno opět jak v klidu, tak při volním úsilí (obr 2 na str. 15). 

Uvedeným způsobem bylo vyšetřeno všech 20 pacientů s deviací o.p. a také kontrolní 

skupina 20 pacientů bez deviace o.p. s cílem zjistit, je-li přítomné neurogenní postižení. 

V případě neurogenního postižení byl dále hodnocen jeho stupeň (viz níže kvantifikace 

neurogenní léze). Na elektromyografickém záznamu byl posuzován nález v klidu, dále nábor 

potenciálů motorických jednotek při volním úsilí (viz níže 4 stupňová škála) a tvar potenciálů 

motorických j dnotek (dále MUP). Neurogenní léze se diagnostikuje v klidu na základě 

výskytu fi brilací a při volním úsilí na základě redukovaného náboru MUP, které mají vyšší 

amplitudu a typické změny tvaru, které odpovídají chronické neurogenní lézi. Nálezy byly 

poté vyhodnocovány a v obou skupinách porovnávány. Hodnocení bylo semikvantitativní. 

5.5 Kvantifikace neurogenní léze 

Pokud bylo diagnostikováno pomocí jehlové elektromyografie neurogenní postižení 

posuzoval jsem, zda se jedná o lehkou neurogenní lézi nebo o výraznou neurogenní lézi dle 

níže uvedených kriterií. Tíže postižení byla upřesňována dle amplitudy a morfologie MUP a 

náborové křivky MUP (4 stupňová škála) - viz níže. 

1. lehká neurogenní léze: redukovaný nábor MUP do stupně 2 na čtyřstupňové 

škále a amplituda MUP do 3 m V 

2. výrazná neurogenní léze: redukovaný nábor MUP stupně 3-4 na čtyřstupňové 

škále a amplituda MUP nad 3 m V 
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ČtyřstupĎová škála náboru MUP 

1. stupeň: interferenční křivka - normální náborová křivka MUP 

2. stupeň: bohaté přechodné stadium - núrně redukovaná náborová křivka MUP 

3. stupeň: chudé přechodné stadium - výrazně redukovaná náborová křivka MUP 

4. stupeň: ojedinělé MUP 
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Obr 1. Paraspinální svalstvo - povrchový a hluboký kompartment (dle Kapandj iho) 

6 

hluboký kompartment: povrchový kompartment: 

1. m. transversospinalis 5. m. longissimus 

2. m. interspinalis 6. m. iLiocostalis 

3. m. spinaLis 

Obr 2. Jehlová elektromyografie - vyšetřování povrchového kompartmentu 
paraspinálního svalstva 
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6.Výsledky 

6.1 Přehled genetických, klinických a elektrofyziologických nálezů 

Výskyt genotypů v celém souboru 141 pacientů s HMSN uvádí tab. 1. Z tab. 1 

vyplývá, že nej více pacientů v celém souboru mělo genotyp CMT lA duplikaci pak 

následovali pacienti s CMT X při mutaci genu Cx, pacienti s CMT při mutaci MPZ genu a 

dále pacienti s HNPP delecí. Jak je z tab. 1 patrné ostatní genotypy se v celém souboru 

vyskytly jen oj ediněle. V souboru 141 pacientů zbývá dosud 28 pacientů, u kterých zůstává 

genotyp zatím neobjasněn. Nejčastější genetické poruchy byly u většiny nich již vyloučeny. U 

některých těchto pacientů v současnosti probíhá genetická diagnostika na vzácnější genetické 

poruchy a výsledky zatím nejsou k dispozici. 

Tab. L výskyt genotypů v souboru 141 pacientů s HMSN 

CMTlA HNPP 
CMTX mutace mutace mutace v mutace mutace v 

Celkem 
Genotyp 

dup likace delece 
mutace v genu v genu genu v genu genu 

(n-141) 
v genu Cx MPZ LITAF EGR RAB GDAPI 

Počet 

'pacientů 71(50%) 4 (3%) 25(1 8%) 6 (4%) 2 (1%) 1 (0,7%) 2 (1%) 2 (1%) 113 (80%) 
(n-141 ) 

Výskyt nejčastěj ších klinických příznaků v souboru 141 pacientů s HMSN uvádí tab.2. 

Z této tabulky je patrné, že téměř všiclmi pacienti měli oslabení a atrofie distálních svalů DK 

a též poruchu citlivosti na DK (98%). Další typický příznak onemocnění - deformita nohy -

se objevil u 92% pacientů . Mezi časté příznaky patřilo zkrácení Achillovy šlachy a oslabení a 

atrofie svalstva rukou. Ostatní příznaky pak byly zastoupeny již méně často. Deviace O.p. se 

vyskytly celkem u 36 pacientů souboru (26%). 

Tab. 2. výskyt klinických příznaků v souboru 141 pacientů s HMSN 

Příznak Počet pacientů (n-141) 
Deformita nohy 130(92%) 
Zkrácení Achillovy šlachy 92(65%) 
Oslabení a atrofie distálních svalů DK 138(98%) 
Oslabení kořenových svalů 31(22%) 
Oslabení a atrofie svalstva rukou a předloktí 75(53%) 
Porucha citlivosti na DK 138(98%) 
Porucha citlivosti na HK 38(27%) 
Deviace osy páteře 36(26%) 
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Dále uváděné výsledky se budou vztahovat již jen ke skupině 36 pacientů s deviací 

o.p. Tab. 3 uvádí hodnocení skupiny 36 pacientů s deviací o.p. z hlediska příslušnosti 

k jednotlivým elektrofyziologickým typům HMSN a to i v rámci celého souboru. 

Tab. 3. Hodnocení skupiny 36 pacientů s deviací o.p. z hlediska příslušnosti 

k jednotlivým elektrofyziologickým typům HMSN (a zastoupení jednotlivých 
elektrofyziologických typů HMSN v celém souboru 141 pacientů) 

Počet pacientů dle příslušnosti Počet pacientů s deviací o.p.dle 
El ktrofyziologický k elektrofyziologickému typu příslušnosti k 

typ v rámci celého souboru pacientů elektrofyziologickému typu 
s HMSN (n - 141) (n - 36) 

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

Celkem 141 36 

Z tab. 3 plyne, že většina pacientů s deviací o.p. patřila k HMSN typu 1. Hodnotíme-li 

však výskyt deviací o.p. v rámci jednotlivých elektrofyziologických typů z hlediska celého 

souboru, pak re lativně nejčastější byly deviace v rámci HMSN typu III (100% pacientů) a 

častěj ší byly deviace o. p. i v rámci HMSN typu II (31 %). Podrobnější hodnocení viz diskuse. 

Skupina 36 pacientů s deviací o.p. zahrnovala pacienty s různými genotypy. 

Hodnocení skupiny z hledi ka přís lušnosti kjednotlivým genotypům upřesňuje tab. 4. Je 

nutné doplnit, že v rámci genotypu HNPP delece nebyl zaznamenán výskyt deviací o.p. 

Tab. 4. Hodnocení skupiny 36 pacientů s deviací o.p. z hlediska příslušnosti 

k jednotlivým genotypům 

Počet pacientů 
Genotyp - počet pacientů 

Typ deviace s určitým typem CMTlA CMTX mutace mutace mutace mutace 
deviace duplikace mutace Cx MPZ UTAF RAB EGR 

n-36 n -71 n - 25 n-6 n-2 n-2 n - 1 

Skolióza 20 II 2 1 1 1 1 

Kyfoskolióza II 6 4 - -

Izolovaná Th 
5 I 2 I 

hyperkyfóza 
-

Celkem pacientů 
36 18 (25%) 4 ( [6%) 6(100%) 1(50%) [ (50%) [( [00%) 

s deviaci o.p. 
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Genotyp 
neznámý 

n - 28 

3 

1 

I 

5 (18%) 



Je patrné, že většina pacientů s deviací o.p. měla genotyp CMT IA duplikace. V rámci 

podskupiny pacientů s genotypem CMT lA duplikace v celém souboru 141 pacientll se však 

deviace o. p. objevila jen u 25% pacientů . Naproti tomu všech 6 pacientů s mutací v genu 

MPZ mělo deviaci o.p. V rámci CMT I A duplikace převažovala skolióza, u pacientů 

s mutací v genu MPZ pak převažovala kyfoskolióza. 

Skupina 36 pacientů byla posuzována i z hlediska výskytu jednotlivých typů deviací 

O.p. Toto hodnoceni, které vychází z rtg nálezu, uvádí tab. 5. 

Tab. 5. Hodnocení skupiny 36 pacientů s deviací o.p. z hlediska 
výskytu jednotlivých typů deviací 

Typ deviace O.p. Počet pacientů (n-36) 
Skolióza 20 (58%) 

Kyfoskolióza I I (28%) 
Izolovaná hrudní hyperkyfóza 5 (14%) 

Celkem 36 

Z tabulky je zřej mé, že většina pacientů měla skoliózu a nejméně pacientů mělo 

izolovanou hrudní hyperkyfózu. Pokud jde o podskllpiny pacientů se skoliózou a 

kyfoskoliózou nejednalo se o přesně ohraničené skupiny, protože deviace o.p. u některých 

pacientů byly na pomezí obou uvedených typů. 

V rámci podskupiny pacientů se skoliózou a kyfoskoliózou byla značná variabilita 

pokud jde o charakter křivky a tíži zakřivení. Tyto parametry byly upřesňovány na základě 

rtg snímků a zjištěné nálezy jsou přehledně uvedeny v tab. 6a,b. 

Tab. 6 a. Hodnocení podskupiny 31 pacientů se skoliózou a kyfoskoliózou z hlediska 
charakteru a tíže křivky 

Stupeň zakřivení hlavní křivky u skolióz a kyfoskolióz (Cobbův úhel) 
(n-31) 

Charakter křivky 
10-30 st. 30-60 st. nad 60 st. 

Celkem 
počet pacientů počet pacientů počet pacientů 

Jednoduchá 9 1 10 (32%) 
Dvojitá 12 4 2 18(58%) 
Vícečetná 3 3(10%) 
Celkem 24 (77%) 5 (17%) 2 (6%) 31 

18 



I 

Tab. 6 b. Hodnocení podskupiny 31 pacientů se skoliózou a kyfoskoliózou z hlediska 
lokalizace a směru vybočení hlavní křivky 

Charakter skoliotických křivek (n-31) 
Směr vybočení Jednoduchá křivka Dvojitá křivka Vícečetná křivka 

hlavní křivky (n-10) (n-18) (n-3) 
Celkem 

Hlavní křivka Hlavni křivka Hlavní křivka 
Hrudni Bederní Hrudní Bederní Hrudní Bederní 

Levostranné I 

vybočení hlavní 1 1 7 2 1 O 12(39%) 
křivky 

Pravostranné 
vybočení hlavní 7 1 7 2 2 O 19(61 %) 

křivky 

celkem 8(26%) 2(6%) 14(45%) 4 (13%) 3(10%) O 31 

Z tab. 6a je patrné, že nejčastější byly dvoj ité křivky a pak jednoduché křivky. 

Z hlediska tíže převažovaly křivky do 30 st. dle Cobba a u 7 pacientů přesahovalo zakřivení 

30 st. dle Cobba. Z tab 6b plyne, že v rámci dvojitých křivek byla hlavní křivka nejčastěj i 

v hrudní oblasti ( stej ně často levostranná a pravostranná) a v rámci jednoduchých křivek pak 

převažovala pravostranná hrudní křivka. 

K tab. 4, 5 a 6 se vztahuje přehled rtg nálezů všech 36 pacientů s deviací O.p. Nálezy 

jsou prezentovány v podskupinách dle jednotlivých genotypů (viz kap. 6.2) 

Dále j sem ve skupině 36 pacientů s deviací O.p. zjišťoval období rozvoje deviace O.p. 

Vycházel jsem z podrobné anamnézy a předchozí dokumentace, která však vždy nebyla 

v potřebném rozsahu k dispozici. Zjištěné výsledky uvádí tab. 7. 

Tab. 7. Hodnocení skupiny 36 pacientů s deviací o.p. dle období 
vzniku deviace 

Období Počet pacientů (n-36) 
1. dekáda života 22 (62%) 
2. dekáda života 7 (19%) 
Neupřesněno 7 (19%) 

Celkem 36 

Jak je z tabulky patrné, období rozvoJe deviace o.p. se podařilo upřesnit u 83% 

pacientů a je zřejmé, že u většiny pacientů se první příznaky HMSN začaly rozvíjet nejčastěji 

v 1. dekádě života (61 %) nebo méně často ve 2. dekádě života (19%). 
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Dalším hodnoceným parametrem v souboru 36 pacientů s deviací o.p. byla progrese 

deviace . Při podezření na progresi d viace o.p . jsem indikoval kontrolní rtg vyšetření a nález 

jsem porovnával s předchozí rtg dokumentací. Výs ledky uvádí tabulka 8. 

Tab. 8. Hodnocení skupiny 36 pacientů s deviací o.p. z hlediska progrese deviace 

Deviace o.p. bez Deviace o.p. progredující (n-36) 
Celkem 

progrese (n-36) 1.- 2.dekáda Později 

Počet pacientů 32 (89%) 3 (8%) 1 (3%) 36 (100%) 

Progrese deviace o.p. byla zachycena u 4 pacientů skupiny (11 %). Tabulka upřesňuje 

zda se progrese obj evila před dokončením vývoje skeletu nebo po jeho skončení. Rtg nálezy 

zmíněných paci entů dokumentuj ící progresi deviace o.p. jsou uvedeny na závěr přehledu rtg 

nálezů - jedná se o pacienty 12, 27, 29 31. 
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6.2. Přehled rentgenových nálezů (podskupiny dle j ednotlivých genotypů) 

CMT I A 
duplikace genu PMP 22 na 17 chr. 

pacient 1 - 18 

• Pac. 1, žena, 40 let 

• Skolióza s j ednoduchou 
levostrannou křivkou L 
páteře 

• Vrchol v úrovni L2 
• Cobbuv úhel 12 st. 

• Pac. 2., žena, 34 1et 

• Skolióza s jednoduchou 
levostrannou kři vkou L 
páteře 

• Vrchol v úrovni L2 
• Cobbuv úhel 15 st. 
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• Pac. 3, žena 52 let 

• Skolióza s jednoduchou 
pravostrannou křivkou v 
Th/L páteři 

• Vrchol v úrovni Ll 

• Cobbův úhell 5 st. 

• Pac. 4, žena, 35 let 

• Esovitá skolióza Th/L 
páteře 

• Hlavní křivka v bederním 
úseku, levostranná 

• Vrchol hlavní křivky v L 2 

• Cobbův úhel 17 st. 
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• Pac. 5, žena 42 let 

• Esovitá skolióza Th/L 
páteře 

• Vrchol hlavní pravostranné 
hrudní kři vky v úrovni Th 9, 
Cobbův úhel 15 st. 

• Vrchol levostranné bederní 
křivky v úrovni L2/3, 
Cobbův úhel 8 st. 

• Pac. 6, žena, 17 let 

• Esovitá skolióza Th/L páteře 

• Vrchol hlavní levostranné 
hrudní křivky v úrovni Th 8, 
Cobbův úhel 16 st. 

• Vrchol pravostranné bederní 
křivky v úrovni Ll , Cobbův 
úhel 12 st. 
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• Pac. 7, žena 22 let 

• Skolióza s jednoduchou 
pravostrannou křivkou 
ThIL páteře 

• Vrchol v úrovni Th 5 

• Cobbův úhel 16 st. 

• Pac. 8, žena, 32 let 

• Esovitá kyfoskolióza ThIL 
páteře 

• Vrchol pravostranné hlavní 
hrudní křivky v úrovni Th 7, 
Cobbův úhel 12 st. 

• Vrchol levostranné bederní 
křivky v úrovni Th 11 , 
Cobbův úhel 10 st. 

• Stp. M. Scheuermann střední 
Th páteře 
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• Pac. 9, muž, 30 let 

• Esovitá skolióza ThIL páteře 

• Vrchol levostranné Wavní 
hrudní křivky v úrovni Th 9, 
Cobbův úhel 20 st. 

• Vrchol pravostranné hrudní 
křivky v úrovni Th 4, 
Cobbův úhel 10 st. 

• Pac. 10, žena 60 let 

• Esovitá skolióza Th/L páteře 

• Vrchol pravostranné hrudní 
křivky v úrovni Th 8, 
Cobbův úhel 16 st. 

• Vrchol levostranné bederní 
křivky v úrovni L3, Cobbův 
úhel 15 st. 
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• Pac. 11, žena 47 let 

• Esovitá skolióza ThIL páteře 

• Vrchol levostranné hrudní 
křivky v úrovni Th 8, 
Cobbův úhel 30 st. 

• Vrchol pravostranné bederní 
křivky v úrovni L2, Cobbův 
úhel 30 st. 

• Pac. 12, muž 55 let 

• Esovitá kyfoskolióza ThIL 
páteře 

• Vrchol pravostranné hlavní 
bederní křivky v úrovni L2, 
Cobbův úhel 62 st. 

• Vrchol levostranné hrudní 
křivky v úrovni Th 8, 
Cobbů v úhel 60 st. 
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• Pac. 13, muž 43 let 

• Kyfoskolióza s jednoduchou 
pravostrannou křivkou Th 
páteře 

• vrchol v úrovni Th 10, 

• Cobbův úhel 45 st. 

• Pac. 14, žena 58 let 

• Esovitá skolióza ThIL 
páteře 

• Vrchol levostranné hlavní 
hrudní křivky v úrovni Th 5, 
Cobbův úhel 64 st. 

• Vrchol pravostranné bederní 
kři vky v úrovni L2, Cobbův 
úhel 46 st. 
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• Pac. 15, žena 44 let 

• Dvojitá esovitá kyfoskolióza 
Th/L páteře 

• Vrchol hlavní levostranné 
bederní kři vky v úrovni L2, 
Cobbův úhel 20 st. 

• Hyperkyfóza Th páteře s 
vrcholem v úrovni Th 7/8, 
Cobbův úhel 60 st. 

• Stp. M. Scheuermann 

• Pac. 16, žena 59 let 

• Dvojitá esovitá kyfoskolióza 
Th/L páteře 

• Vrchol pravostranné hlavní 
hrudní křivky v úrovni Th 5/6, 
Cobbů v úhel 12 st. 

• Hyperkyfóza hrudní páteře s 
vrcholem v úrovni Th 6/7, 
Cobbův úhel 74 st. 
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• Pac. 17, muž 52 let 

• Esovitá kyfoskolióza Th/L 
páteře 

• Vrchol levostranné hlavní 
křivky v úrovni Th 9, 
Cobbů v úhel 45 st. 

• Vrchol pravostranné bederní 
křivky v úrovni L2, Cobbův 
úhel 1 S st. 

• Hyperkyfóza až gibbus 
hrudní páteře s vrcholem v 
úrovni Th S, Cobbův úhel 
100 st. 

• Pac. 18, žena 41 let 

• Hyperkyfóza Th páteře, 
bez skoliózy (skoliotické 
kři vky pod 10 st.) 

• Vrchol v úrovni Th 10/11 

• Cobbův úhel 70 st. 
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CMTX 
mutace genu ex 32 

pacient 19 - 22 

• Pac. 19,muž38let 

• Skolióza s jednoduchou 
pravostrannou křivkou 
ThIL páteře 

• Vrchol v úrovni Th 6 

• Cobbův úhel 16 st. 

• Pac. 20, muž 24 let 

• Skolióza s jednoduchou 
pravostrannou křivkou Th 
páteře 

• Vrchol v úrovni Th 4/5 

• Cobbův úhel II st. 

30 



• Pac. 21, muž 45 let 

• Hyperkyfóza Th páteře, 
bez skoliózy 

• Vrchol v úrovni Th 8/9 

• Cobbův úhel 73 st. 

• Pac. 22, muž 24 let 

• Hyperkyfóza Th páteře, 
bez skoliózy 

• Vrchol v úrovni Th5/6 

• Cobbův úhel 62 st. 
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CMT2 
Dejerine-Sottas syndrom 

mutace genu MPZ 

pacient 23 - 28 

• Pac. 23, muž 24 let, 

CMT2 

• Dvojitá esovitá (vícečetná) 
skolióza 

• Vrchol pravostranné hlavní 
bederní kři vky v úrovni L 1 

• Cobbův úhel 20 st. 

• Pac. 24, žena 53 let, 
CMT2 

• Kyfoskolióza s jednoduchou 
pravostrannou křivkou 

• Vrchol v úrovni Th 9, Cobbův 
úhel 12 st. 

• Vrchol hyperkyfózy v úrovni 
Th 8/9, Cobbův úhel 85 st. 
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• Pac. 25, žena 48 let, 
Dejcrine-Sottas syndrom (HMSN 1lI) 

• Esovitá kyfoskolióza ThIL 
páteře 

• Vrchol pravostranné hrudní 
křivky v úrovni Th 7, 
Cobbův úhel 27 st. 

• Vrchol levostranné bederní 
křivky v úrovni L3, Cobbův 
úhel 25 st. 

• Vrchol hrudní hyperkyfózy v 
úrovni Th 5/6, Cobbův úhel 
80 st. 

• Pac. 26, muž 22 let 
Dejerine-Sottas syndrom (HMSN III) 

• Esovitá kyfoskolióza ThIL 
páteře 

• Vrchol pravostranné hlavní 
hrudní křivky v úrovni Th 8, 
Cobbův úhel 40 st. 

• Vrchol levostranné bederní 
křivky v úrovni L2, Cobbův 
úhel 8 st. 

• Vrchol hrudní hyperkyfózy v 
úrovni Th 8 ,Cobbův úhel 82 
st. 

33 



• Pac. 27, žena 11 let 
Dejeline-Sottas syndrom (HMSN III) 

• Esovitá skolióza ThIL páteře 

• Vrchol levostranné hlavní 
hrudní křivky v úrovni Th 9/10 
Cobbův úhel 77 st. 

• Vrchol pravostranné bederní 
kři vky v úrovni L2/3, Cobbů v 
úhel 15 st. 

• Pac. 27 

• MRl trupu demonstrující 
vztah deviace O.p. k hrudním 
a břišním orgánům 
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• Pac. 28, žena 45 let, 
CMT2 

• Hyperkyfóza Th páteře 
(skoliotické kň vky pod 10 st.) 

• Vrchol hyperkyfózy v úrovni 
Th 7/8 

• Cobbův úhel 54 st. 

V zácné genotypy 
pacient 29 - 31 

mutace v genu LITAF/SIMPLE 

• Pac . 29, žena 16 let 

• Esovitá skolióza ThIL páteře 

• Vrchol hlavní pravostranné hrudní 
křivky v úrovni Th ll, Cobbův 
úhel 15 st. 

• Vrchol levostranné bederní kň vky 
v úrovni L3, Cobbův úhel 10 st. 
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mutace v genu RAB7 

• Pac. 30, muž 25 let 

• Esovitá skolióza ThIL páteře 

• Vrchol hlavní levostranné 
hrudní křivky v úrovni Th ll, 
Cobbův úhel 12 st. 

• Vrchol pravostranné bederní 
křivky v úrovni L2, Cobbův 
úhel 10 st. 

mutace v genu pro EGR2 

• Pac. 31, žena 17 let 

• Esovitá skolióza ThIL páteře 

• Vrchol hlavní pravostranné 
hrudní křivky v úrovni Th 9, 
Cobbův úhel 36 st. 

• Vrchol levostranné bederní 
křivky v úrovni L2, Cobbův 
úhel 16 st. 
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Genotyp neznámý 
pacient 32 - 36 

• Pac. 32, žena 25 let 

• Skolióza s jednoduchou 
levostrannou křivkou Th 
páteře 

• Vrchol v úrovni Th 7 

• Cobbův úhel 20 st. 

• Pac. 33, žena 27 let 

• Esovitá skolióza ThIL páteře 

• Vrchol pravostranné hlavní 
bederní křivky v úrovni 
Ll/2, Cobbův úhel 16 st. 

• Vrchol levostranné hrudní 
kři vky v úrovni Th 7, 
CobbllV úhel II st. 
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• Pac. 34, muž 59 let 

• Esovitá skolióza ThIL páteře 

• Vrchol hlavní levostranné 
bederní křivky v úrovni L2, 
Cobbův úhel 12 st. 

• Vrchol pravostranné hrudní 
křivky v úrovni Th 10, Cobbův 
úhel 1 ° st. 

• Vrchol horní levostranné hrudní 
křivky v úrovni Th2, Cobbův 
úhel 8 st. 

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

• Kyfoskolióza s jednoduchou 
pravostrannou křivkou Th 
páteře 

• Vrchol v úrovni Th 5, 
Cobbů v úhel 1 ° st. 

• Vrchol hyperkyfózy Th 
páteře v úrovni Th 6/7, 
Cobbův úhel 75 st. 

38 



• Pac. 36, žena 54 let 

• Hyperkyfóza Th páteře, 
(skoliotické křivky pod 10 st.) 

• Vrchol hyperkyfózy Th páteře 
v úrovni Th 5/6, 

• Cobbů v úhel 65 st. 

Rentgenové nálezy u pacientů s progredující deviací O.p. 
pacient 12,27,29,31 

• Progrese skoliózy u pacienta 
12 

• Progrese hrudní kři vky z 55 
st. v úrovni Th 8 (snímek 
vlevo) během 2 let na 60 st. 
(snímek vpravo) 
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• Progrese skoliózy u pac. 27 

• Progrese skoliózy z 55 st. v 
úrovni Th 9/10 (snímek vlevo) 
během 1,5 roku na 77 st. 
(snímek vpravo) 

• Progrese skoliózy u pac 29 

• Progrese bederní křivky z 10 
st. v úrovni L3 (snímek vlevo) 
během 1 roku na 14 st. 
(snímek vpravo) 
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• Progrese skoliózy u pac. 31 

• Progrese bederní křivky z 16 st. 
v úrovni L2 (snímek vlevo) 
během následujícího 1,5 roku 
na 24 st. (snímek vpravo) 

• Hrudní křivka bez progrese, 
vrchol v úrovni Th 9, Cobbuv 
úhel 36 st. 
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6.3 Hodnocení elektromyografických nálezů 

Pomocí jehlové elektromyografie byly vyšetřovány dvě skupiny pacientů a to jednak 

skupina 20 pacientů s deviací o.p. a jednak kontrolní skupina 20 pacientů bez deviace o.p . 

ZPll sob provedení vyšetření je u veden v kapitole metodika. 

Tabulky 9.1- 9.10 uvádějí elektromyografické nálezy ve skupině 20 pacienti.'1 

s deviací o .p. a tabulky 10.1 -10.6 pak uvádějí nál zy v kontrolní skupině 20 pacientů bez 

deviace o. p. 
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Tabulka 9.1. • 9.10. 
Skupina 20 pacientů s H MSN a deviací o.p. 

Elektromyografické nálezy. jehlová elektromyografie paraspinálních svalů 
Tab. 9.1. 

Rentgenový nález 

Pac. 8, Š. J. žena 33 let 
CMTIA 

Vrchol pra\'ostranné hlavní hrudní 
k řivky v úrovni Th7, 
Cobbů v úhel 12 st. 

Pac. 32,M.J. 
žena 25 let 
genotyp neznámý 

Vrchol jednoduché levostranné hrudní 
křivky v úrovni Th 7, 
Cobbův úhel 20 sL 

• 

• 

• 

• 

Elektromyografický nález 

Povrchov)í kompartment horní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí 
normální náborová křivka, normální 
morfologie MUP 
Hluboký kompartment horní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí téměř 
normální náborová křivka, normální 
mo1ologie MUP 
Povrchový kompartment dolní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí 
normální náborová křivka, normální 
morfologie MUP 
Hluboký kompartment dolní Th páteře : 

v klidu bez denervací, při volním úsilí 
výrazně redukovaná náborová křivka, MUP 
neurogenně změněné, amplituda max. 8 m V 

• Závěr:Výrazná chronická neurogenní léze 
v hlubokém kompartmentu dolní Th 
áteře 

• 

• 

• 

• 

Povrchový kompartment horní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí mírná 
redukce náborové křivky, MUP neurogenně 
změněné, amplituda max. 4,5 mV 
Hluboký kompartment horní Th púteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí 
výrazná redukce náborové křivky, MUP 
neurogenně změněné, amplituda max. 5 mV 
Povrchovv kompartment dolní Th páteře : 

v klidu bez denervací, při volním úsilí mírná 
redukce náborové křivky, MUP neurogenně 
změněné, amplituda max. 4 mV 
Hluboký kompartment dolní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí téměř 
plná intelj'erence, MUP neurogenně 

změněné, amplituda max. 2 m V 

• Závěr:Výrazná chronická neurogenní léze 
v obou kompartmentech v horní i dolní Th 
páteři,výraznější v hlubokém kompartmen
tu horní Th páteře 
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Tab. 9.2. 

Rentgenový nález 

Pac. 9, P.T. 
muž 30 let 
CMT IA 

Vrchol levostranné hla"nÍ hrudní 
křivky v úrovni Th 9, 
Cobbův úhel 20 st. 

Pac. 14, S.L. 
žena 56 let 
CMTIA 

Vrchol levostranné hlavní hrudní 
křivky v úrovni Th S, 
Cobbův úhel 64 st 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

Elektromyografický nález 

Povrchov)í kompartment horní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí 
nomuilní náborová křivka, nomuílní 
morfologie MUP, amplituda I1UIX. 3,5 mV 
Hluboký kompartment horní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsif{ výrazná 
redukce náborové křivky, MUP neurogenně 
změněné, amplituda nulX. 4 m V 
Povrchov)í kompartment dolní Th páteře: v 
klidu bez denervací, při volním úsilí non1Uílní 

náborová křivka, normální morfologie MUP 
Hluboký kompartment dolní Th páteře : v klidu 
bez denervací, při volním úsilí výrazná 
redukce náborové křivky, MUP neurogenně 
změněné, amplituda mnx. 5 m V 

Závěr:Vý razná chronická neurogenní léze 
v hlubokém kompartmentu v horní i dolní 
Th páteři 

Povrchový kompartment horní Th patere: 
v klidu bez denervací, při volním úsilí redukce 
náborové křivky, MUP neurogenně změněné, 

amplituda nU/x. 5 m V 
Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidu 
bez denervacf. při volním úsilí výrazná 
redukce náborové křivky, MUP výrazně 

neurogenně změněné, amplituda max. 9m V 
Povrchový komparlment dolní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí redukce 
náborové křivky, MUP neurogenně změněné, 

amplituda max. 4,5 m V 
Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí výrazná 
redukce náborové křivky, MUP výrazně 

neurogenně změněné, amplituda max. 7mV 

• Zavěr:Výrazná chronická neurogenní léze 
v obou kompartmentech v horní i dolní Th 
páteři,výraznější v hlubokém kompartmen
tu 

44 



Tab. 9. 3. 

Rentgenový nález 

Pac. 12, F.K. 
muž 55 let CMT IA 

Vrchol pra vostranné hlavní bederní 
křivky v úrovni L2, 
Cobbův úhel 62 st. 

Pac. 6, H.K. 
žena 161et CMT IA 

Vrchol hlavní levostranné hrudní 
k řivky v úrovni Th 8, 
Cobbův úhel 16 st. 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

Elektromyografický nález 

Povrchový kompartment horní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí mírná 
redukce náborové křivky, některé MUP 
neurogenně změněné, amplituda max. 4mV 
Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidll 
bez denervací, při volním úsilí výrazrzá 
redukce náborové křivky, MUP výrazrzě 

neurogenně změněné, amplituda max. 8,5mV 
Povrchový kompartment dolní Th váteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí mírná 
redukce náborové křivky, MUP neurogenně 

změněné, amplituda max. 5,5 mV 
Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí výrazrzě 

redukovaná náborová křivka, výrazná 
neurogenní morfologie MUP, amplituda max. 
7,5 mV 

Zavěr:Výrazná chronická neurogenní léze 
v obou kompartmentech v horní i dolní Th 
páteři, více vyjádřená v hlubokém 
kom artmentu 

Povrchový kompartment horní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí redukce 
náborové křivky,některé MUP neurogenně 

změněné. amplituda max. 5 m V 
Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí výrazrzěj§í 

redukce náborové křivky. MUP neurogenně 
změněné. amplituda max. 6 m V 
Povrchový kompartment dolní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí 
normální náborová křivka, normální 
morfologie MUP, amplituda max. 3 mV 
Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí téměř plná 
interference. normální morfologie MUP. 
amplituda max. 3 m V 

• Závěr:Výrazná chronická neurogenní léze 
v obou kompartmentech horní Th páteře, 
v hlubokém kompartmentu výraznější 

ostižení 
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Tab. 9.4. 

Rentgenový nález 

Pac. 5, U.Y. 
žena 42 let 
CMTIA 

Vrchol hlavni pravostranné hrudní 
křivky v úrovni Th9,Cobbův úhel 15st. 

Pac. 10, H.V. 
žena 57 let 
CMT IA 

Vrchol pravostranné hrudní křivky 
v úrovni Th 8, Cobbův úhel 16 st. 

• 

• 

• 

• 

Elektromyografický nález 

Povrchový kompartment horní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí mírná 
redukce náborové křivky, ojedinělé neurogenní 
MUP, amplituda max. 3 mV 
Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí téměř normúlní 
náborová křivka, ojedinělé neurogenní MUP, 
amplituda 2 m V 
Povrchový kompartment dolní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí mírná 
redukce náborové křivky, neurogenní 
morfologie MUP, amplituda max. 3 mV 
Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí výrazn.ě 

redukovaná náborová křivka, MUP 
neurogenně změněné, amplituda max. 8 m V 

• Závěr:Chronická neurogenní léze V obou 
kompartmentech V horní i dolní Th páteři, 
výraznější postižení v hlubokém kompart
mentu dolní Th áteře 

• 

• 

• 

• 

Povrchový kompartment horní Th páteře : 

v klidu bez denervací, při volním úsilí 
normálni náborová křivka, ojedinělé 

neurogenní MUP, amplituda max. 3,5 mV 
Hluboký kompartment horní Th páteře : v klidu 
bez denervací, při volním úsilí normální 
náborová křivka, normální moifologie MUP, 
amplituda max. 3,5 mV 
Povrchový kompartment dolní Th páteře: 

v klidu bez denervací, mírná redukce náborové 
křivky, ojedinělé neurogenní MUP, 
amplituda max. 5 m V 
Hluboký kompartment dolni Th pátet'e: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí mírná redukce 
náborové křivky, výrazn.ě neurogenně změněné 

MUP, amplituda max. 5 mV 

• Závěr:Chronická neurogenní léze v hlubo
kém kompartmentu v dolní Th páteři 
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Tab. 9. 5. 

Rentgenový nález 

Pac. 4, J .K. 
žena 35 let CMT IA 

Vrchol levostranné hlavní bederní 
křivky v úrovni L 2, Cobbův úhel 17 sL 

Pac. 21, P. P. 
muž 45 let CMT X 

Vrchol hrudní hyperkyfózy v úrovni 
Th 8/9, Cobbů v úhel 73 st. 

• 

• 

• 

• 

Elektromyografický nález 

Povrchový kompartment horní Th parere: 
v klidu bez denervad, při volním úsilí 
normální náborová křivka, normální 
morfologie MUP, amplituda max. 3 mV 
Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidu 
bez denervad, při volním úsilí mírně 

redukovaná náborová křivkLI, normální 
morjólogie MUP, amplituda max. 3,5 mV 
Povrchový kompartment dolní Th páteře : 

v klidu bez denervad, redukce náborové 
křivky, neurogenní morfologie MUP, 
amplituda max. 3,5 mV 
Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí redukce 
náborové křivky, neurogenní MUP, amplituda 
nu/x. 5 mV 

• Závěr:Chronická neurogenní léze v obou 
kompartmentech v dolní Th páteři 

• 

• 

• 

• 

Povrchový kompartment horní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí 
normální náborová křivka, normální 
morjólogie MUP, amplituda nu/x. 2,5 mV 
Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí mírně 

redukovaná náborová křivka, nornuílní 
morjólogie MUP, amplituda max. 2 mV 
Povrchový kompartment dolní Th páteře: 

v klidu bez denervad, redukce náborové 
křivky, výraV1ě neurogenní morjólogie MUP, 
amplituda max. 8 m V 
Hluboký kompartment dolní Th páteře : v klidu 
bez denervací, při volním úsilí redukce 
náborové křivky, výrazně neurogenní 
morfologie MUP, amplituda max. 5 mV 

• Závěr:Výrazná chronická neurogenní léze 
v obou kompartmentech dolní hrudní 
páteře, stejně výrazná v povrchovém i 
hlubokém kompartmentu 
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Tab. 9.6. 

Rentgenový nález 

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

Vrchol pravostranné hrudní křivky v 
úrovni Th7, Cobbúv úhel 27 sl. 

Vrchol hrudní hyperkyfózy v úrovni 
Th 5/6, CobbllV úhel 80 st. 

Pac. 17, H.M. 
muž 52 let CMT lA 

Vrchol levostranné hlavní křivky v 
úrov ni Th 9, Cobbúv úhel 45 st. 

Hyperkyfóza až gibbus hrudní páteře 
s vrcholem v úrovni Th S, Cobbův 
úhel 100 st. 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

Elektromyografický nález 

Povrchový kompartment horní Th páteře : v klidu 
bez denervací, při volním úsilf výramě 

redukovaná náborová křivka, MUP neurogenně 
změněné, amplituda max, 4 mV 
Hluboký kompartment horní Th páteře : v klidu 
bez denervací, při volním úsi/{ redukovaná 
náborová křivka, MUP neurogenně změněné, 

amplituda max, 5 m V 
Povrchový kompartment dolní Th páteře .' v klidu 
bez denervací, pn volním úsi/{ výrazně 

redukovaná náborová křivka, MUP neurogenně 
změněné, amplituda až 8 mV 
Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsi/{ výramě 

redukovaná náborová křiv/w, MUP neurogenně 
změněné, amplituda max, 6-8 m V 

Závěr:Výrazná chronická neurogenní léze 
v obou kompartmentech v horní i dolní Th 
páteři, výrazneJsl v dolní Th páteři 
v hlubokém kompartmentu. 

Povrchový kompartment horní Th páteře : v klidu 
bez denervací, při volním úsilf redukovanLÍ 
náborová křivka, MUP neurogenně změněné, 

amplituda max, 3,5 mV 
Hluboký kompartment horní Th páteře.' v klidu 
bez denervad, při volním úsilf redukovaná 
náborová křivka, MUP neurogenně změněné, 

amplituda max, 4 m V 
PovrchovÝ kompartment dolní Th páteře.' 

v klidu bez denervací, při volním úsilf téměř plná 
intetference, normální morfologie MUP, 
amplituda 3,5 mV 
Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, pn volním úsilf výrazně 

redukovaná náborová křivka, MUP neurogenně 
změněné, amplituda max, 4,5 mV 

• Závěr: Výrazná chronická neurogenní léze 
v obou kompartmentech v horní Th páteři a 
v hlubokém kompartmentu dolní Th páteře 
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Tab. 9.7. 

Rentgenový nález 

Pac. 2, B. J. 
žena 34 let 
CMTIA 

Vrchol levostranné bederní křivky v 
úrovni L2, Cobbův úhel 15 st. 

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

Vrchol pravostranné hrudní křivky v 
úrovni Th 9, Cobbův úhel 12 st. 

Vrchol hrudní hyperkyfózy v úrovni 
Th 8/9, Cobbův úhel 85 st. 

Elektromyografický nález 

• Povrchový kompartment horní Th pÚteře: 
v klidu bez denervací, při volním úsilí redukce 
náborové křivky,některé MUP neurogenně 

změněné, nevelká časová sumace, amplituda 
max.7mV 

• Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí výraznějH 

redukce náborové křivky, MUP neurogenně 
změněné, amplituda max. 6 mV s výraznějlí 
časovou sumací 

• Povrchový kompartment dolní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí 
redukovaná náborová křivka, neurogenní 
morfologie MUP, amplituda max. 4 mV 

• Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí výrazně 

redukovaná náborová křivka, normální 
mOlj'ologie MUP, amplituda max. 4 mV 

• Závěr:Výrazná chronická neurogenní léze 

• 

• 

• 

• 

v obou kompartmentech v horní i dolní Th 
páteři, výraznější v hlubokém kompartmen
tu 

Povrchový kompartment horní Th páteře : 

v klidu bez denervací, při volním úsilí téměř 
plná interference, MUP normální morľologie , 
amplituda max. 2,5 m V 
Hluboký kompartment horní Th páteře : 

v klidu bez denervací, při volním úsilí 
redukovaná náborová křivka, neurogenní 
morfologie MUP , amplituda max. 5 m V 
Povrchový kompartment dolní Th pÚteře : 

v klidu bez denervací, při volním úsilí mírná 
redukce náborové křivky, normální morfologie 
MUP, amplituda max. 2,5 mV 
Hluboký kompartment dolní Th páteře : 

v klidu bez denervací, při volním úsilí redukce 
náborové křivky, výraZJ1ě neurof?enní 
mOljólogie MUP, amplituda max. 5 mV 

• Závěr: Chronická neurogenní léze v hlubo
kém kompartmentu v horní i dolní Th pá
teři 
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Tab. 9.8. 

Rentgenový nález 

Pac. 34, S.J. 
muž 59 let CMT IA 

Vrchol hlav ní levostranné bederní 
křiv ky v úrovni L 2, 
Cobbův úhel 12 st. 

Pac. 18, N.B. 
žena 41 let CMT IA 

Vrchol hrudní hyperkyfózy v 
úrovni Th 10/11, Cobbův úhel 70 st. 

• 

• 

• 

• 

Elektromyografický nález 

Povrchov)í kompartment horní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí nornuílní 
náborová křivka, některé MUP neurogenní, 
amplituda max. 2,5 m V 
Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí výrazněla 

redukce náborové křivky, MUP neurogenně 
změněné, amplituda max. 4,5 mV 
Povrchový kompartment dolní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí mírná 
redukce náborové křivky, neurogenní 
moifologie MUP, amplituda max. 4 mV 
Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí výrazně 

redukovaná náborová křivka, neurogenní 
moifologie MUP, amplituda max. 6 mV 

• Závěr: Výrazná chronická neurogenní léze 
v hlubokém kompartmentu multifidů v obou 
etážích, výraznější v dolní Th páteři 

• 

• 

• 

• 

• 

Povrchový kompartment horní Th páteře : 

v klidu bez denervací, při volním úsilí plná 
inteiference, MUP normální m()fjologie, 
amplituda max. 2,5 m V 
Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí výrazně 

redukovaná náborová křivka, neurogenní 
moifologie MUP, amplituda max. 5 mV 
Povrchový kompartment dolní Th páteře : 

v klidu bez denervací, při volním lÍsiLí mírná 
redukce náborové křivky, ojedinělé neurogenní 
MUP, amplituda max. 2,5 mV 
Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí mírná redukce 
náborové křivky, některé neurogenní MUP, 
amplituda max. 3 m V 

Závěr:Výrazná chronická neurogenní léze 
v hlubokém kompartmentu v horní Th 
páteři a ojedinělé změny v dolní Th páteři 
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Tab. 9.9. 

Rentgenový nález 

Pac. 7, V.K. 
žena 23 let CMT IA 

Vrchol pravostranné křivky 
hrud ní páteře v úrovni Th 5 
Cobbův úhel 16 st. 

Pac. 15, LJ. 
žena 44 let CMT IA 

Vrchol hlavní levostranné bederní 
křivky v úrovni L2, 
Cobbův úhel 20 st. 

Hyperkyfóza Th páteře s vrcholem 
v úrovni Th 7/8, Cobbův úhel 611 st 

• 

• 

• 

• 

Elektromyografický nález 

Povrchový kompartment horní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí mírná redukce 
náborové křivky, normální morfologie MUP, 
amplituda max. 2,5 mV 
Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí výrazná redukce 
náborové křivky, neurogenní morfologie MUP, 
amplituda max. 5 m V 
Povrchový kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí mírná redukce 
náborové křivky, ojedinělé neurogenní MUP, 
amplituda max. 2,5 m V 
Hlubolgí kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí mírná redukce 
náborové křivky, normální mOfjologie MUP, 
amplituda rrtaX. 3 m V 

• Závěr: Chronická neurogenní léze lehkého 
stupně v hlubokém kompartmentu v horní Th 
páteři 

• 

• 

• 

• 

• 

Povrchový kompartment horní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí mírná redukce 
náborové křivky, některé MUP neurogenně 

změněné, amplituda 2-3mV 
Hluboký kompa/1ment horní Th páteře : v klidu 
bez denervací, při volním úsilí výrazná redukce 
náborové křivky, MUP výrazně neurogenně 

změněné, amplituda rrtaX. kolem 7m V 
Povrchový kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí mírná redukce 
náborové křivky, MU P neurogenně změněné, 

amplituda kolem 6 mV. 
Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu 
bez denervací, při volním úsilí výrazně 

redukovaná náborová křivka, výrazná 
neurogenní moifologie MUP, amplituda max. 7 
mV. 

Závěr: Výrazná chronická neurogenní léze 
v obou kompartmentech v horní i dolní Th 
páteři, výraznější v hlubokém kompartmentu 
v dolní Th páteři 
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Tab. 9.10. 

Rentgenový nález 

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

Vrchol hlavní pravostranné hrudní 
křivky v úrovni Th 9, Cobbů v úhel 
36 st. 
Vrchol levostranné bederní křivky 
" úrovni L2, Cobbův úhel 16 st. 

Pac. 13, D.M. 
muž 43 let 
CMTIA 

Vrchol jednoduché pravostranné 
hrud ní křivky Th páteře 

v úrovni Th 10, 
Cobbův úhel 45 sl 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 

Elektromyografický nález 

Povrchový kvmpartment horní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí výrazná 
redukce náborové křivky. některé MUP 
neurogenní, amplituda max. 1,5 mV 
Hluboký kompartment horní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí mírná 
redukce náborové křivky, normální 
morjologie MUP, amplituda 1,5 mV 
Povrchov)í kompartment dolní Th páteře : 

v klidu bez denervací. při volním úsilí 
normální náborová křivka . normální 
morjólogie MUP, amplituda mLlX. 1,5 mV 
Hluboký kompartment dolní Th pátei';e: 
v klidu bez denervací, při volním úsilí mírná 
redukce náborové křivky, ojedinělé 

neurogenní MUP. amplituda 11UlX. 1,5 mV 

Závěr:Lehká chronická neurogenní léze 
v hlubokém kompartmentu v dolní Th 
páteři 

Povrchový kompartment horní Th páteře: 

v klidu bez denovací, při volním úsilí mírná 
redukce náborové křivky, některé MUP 
neurogenně změněné, amplituda max. 3 mV 
Hluboký kompartment horní Th páteře: 

v klidu bez denervací, při volním úsilí 
redukce náborové křivky, některé MUP 
výrazně neurogenně změněné, amplituda 11UU. 

3mV 
Povrchový kompartment dolní Th páteře : 

v klidu bez denervací, při volním úsilí redukce 
náborové křivky. MUP neurogenně změněné, 
amplituda I1UlX. 4,5 m V 
Hlubok)í kompartment dolní Th pcíteře : 

v klidu bez denervací, při volním úsilí výrazná 
redukce nábvrové křivky, MUP výrazně 

neurogenně změněné, amplituda max. 4,5 mV 

Závěr:Výrazná chronická neurogenní léze 
v obou kompartmentech, výraznější v dolní 
Th páteři 
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Tabulka 10.1. - 10.6 
Kontrolní skupina 20 pacientů s HMSN bez deviace o.p. 

Elelrtromyografické nálezy - jehlová elektromyografie paraspinálních svalů 

Tab. 10.1. 

Pac. H. M. 
muž 44 let 
CMTIA 

Fyziologická 
křivka páteře 

Pac.L.M 
muž 21 let 
CMT-genet. 
neupřesněno 

Fyziologická 
křivka páteře 

Elektromyografický nález 

PovrchovÝ kompartment horni Th páteře: v klidu bez denervací, 
redukce náborové křivky, MUP neurogenně změněné, amplituda 
max.3 mV 

Hlubok,í kompartment horní Th páteře: v klidu bez denervací, mírná 
redukce náborové křivky, MUP neurogenně změněné, amplituda 
max. 3 m V 

PovrchovÝ kompartment dolní Th páteře: v klidu bez denervací pFi 
volním úsilí mírná redukce náborové křivky, lehké neurogenní změny 
MUP, amplituda max.3mV 

Hluboký kompartment dolní Th páteře : v klidu bez denervac(. p ři 

volním úsilí mírná redukce náborové křivky, neurogenně změněné 
MU p , amplituda max.3 ni V. 

Závěr:Chronická neurogenní léze lehkého stupně v obou 
kompartmentech v horní i dolní Th páteři 

Povrchový kompartment horní Th páteře : v klidu bez denervaci, při 
volním úsilí bez redukce ncíborové křivky, lehké neurogenní změny 
MUP, amplituda max. 2 mV 

Hluboký kompartment horní Th páteře : v klidu bez denervací, při 

volním úsilf mírná redukce náborové křivky, neurogenní změny 
MUP, amplituda max. 3 mV 

Povrchový kompartment dolní Th páteře: bez denervací, při volním 
úsilí bez výramější redukce náborové křivky, lehké neurogenní 
změny MUP, amplituda max. 3 mV 

Hluboký kompartment dolní Th páteře: bez denervací, při volním 
úsilí mírná redukce náborové křivky, lehké neurogenni změny MUP, 
amplituda max. 2,5 m V 

Závěr: Chronická neurogenní léze lehkého stupně v obou 
kompartmentech v horní i dolní Th páteři 
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Tab. 10.2. 

Pac. K. Z. 
muž 27 let 
CMTIA 

Fyziologická 
křivka páteře 

Pac. K. M. 
muž 32 let 
CMT X 

Fyziologická 

Elektromyografický nález 

Povrchový kompartment horní Th páteře: v klidu bez denervací, při 

volním úsilí redukovaný nábor, MUP neurogenně změněné, amplituda 
max. 2,5 mV 

Hluboký kompartment horní Tll páteře: v klidu bez denervací, při 

volním úsilí redukovaný nábor, MUP neurogenně změněné, amplituda 
M UP max. 3 m V 

PovrchovÝ kompartment dolní Th páteře: v klidu bez denervac{, při 

volním úsilí mírná redukce náborové křivky, MUP neurogenně 

změněné, amplituda M UP rnax. 3,3 mV 

Hluboký kompa rtment dolní Th páteře: v klidu bez denervací, při volním 
úsilí mírně redukovaná náborová křivka, polyfázie, amplituda MUP 
max. 3 mV 

Závěr:Chronická neurogenní léze lehkého stupně v obou 
kompartmentech v horní i dolní Th páteři 

PovrchovÝ kompartment horní Th páteře: v klidu bez denervací, při 

volním úsilí, téměř plná interference, některé MUP neurogenní, 
amplituda 3.5 m V 

Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidu bez denervucí, při volním 
úsilí redukce náborové křivky, amplituda MUP max. 3 mV 

křivka páteře Povrchový kompartment dolní Th pátet'e: v klidu bez denervací, při 

volním úsilí téměř plná interference, amplituda MUP max. 3,5 mV 

HLLlbok,í kompartment dolní Th páteře: v klidu bez denervací, při volním 
úsilí redukce náborové křivky, amplituda MUP max. 3,3 

Závěr:Chronická neurogenní léze lehkého stupně pouze v hlubokém 
kompartmentu v horní i dolní Th páteři, výraznější v horní Th 
páteři 
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Tab.lO.3. 

Pac. D.M. 
žena 91et 
CMTIA 

Fyziologická 
křivka páteře 

Pac. K. O. 
žena 47 let 
CMTlA 

Fyziologická 
křivka páteře 

Elektromyografický nález 

Povrchový kompartment horní Th páteře : v klidu bez denervací, při 
volním úsilí normální náborová křiv/w i morfologie MUP 

Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidu bez denervací, při 

volním úsilí normální náborová křivka MUP, ojedinělé neurogenní 
MUP, amplituda max. 2 m V 

Povrchový kompartment dolní Th páteře: v klidu bez denervací, při 
volním úsilí normální náborová křivka i morfologie MUP 

Hluboký kompartment dolní Th páteře : v klidu bez denervací, při 
volním úsilí normální náborová křivka, ojedinělé neurogenní M U P, 
amplituda max. do 3mV 

Závěr:Diskrétní chronická neurogenní léze pouze v hlubokém 
kompartmentu v horní i dolní Th páteři 

Povrchový kompartment horní Th páteře: v klidu bez denervací, při 
volním úsilí normální náborová křiv/w i mOljólogie MUP 

Hluboký kompartrnent horní Th páteře: v klidu bez denervací, při 

volním úsilí normální náborová křivka s některými neurogenními 
MU p, amplituda max.2 m V 

Povrchový kompartment dolní Th páteře: v klidu bez denervací, při 
volním úsilí normální náborová křiv/w a morfologie MUP 

Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu bez denervací. při 

volním úsilí normální náborová křiv/w, některé MUP neurogenní, 
amplituda MUP max. do 4 mV 

Závěr:Diskrétní chronická neurogenní léze pouze v hlubokém 
kompartmentu v horní i dolní Th páteři 
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Tab. 10.4. 

Rentgenový 
nález 

Pac. H. H. 
žena 36 let 
CMTIA 

Fyziologická 
křivka páteře 

Pac. H. L. 
žena 23 let 
CMTIA 

Fyziologická 
křivka páteře 

Elektromyografický nález 

Povrchový kompartment horní Th páteře: v klidu bez denervací, při 
volním úsilí redukovaná náborová křivka, nornuílní morfologie MUP 

Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidu bez denervací, při 

volním LÍsilí mírně redukovaná náborová křivka, některé MUP 
neurogenní morfologie, amplituda max. 3,5 mV 

Povrchový kompartment dolní Th páteře: v klidu bez denervací, při 

volním úsilí normální náborová křivka, MUP normální morfologie 

Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu bez denervací, při 

volním úsilí mírně redukovaná náborová křivka , ojedinělé neurogenní 
MUP s časovou sumací, amplituda max. 2,5 mV 

Závěr:Chronická neurogenní léze lehkého stupně pouze 
v hlubokém kompartmentu v obou etážích 

Povrchový kompartment horní Th páteře: v klidu bez denervací, při 
volním úsilí téměř normální ncíborová křivkLl, MUP normální 
morfologie 

Hluboký kompartment horní Th pcítd'e: v klidu bez denervací, při 

volním úsilí mírná redukce náborové kr'ivky, některé MUP neurogenní 
morfologie, amplituda max, 2,5 mV 

Povrchový kompartment dolní Th páteře: v klidu bez denervací, při 
volním úsilí normální náborová křivkLl, MU P normální nwrfologie 

Hluboký kompartment dolní Th páteře : v klidu bez denervací, při 

volním úsilí mírná redukce náborové křivky, ojedinělé MUP 
neurogenní morfologie, amplituda max, 2,8 mV 

Závěr:Chronická neurogenní léze lehkého stupně v obou 
kompartmentech v dolní Th páteři 
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Tab. 10.5. 

Pac. H T. 
žena 41 let 
CMTX 

Fyziologická 
křivka páteře 

Pac.T.K. 
žena 26 let 
CMT - genet. 
neupřesněno 

Fyziologická 
křivka páteře 

Elektromyografický nález 

Povrchový kompartment horní Th páteře: v klidu bez denervací, při 
volním úsilí normální náborová křivka, MUP normální morfologie 

Hluboký kompartment horní Th páteře: v klidu bez denervacf, při 

volním úsilí normální náborovú křivka, ojedinělé neurogenní MUP, 
amplituda max. 2,5 mV 

Povrchový kompartment dolní Th páteře: v klidu bez denervací, při 
volním úsilí nornuílní náborová křivkLl, MUP normální morfologie 

Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu bez denervacf, při 

volním úsilí mírně redukovaná náborová křivka, ojedinělé 

neurogenní MUP, amplituda max. 3 mV 

Závěr:Diskrétní chronická neurogenní léze pouze v hlubokém 
kompartmentu v dolní Th páteři 

Povrchový kompartment horní Th páteře: v klidu bez denervací, při 
volním úsilí téměř plná intel1erence, MUP normální moifologie 

Hluboký kompartment horní Th páteře : v klidu bez denervací, při 

volním úsilí téměř plná interference, MUP normální morfologie, 

Povrchový kompartment dolní Th páteře: v klidu bez denervací, při 
volním úsilí normální náborová křivka, MUP normální morfologie 

Hluboký kompartment dolní Th páteře: v klidu bez denervacf, při 
volním úsilí redukce náborové křivky, některé MUP neurogenně 
změněné, amplituda max. do 4 mV 

Závěr:Chronická neurogenní léze pouze v hlubokém 
kompartmentu v dolní Th páteři 
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Tab. 10.6. 

Elektromyografický nález 

Pac. K. J., muž 25 let, 
CMTIA Normální nález v obou kompartmentech i obou etážích, 
Fyziologická křivka normální náborová křivka MUP a normální morfologie MUP 
páteře 

Pac. L. L., muž 17 let, 
CMTX 

Normální nález 
Fyziologická křivka 
páteře 

Pac. P. J., žena 26 let, 
CMTIA 

Normální nález 
Fyziologická křivka 
páteře 

Pac. L. L., žena 23 let, 
CMTX 

Normální nález 
Fyziologická křivka 
páteře 

Pac. H. S., žena 21 let, 
CMTX 
Fyziologická křivka 

Normální nález 
páteře 

Pac. V.B., muž 36 let, 
CMTIA 

Normální nález 
Fyziologická křivka 
páteře 

Pac. M. L., žena 29 let, 
CMTIA 

Normální nález 
Fyziologická křivka 
páteře 

Pac. V. O., muž 25 let, 
CMTX 

Normální nález 
Fyziologická křivka 

I páteře 

Pac. F. M., žena 44 let, 
CMTX 

Normální nález 
Fyziologická křivka 
páteře 

Pac .F. M., muž 22 let, 
CMTX 

Normální nález 
Fyziologická křivka 
páteře 
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6.3.1 Hodnocení elektromyografických nálezů v obou skupinách z hlediska 
lokalizace a tíže neurogennmo postižení 

Tabulky II a 12 přehledně uvádVjí hodnocení skupin z hlediska lokalizace 

neurogenního postižení paraspinálního svalstva a tabulka 13 pak upřesňuje nálezy v obou 

skupinách z hlediska tíže postižení. 

Tab. 11. Hodnocení skupiny 20 pacientů s deviací o.p. z hlediska výskytu neurogenního 
postižení paraspinálnmo svalstva. Hodnoceno v obou svalových kompartmentech i obou 
etážích. 

Postižený Postižená etáž - počet pacientů (n-20) 
kompartrnent Obě etáže Jen horní Th p. Jen dolní Th p. Celkem 

Oba kompartmenty 9 (45%) 2 (10%) 2 (10%) 13 (65%) 
Jen hluboký 3 (1 5%) 1 (5%) 3 (15%) 7 (35%) 

Jen povrchový O O O O 
Celkem 12 (60%) 3 (1 5%) 5 (25%) 20 

Tab. 12. Hodnocení skupiny 20 pacientů kontrolní skupiny bez deviace o.p. z hlediska 
výskytu neurogennmo postižení paraspinálnmo svalstva. Hodnoceno v obou svalových 
kompartmentech i obou etážích. 

Postižený Postižená etáž - počet pacientů (n-20) 
kompartment Obě etáže Jen horní Th p. Jen dolní Th p. Celkem 

Oba kompartmenty 2 (10%) - 1 (1 %) 3 (15%) 
Jen hluboký 4 (22%) - 3 (15%) 7 (35%) 

Jen povrchový - - - -
N onnální nález 10 (50%) 

Celkem 6 (30%) - 4 (20%) 20 

Tab. 13. Hodnocení tíže neurogennmo postižení paraspinálního svalstva ve skupině 
pacientů s deviací o.p. a v kontrolní skupině 

Výrazná neurogenní Lehká neurogenní 

Charakter skupiny léze léze Normální Celkem 
(Redukovaný nábor MUP do st. (Redukovaný nábor MUP do st. 2, nález 3-4, amplituda MUP nad 3 mV) amplituda MUP do 3 mY) 

Skupina pacientů 
s deviací O.p. 19(95%) 1(5%) O 20 

(n-20) 
Kontrolní skupina 

2(10%) 8(40%) 10(50%) 20 
pacientů (n-20) 

Celkem 21 9 10 40 
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6.3.2 Souhrnné hodnocení elektromyografických nálezů 

Z tabulek 11 a 12 vyplývá, že v obou skupinách bylo možné, z hlediska rozsahu postižení, 

diferencovat 4 základní typy elektromyografických nálezů: 

1. Současné postižení obou svalových kompartmentů vobou etážích (ve skupině 

s deviací O.p. u 45% pacientů, v kontrolní skupině u 15%). 

2. Postižení pouze hlubokého kompartmentu v obou etážích (ve skupině s deviací O.p. u 

20% pacientů, v kontrolní skupině u 25%) (obr 3 na str. 61). 

3. Postižení obou svalových kompartmentů pouze v jedné etáži (ve skupině s deviací O.p. 

u 15% pacientů , v kontrolní skupině u 10%). 

4. Postižení pouze hlubokého kompartmentu jen v jedné etáži (ve skupině s deviací O.p. 

u 20% pacientl1, v kontrolní skupině u 15%). 

Z tab. 9-1 3 dále plyne že: 

• N eurogenní postižení v paraspinálním svalstvu bylo zj ištěno u 100% pacientů 

s deviací O.p. (u 95% se jednalo o výraznou neurogenní lézi-amplituda M P nad 3 

mY, výrazná redukce náborové kii vky MUP) a jen u 50% pacientů kontrolní 

skupiny (přičemž u 40% pacientů kontrolní skupiny se jednalo o lehkou nebo 

diskrétní neurogenní lézi - amplituda MUP pod 3 m V, mírná redukce náborové 

křivky MUP) (tab 9,10,13 ). 

• V obou skupinách j asně převažovalo postižení obou svalových kompartmentů 

v obou etážích nebo jen hlubokého kompartmentu v obou etážích (tab ll, 12). 

Postižení bylo tedy většinou difuzní. 

• Při současném postižení obou kompartmentů bylo výraznější postižení hlubokého 

kompartmentu Ll 60% pacientů s deviací O.p. (tab. 9) a u 70% pacientů kontrolní 

skupiny bez deviace O.p. (tab. 10). 

• V etáži, která se nalézala v oblasti hlavní křivky, bylo vždy potvrzeno rozsáhlé a 

výrazné neurogenní postižení (tab. 9), max. amplituda MUP vždy nad 4 - 5 m V. 
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7. Diskuse 

Nejčastěj i uváděným údajem v souvislosti s deformitami páteře u HMSN je jejich 

výskyt. Údaje jednotlivých autorů se v tomto směru dosti různí a navíc jsou údaje obtížně 

porovnateln ' , protože autoři neupřesňují jaké věkové kategorie a jakou tíži deviací o.p. do 

svých souborů zahrnovali. Daher (32) a Shapiro (3 3) uvádějí výskyt deviací O.p. jen u 10 %, 

Kamp u 15% (34), Dungl naopak až u 37% (10), Nevšímalová dokonce u 45 % (35). Přesnější 

jsou údaj e Walkera, který v souboru 100 dětí nalezl deviace O.p. u 37 dětí a upřesňuje, že do 

souboru zahrnoval skoliózy od 10 st. a kyfózy nad 40 st. dle Cobba (36). Ve vlastním souboru 

141 pacientů jsem deviace O.p. nalezl u 36 pacientů (26 %). Na rozdíl od Walkera, který 

hodnoti l výskyt deformit jen u dětí, jsem ve svém souboru hodnotil jak děti, tak i dospělé 

pacienty, což mohlo výsledky do určité míry ovlivnit. Stejně jako Walker jsem do skupiny 

pacientů s deviací O.p. zahrnul jen skoliózy přesahující 10 st. dle Cobba a hyperkyfózy nad 40 

st , takže v tomto směru jsou nálezy porovnatelné . Pokud by měla být zahrnuta i skoliotická 

zakřivení páteře pod 10 st, pak by c lkový počet pacientů byl výrazně vyšší. Zakřivení pod 

10 st. dle Cobba však nejsou považována dle kriterií Scoliosis research society za skoliózu. 

Výskyt deviací o.p. v rámci HNlSN typu I a typu II je rozdílný, jak potvrzuj í nejen 

zkušenosti jiných autorů, ale i vlastní pozorování. V mé skupině 36 pacientů s deviací o.p. 

většina patřila k HMSN typu I což nepřekvapuje, protože pacienti s HMSN typu I v celém 

souboru 14 1 pacientů výrazně převažovali (celkem 120 pacientů - 85%). Jak ale ukazuje tab. 

3, z hlediska celého souboru 141 pacientů s HMSN se v rámci skupiny pacientů s HMSN typu 

r deviace o.p. objevila u 27 pacientů (23%) a v rámci skupiny pacientů s HMSN typu II pak 

u 5 pacientů (31 %). Deviace o.p. se tedy objevila relativně častěji u HM SN typu II. To je v 

jistém rozporu s pozorováním Hardingové a Thomase, kteří prokázali výskyt deviací O.p. 

v rámci HMSN typu I u 14%, zatímco v rámci HMSN typu II jen u 3,6% (37). Tento rozpor 

může souviset s tím, že uvedení autoři se zaměřili na podstatně početnější soubor, a dále není 

upřesněno, j ak závažné deviace o.p. do souboru zahrnovali. Podle Walkera je rozvoj deviací 

o.p. pravděpodobněj ší u HMSN typu I než u typu II zejména proto, že HMSN typu I se 

rozvíjí v 1.- 2. dekádě života, kdy ještě pokračuje vývoj skeletu, který je proto k rozvoji 

deviace o.p. náchylnější (36). Podle očekávání se výrazná deviace O.p. objevila u všech 

pacientů s HMSN typu III (Dejerine-Sottas syndrom), kdy je vždy přítomno závažné 

neurologické postižení. 

Zatímco výskyt deviací O.p. je u HMSN typu I a HMSN typu II v literatuře běžně 

zmiňován, není známa žádná studie, která by se zabývala výskytem deviací O.p. v rámci 
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nejčastějších genotypů . Proto jsem se pokusil v této studii hodnotit i toto hledisko. Nálezy 

upřesňuj e tab. 4, ze které plyne, že nejvíce pacientů s deviací o.p. bylo dle očekávání 

s genotypem CMT 1 A duplikace, jelikož tento genotyp byl v celém souboru také nejčastější 

(byl potvrzen u 50% pacientů v rámci souboru 141 pacientů s HMSN). V podskupině 71 

pacientů s genotypem CMT 1 A duplikace v rámci celého souboru 141 pacientů se však 

deviace O.p. objevila jen u 25% pacientů. V rámci podskupiny 25 pacientů s genotypem 

mutace v genu Cx (CMT X) pak mělo deviaci O.p. jen 16 % pacientů. Naproti tomu deviace 

O.p. byla diagnostikována u 100 % pacientů s genotypem mutace v genu MPZ (všech 6 

pacientů), takže relativně nejvyšší výskyt deviací O.p. byl u tohoto genotypu. Zda je to výskyt 

náhodný nebo zda jsou deviace o.p. součástí klinického obrazu u tohoto genotypu bude možné 

upřesnit až na základě zhodnocení většího počtu pacientů s tímto genotypem. 

Dalším sledovaným parametrem ve studii byl typ deviace O.p. V literatuře zabývající 

se HMSN je sice výskyt d viací o.p. běžně zmiňován, ale jen někteří autoři dále upřesňují 

jej ich charakter. Navíc tyto údaje nejsou jednotné. Parry zmiňuje u HMSN výskyt skoliózy a 

juvenilní kyfózy a uvádí, že nejčastěj š í je u HMSN juvenilní kyfóza (M. Scheuermann) (38). 

V souboru Walkera naopak převažovaly skoliózy (20 pacientů) a kyfoskoliózy (14 pacientů) a 

nej méně pacientů bylo s izolovanou hrudní kyfózou (3 pacienti). Shapiro (33) a Hensinger 

(39) u HMSN zmiňují jen skoliózu. Pokud jde o výskyt jednotlivých typů deviací O.p. u 

HMSN v mé skupině 36 pacientů pak z tab. 5 plyne, že zj ištěné nálezy jsou do značné míry 

v souladu s údaji Walkera, neboť nej častější byla skolióza (58%), pak kyfoskolióza (28%) a 

nejméně častá byla izolovaná hrudní hyperkyfóza (14%). Nemohu potvrdit údaj Parryho o 

zvýšeném výskytu juvenilní kyfózy (M. Scheuermann). Změny ve smyslu M. Scheuermann 

jsem zjistil jen u dvou pacientů (pacient 8 a 15, viz přehled rtg nálezů). U všech pacientů 

s HM SN typu III (Dejerine-Sottas syndrom) jsem nalezl závažné deviace O.p. ve smyslu 

skoliózy nebo kyfoskoliózy (viz rtg nálezy u pacientů 25 26,27, 35). 

Také pokud jd o charakter skoliotických křivek u HMSN je současná úroveň znalostí 

nedostatečná a zmínky v literatuře na toto téma nalezneme jen zcela ojediněle. Podrobněji si 

charakteru deviací o.p. u HMSN všímá jen Walker, v jehož souboru byla nejčastější 

jednoduchá hrudní křivka následovaná dvojitou křivkou. Křivky pravostranné i levostranné 

byly stejně časté . Dál zjistil nižší výskyt asociované kyfózy než bylo zmiňováno 

v předchozích studiích. V mé podskupině 31 pacientů se skoliózou jednoznačně převažovaly 

dvojité křivky - 18 pacientů (58%) a méně často jednoduché křivky - 10 pacientů (32%)

viz tab. 6a. Nálezy jsou zde poněkud jiné než Walkerovy, v jehož souboru převažovaly 

jednoduché křivky . Jak vyplývá z tab. 6b dvojité křivky s hlavní křivkou v hrudní oblasti 
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(stejně často pravo a levostranné) jsem v podskupině 31 pacientů se skoliózou zjistil u 14 

pacientů (45%). Dvojité křivky s hlavní křivkou v bederní oblasti (také stejně často pravo a 

levostranné) jsem nalezl u 4 pacientů (13%). Pravostranné i levostranné zakřivení bylo tedy u 

dvojitých křivek stejně časté - to je v souladu s údaj i WaLkera. U jednoduchých křivek, které 

byly v podskupině 31 pacientů se skoliózou zjištěny u 10 pacientů (32%), však výrazně 

převažovala pravostranná hrudní křivka (7 pacientů - 23%). 24 z 31 pacientů se skoliózou 

mělo stupeň zakřivení hlavní křivky do 30 st. dle Cobba (77%), 5 pacientů (17%) mělo 

zakřivení mezi 30 - 60 st. dle Cobba, a 2 pacienti (6%) nad 60 st. dle Cobba (tab 6a). 

Na základě zjištěných nálezů lze říci , že podobné křivky jako u HMSN nalézáme i u 

j iných neuromuskulárních onemocnění, kde jsou také nejčastěji jednoduché nebo dvojité 

křivky. Za pozornost však stojí deviace O.p. s vícečetnou křivkou nalezená u 3 z 31 pacientů 

se skoliózou (10%). Podobné křivky jsem u j iných neuromuskulárních onemocnění zatím 

nepozoroval. Totéž platí o izolovaných hyperkyfozách hrudní páteře (bez skoliózy), které 

neměly charakter M. Scheuermann, a které jsem nalezl u 5 pacientů. Aby však bylo možné 

rozhodnout zda je určitý charakter křivky specifický pro HMSN nebo vázán na určitou 

genovou poruchu bude třeba zhodnotit podstatně větší počet pacientů s HMSN. 

Deviace O.p. u HM SN se v mé skupině 36 pacientů s deviací o .p. rozvinuly nejčastěji 

v první dekádě života (22 pacientů-62%), méně často ve druhé dekádě (7 pacientů-19%). U 7 

pacientů (1 9%) se období vzniku nepodařilo spolehlivě upřesnit (viz tab. 7). Zkušenosti 

jiných autonl jsou podobné. Ve mém souboru nebyl žádný pacient, u kterého by se deviace 

O.p. rozvinula až po 20. roce života. Deviace O.p. obvykle nepatří mezi první příznaky HMSN 

takže nepřekvapuje, že u 34 pacientů skupiny se deviace o.p. objevila později než deformity a 

parézy nohou, což jsou hlavní příznaky onemocnění. Přesto jsem u dvou pacientů zjistil , že 

deviac O.p. byla prvním příznakem onemocnění. V obou případech se jednalo o pozdně 

začínaj ící axonální formu HMSN v souvislosti s mutacemi genu MPZ. Je nutno zdůraznit, že 

deviace O.p. jako první příznak HMSN, zatím nebyla v literatuře popsána. Deviace o.p. 

může být nejen prvním příznakem, ale i jeho jediným projevem. To bylo pozorováno u 

pacienta s mutaCÍ Thrl24Met, jehož jedinou patologickou změnou v objektivním nálezu byla 

právě vícečetná deviace O.p. Není vyloučeno, že se další příznaky onemocnění u něho objeví 

v prllběhu dalšillo života, podobně jako tomu bylo u jeho matky, u které se potvrdila tatáž 

mutace. Toto pozorování jsem j iž publikoval (40). 

Žádná z dostupných studií se zatím uceleně nezabývala otázkou progrese deviace O.p. 

u HMSN, proto jsem se ve skupině 36 pacientů s deviací O.p. zabýval i touto otázkou (viz tab. 

8). Je třeba připomenout, že zatímco idiopatická skolióza je "onemocněním rostoucího 
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skeletu" a ukončením kosterního růstu obvykle končí období vzniku nebo progrese deviace, 

u HMSN může deviace o.p. progredovat i po dokončení růstu skeletu pro stupňující se 

svalovou slabost (19). Zatím není jasné, zda se deviace o.p. může u HMSN rozvinout též až 

po dokončení růstu skeletu. Jak je patrné z tab. 8, progresi deviace o.p. jsem zjistil u 3 

pacientú do 20 let (pacient 27, 29, 31 viz přehled rtg nálezů) a u I pacienta nad 20 let (pacient 

12 viz přehled rtg nálezů). Ve skupině 36 pacientů s deviací o.p. jsem tedy zjistil progresi 

deviace o.p. jen u 4 pacientů (11 %), takže nemohu potvrdit údaj, že skolióza u CMT 

progreduje až u poloviny těchto pacienru, jak někteří udávají. Na rozdíl od Walkera, který 

sledoval jen dětské pacienty, mohu konstatovat, že u HMSN je možná progrese deviace o.p. 

i po dokončení vývoje keletu. Tuto progresi lze vysvětl i t narůstající slabostí paraspinálních 

svalů v souvislosti s progredujícím postižením spinálních nervů. 

Zatímco u idiopatické skoliózy byla prokázána v oblasti paraspinálního svalstva 

asymetrická elektromyografická aktivita (41), v literatuře j sem nenalezl studii, která by se 

zabývala elektromyografickými nálezy v paraspinálním svalstvu u HMSN. Proto součástí 

mojí studie bylo i provedení jehlové elektromyografie paraspinálních svalů u pacientů 

s deviací o.p. i bez deviace o.p. s cílem upřesnit, jaké jsou v tomto směru rozdíly mezi oběma 

skupinami. Výsledky jsou uvedené v tab. 9-13 (viz kap. 6.3). 

Z výsledki'l plyne, že hlavní rozdíl meZl oběma skupinami z hlediska 

elektromyografických nálezů byl v tom, že zatímco ve skupině pacientů s deviací o.p. bylo 

zj ištěno neurogenní postižení paraspinálního svalstva u všech pacientú, v kontrolní skupině 

pacientů bez device o.p. bylo paraspinální svalstvo postiženo jen u 50% pacientů. Další 

podstatný rozdíl mezi oběma skupinami pak byl v tom, že neurogenní postižení téměř u všech 

pacienru s deviací o.p. bylo výrazné, zatímco u pacientů v kontrolní skupině jen lehkého 

stupně . Dúležité je dále zjištění , že u všech pacientů s deviací o.p. bylo nalezeno neurogenní 

postižení hlubokého svalového kompartmentu bud' izolovaně nebo častěji v kombinaci 

s postižením i povrchového kompartmentu. Postižení hlubokého kompartmentu bylo častěji 

difuzní (obě etáže) (tab ll, 12). Také se ukázalo, že pro elektromyografický nález nebyl 

rozhoduj ící typ deviace o.p., ale její tíže - jednotlivé typy deviací neměly specifický 

elektromyografický korelát. 

Jak již bylo uvedeno za hlavní příčinu deviací u HMSN se považuje slabost nebo 

nerovnováha páteřního sval stva. Pokud bychom chtěli dále specifikovat o jaký typ svalové 

nerovnováhy se jedná, pak na základě zmíněných elektromyografických nálezů je možné 

konstatovat, že může vzniknout nerovnováha mezi postiženým (oslabeným) hlubokým 

svalovým kompartmentem a nepostiženým (nebo relativně méně postiženým) povrchovým 
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kompartmentem, nebo insuficience paraspinálního svalstva jako celku při jeho homogenním 

postižení. Lze předpokládat, že překročí-li svalová nerovnováha určitou míru, pak výsledný 

poměr sil působící na rostoucí skelet je natolik nepříznivý, že to může přispět k rozvoji 

deviace o.p. Také rozvoj deformity nohy u HMSN se vysvětluje na podkladě nerovnováhy 

svalových skupiny v oblasti nohy (38). 

Elektromyografické nálezy nasvědčuj í tomu, že jedním z významných momentů při 

vzniku deviace o.p. je stupeň neurogenního postižení paraspinálních svalů. V kontrolní 

skupině pacientů bez deviace o.p. se neurogenní postižení paraspinálního svalstva prokázalo 

jen u 50 % pacientů a u 40% se jednalo pouze o lehké neurogenní postižení, kdy amplituda 

MUP nepřesahovala 3 mV a byl redukovaný nábor MUP do st. 2 (tab. 10,13). Na základě 

tohoto zjištění je proto možné upřesnit, že lehké a lokální neurogenní postižení paraspinálního 

svalstva je častěji asymptomatické, a nebývá provázeno deviací o.p. Naopak výrazné a 

rozsáhlejší neurogenní postižení paraspinálního svalstva, kdy amplituda MUP přesahuje 3-4 

mY, a kdy je výrazná redukce náborové křivky MUP, je již většinou provázeno deviací o.p., 

jak ukazuj í nálezy ve skupině pacientů s deviací o.p.(tab. 9, 13). Výsledky sledování tedy 

naznačuj í, že je určitá vazba mezi tíží deviace o.p. u HMSN a stupněm neurogenního 

postižení paraspinálního svalstva zejména jeho hlubokého kompartmentu. Při hodnocení 

stupně neurogenrul10 postižení paraspinállllno svalstva ve vztahu k charakteru zakřivení se též 

ukázalo, že etáž s dominantním neurogennim paraspinálním postižením se nalézala vždy 

v oblasti hlavní křivky. 

Přestože tato studie kvantifikuje rozsah i stupeň neurogenního postižení paraspinálních 

svalů u pacientů s HMSN a deviací o.p, tak na základě zjištěných výsledků zatím nelze 

mechanismus vzniku deviací o.p. u HM SN více upřesnit. To by vyžadovalo provedení další 

studie zaměřené na elektromyografické vyšetřování více svalových vrstev v oblasti vrcholu 

zakřivení a to opakovaně a s delšími časovými odstupy. 

Po dokončení růstu skeletu je pravděpodobnost rozvoje deviace o.p. u HMSN 

podstatně menší. Ve vlastní skupině pacientů jsem rozvoj deviace o.p. až po dokončení růstu 

skeletu nepozoroval u žádného pacienta. Pravděpodobnější je však akcentace a progrese již 

přítomn' deviace o.p. , která se začala vyvijet v první nebo druhé dekádě života. To jsem 

pozoroval u tří pacientů s progredující deviací o.p. 
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8. Souhrn 

(souhrn výsledků sledování skupiny 36 pacientů s deviací o.p.) 

• výskyt deviací o.p. u IIMSN 

Deviace O.p. se objevily u 36 pacientů (26 %) v rámci celého souboru 141 pacientů s 

HMSN. Je to častěji než uvádí většina ostatních autoru sledujících podobné soubory. Pokud 

by se však do hodnoc ní zahrnuly i deviace (skoliotické křivky) pod 10 st. dle Cobba, pak by 

byl celkový počet pacientů s deviací o.p. podstatně vyšší. 

• Deviace o.p. z hlediska příslušnosti k elektrofyziologickému typu 

85% pacientů s deviací o.p. patřilo k HMSN typu 1. V souboru 141 pacientů s HMSN 

se však v rámci celé podskupiny pacientú s HM SN typu I deviace O.p. vyskytly relativně 

méně často (27 pacientů-23%), než v rámci celé podskupiny s HMSN typu II (5 pacientů-

31%). 

• v ýskyt deviací v rámci jednotlivých genotypů 

Pacienti s deviací o.p. patřili nejčastěji ke genotypu CMT lA duplikace (50% v rámci 

skupiny 36 pacientů s deviací o.p.). V rámci celého souboru 141 pacientů se však deviace O.p. 

objevila jen II 25 % všech pacientů s genotypem CMT 1A duplikace a u 16% ze všech 

pacientů s genotypem mutace v genu Cx (CMT X). Ve srovnání s těmito genotypy byl výskyt 

deviací O.p. rdativně nejčastější v rámci genotypu "mutace v genu MPZ" (100%). Proto i u 

dalších pacientů s tímto genotypem bude vhodné pátrat po deviacích O.p. s cílem upřesnit, 

zda deviace o.p. patří do základního příznakového souboru tohoto genotypu, což vzhledem 

k dosavadnímu malému počtu pacientů zatím nelze posoudit. Výskyt deviací O.p. v rámci 

hlavních genotypú onemocnění nebyl dosud publikován. 

• Typy deviací o.p. 

Pokud jde o typ deviace O.p. u HMSN, nejčastěj š í byla ve skupině 36 pacientů 

deviace o.p. ve smyslu skoliózy (20 pacientů-58%) a kyfoskoliózy (11 pacientů-28%) a 

relativně nejméně častá byla izolovaná hrudní hyperkyfóza (5 pacientů-14%) . 

• Charakter skoliotických křivek u DMSN 

Z hlediska charakteru skoliotických křivek byla v podskupině 31 pacientů se 

skoliózou a kyfoskoliózou nejčastější dvojitá skoliotická křivka (18 pacientu-58%), pi'ičemž 
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u většiny pacientů s dvojitou křivkou byla hlavní hrudní křivka (14 pacientů-45%), stejně 

často pravostranná jako levostranná. Méně často byla li dvojité křivky hlavní křivka v bederní 

oblasti (4 pacienti-3 % ), opět stejně často pravostranná jako levostranná. Jednoduchá křivka 

byla zachycena u 10 pac ientů (32%) a zde převažovala pravostranná hrudní křivka (7 

pacientú-23%). 

• Tíže zakřivení II skoliotických křivek II HMSN 

V podskupině 31 pacientů se skoliózou a kyfosko liózou mělo 24 pacientů (77%) 

stupei1 zakřivení hlavní křivky do 30 st. dle Cobba (77%). Skoliotická křivka mezi 30 - 60 st. 

dle Cobba byla zj ištěna u 5 pacientú (17%), u 2 pacienru (6%) přesahovalo zakřivení 60st. dle 

Cobba. Otázkou tíže skoliotického zakřivení u HMSN se dosud žádná studie uceleně 

nezabývala. 

• Období rozvoje deviace o.p. II IIMSN 

Deviace O.p se ve skupině 36 pacientů rozvinula nejčastěji v l.dekádě života (22 

pacienru-62%) nebo ve 2. dekádě života (7 pacientú- 19%). Pozdější rozvoj jsem nezachytil. U 

7 pacienru (19%) se období rozvoje deviace nepodařilo upřesni t. U 2 pacientů (6%) byla 

deviace O.p. prvním příznakem onemocnění, což zatím u HMSN nebylo popsáno. U I 

pacienta (3%) je deviace O.p. zatím jediným příznakem onemocnění, což také zatím nebylo 

publikováno. 

• Progrese deviace o.p. u HMSN 

Progrese deviace O.p. byla zachycena u 4 pacientů (11 %) v rámci skupiny 36 pacientú 

s deviací O.p. Progresi před 20. rokem života jsem zachytil u 3 pacientů (8%) a progresi až po 

20. roce života u 1 pacienta (3%). Otázkou progrese deviace O.p. u HMSN se zatím žádná 

studie nezabývala a informace v tomto směru nejsou k dispozici, tudíž není možnost srovnání. 

Výsledky tedy potvrzují, že stejně jako u některých jiných neuromuskulárních onemocnění i u 

HMSN může docházet k progresi deviace i po dokončení vývoje skeletu. 

Na základě uvedených nálezů je možné konstatovat, že deviace O.p. se vyskytují u 

26% pacientů s HMSN. Rozvíjejí se obvykle v l. - 2. dekádě života, nejčastějším typem 

deviace je skol ióza (58%) s dvojitou křivkou a hlavní křivkou v hrudní páteři, stejně často 

pravostrannou jako levostrannou. Tíže zakřivení je většinou do 30 st. Křivky nad 60 st. dle 

Cobba se objevují asi u 6% pacientů. U 11 % pacientů je patrná progrese deviace O.p. a může 

68 



k ní docházet i po 20. roce života. 85% pacientů s deviací o.p. patří k elektrofyziologickému 

typu I a v 50% ke genotypu CMT IA duplikace. 

Součás tí studie bylo elektromyografické vyšetřování paraspinálního svalstva u 

pacientů s deviací O. p. a porovnání nálezlI s nálezy v kontrolní skupině pacientů bez deviace 

O.p. Podobné vyšetřování zatím nebylo prováděno. Cílem bylo detekovat neurogermí 

postiženi. 

• Z hlediska rozsahu neurogermího postižení byly zjištěny 4 typy elektromyografických 

nálezů . U 45 % pacientů s deviací O.p. se jednalo o postižení obou kompartmentů 

v obou etážích. 

• Všichni pacienti s deviací o.p. měli neurogenní postižení paraspinálního svalstva (v 

kontrolní skupině jen u 50 % pacientů) u všech byl postižen hluboký svalový 

kompartm nt a II 65% zároveň též povrchový kompartment. Postižení hlubokého 

kompartmentu bylo výraznějš í. 

• U 95% pacientlI s deviací o.p. se jednalo o výrazné neurogermí postižení (amplituda 

MUP nad 3 m V, redukce náboru MUP st. 3-4 ), zatímco v kontrolní skupině vždy jen 

o lehké nebo diskrétní neurogermí postižení (amplituda MUP pod 3 m V a redukovaný 

nábor MUP do st. 2). 

• V etáži, která se nalézala v oblasti hlavní křivky, bylo vždy prokázáno výrazné 

neurogenní postižení, výrazněj ší v hlubokém kompartmentu. Maximální amplituda 

MUP nad 3 mV a redukovaný nábor MUP st. 3-4. 

• Pro elektromyografický nál z nebyl rozhodující typ deviace O.p., ale její tíže a 

jednotlivé typy deviací neměly specifický elektromyografický korelát. Nálezy u 

skoliózy a izolované hrudní hyperkyfózy se specificky nelišily. 

Je možné konstatovat, že výrazné a difuzní postižení paraspinálního svalstva -

předevš ím hlubokého kompartmentu - je faktor, který se podílí při vzniku deviací o.p. u 

HMSN. Rozhodující je v tomto směru především tíže neurogermího postižení. Lehké 

neurogenní postiženi lze prokázat i u některých pacientů s HMSN bez deviace o.p. 
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9.Závěr 

Práce se komplexně zabývá problematikou deviací O.p. u HMSN. V souboru 141 

paci ntů s HMSN byli vyhledáni a dále sledováni pacienti s deviací O.p. 

Cílem práce bylo upřesnit období vzniku, frekvenci, charakter, tíži a progresi deviací 

O.p. u HMSN. Takto komplexně dosud nebyly deviace O.p.u HMSN dosud hodnoceny. 

Výsledky sledování jsou v práci souhrnně prezentovány a to s přihlédnutím kjednotlivým 

genotypům HMSN . Dalším cílem práce bylo upřesnit charakter postižení paraspinálního 

svalstva a vymezit, kdy se může toto post ižení uplatňovat při vzniku deviací o.p. Tyto údaje 

zatím také nebyly v souvislosti s HMSN publikovány. Ukázalo se, že z hlediska rozvoje 

deviací o.p. je významné difuzní neurogenní postižení zejména hlubokého 

monosegmentálního paraspinálního svalstva a to pokud je hodnoceno jako výrazné. 

Byl potvrzen předpoklad, že u pacientů s deviací o.p. je přítomné neurogenní postižení 

paraspinálního svalstva. Výsledky studie ukazují, že je přítomné u všech pacientů s deviací 

O.p. Též byl potvrzen předpoklad, že elektromyografické nálezy v oblasti paraspinálního 

svalstva u paci ntů s deviací o.p. a bez deviace o.p. jsou rozdílné - zatímco neurogenní 

postižení paraspinálního svalstva bylo zjištěno u všech pacientů s deviací o.p., ve skupině 

pacientů bez deviace o.p. se neurogenní postižení objevilo jen u 50 % a to pouze lehkého 

stupně. 

Výsledky mé studie podporují hypotézu, že při rozvoji deviace o.p. u HMSN se 

uplatňuje insuficience nebo nerovnováha paraspinálních svalů při jeho neurogenním 

postižení. K dalšímu upřesnění mechanismu vzniku deviací o.p. u HMSN bude třeba rozšíření 

souboru pacientů s deviací O.p. a jeho dlouhodobé sledování včetně provádění 

elektromyografi kých studií z více etáží paraspinálního svalstva. 

Při včasné diagnostice deviací O.p. u pacientů s HMSN a zahájení cílené terapie je 

možné předejít obtížím, které se u těchto pacientů mohou objevit (42). Při léčení deviací O.p. 

využíváme speciálních technik léčebné tělesné výchovy a to vždy v rámci komplexní 

rehabilitace. O rehabilitačních postupech u HMSN jsme referovali v samostatných sděleních 

(43,44). 
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z KLINICKt PRAXE Ces. a slov. Neurol. Neurochir., 68/101, 2005, No. 2, p. 109-115. 

Úvod 

Deformity páteře u hereditárnÍ motoricko-senzitivní 
neuropatie 

Horáček, 0 .1, Mazanec R.2, Kobesová, A.I, Seeman, P.3 
I Klinika rehabilitace UK 2. LF a FN Motol Praha 
2Neurologická klinika dospělých UK 2. LF a FN Motol Praha 
3Klinika dětské neurologie UK 2. LF a FN Motol Praha 

Souhrn 

Deformity páteře u hereditární motoricko-senzitivní neuropatie (HMSN) patří mezi neuromus kulární 
deformity, které ncjspíše souvisí s neurogenním postižením paravertebrálních svalů. V souboru 81 pacien
tů s HMSN s molekulárně geneticky vyšetřenou příčinou choroby jsme sledovali výskyt a charakter defor
mit páteře.. Při klinickém podezření na deformitu páteře bylo provedeno rentgenové vyšetření páteře. 
Deformita páteře byla nalezena u 22 pacientů (27 %). Diferencovali jsr.le skoli5zy a kyfoskoliózy hrudní 
a bedemi páteře s dominantní skoliózou (14 pacientů - 17 %) a kyfoskoliózy s dominantní hrudní hyper
kyfózou (8 pacientů - 10 %). U 2 pacientů se deformita páteře objevila dříve než postižení dolních konče
tin, zatúnco u 20 pacientů se skolióza rozvinula později než deformity a parézy nohou. Naše studie ukazu
je, že u HMSN je třeba počítat s vysokou prevalencí deformit páteře. Je nutno po nich cíleně pátrat 
a v případě klinického podezření je ověři t pomocí r tg vyšetření a časně zahájit rehabilitaci. V rámci reha
bilitace pacientů s HMSN je pak vhodné zařadit speciální techlŮky léčebné tělesné výchovy ovlivňující 
oblast páteře. 
Klíčová slova: hereditámi motoricko-senzitivní neuropatie, deformita páteře, kyfoskolióza, skolióza, hyper
kyfóza 

Summary 

Horáček O., Mazanec R., Kobesová A, Seeman P.: Deformities of the spine in hereditary motor
sensory neuropathy 
Deformities of tbe spine in hereditary motor-sensory neuropathy (HMSN) belong among muscular defor
mities tbat are most likely related to neurogelŮc impairment of paravertebra1 musc\es. In a group of 81 pati
ents with molecular-genetically vcrified cause of the disease, we followed tbe occurrence and character of 
spinal deformities. In the case of c1ilŮcal suspicion for a spinal deformity, an X-ray examination of tbe spi
ne was performed. Deformity of the spine was found in 22 patients (27%). We diITerentiated scoliosis and 
kyphoscoliosis of thor acic and lumbar spine with dominant sc~liosis (14 patients - 17%) and kyphoscoliosis 
witb dominant thoracic hyperkyphosis (8 patients - 10 %). In two patients, the spinal deformity malŮfested 
prior to impairment or lower extremities, whereas in 20 patients, the scoliosis developed Jater than defor
mities and pareses of the feet. Our study indicates that in HMSN, a high prevalence of spinal deformities 
can be expectcd. They should be specifically sought and in the case of c1ilŮcal 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: hered itary motor-sensory neuropathy, spinal deformity, kyphoscoliosis, scoliosis, hyper
kyphosis 

Hereditární motoricko-senzitivní neuropatie (HMSN) 
jsou nejčastějším typem dědičné polyneuropatie s inci
dencí 1 : 2 SOO (1). Onemocnění se také nazývá choroba 
Charcot-Marie-Tooth (CMT) podle autorů, kteří one
mocnění popsali jako první (2). U pacientů s HMSN 

v klinickém obraze obvykle dominuje oslabení distálních 
svalů zejména na dolních končetinách (DK), poruchy 
chůze, defomúty nohou, poruchy citlivosti na DK, ale 
časté je i oslabení rukou (3). 

Tradiční klinická klasifikace podle Dycka rozlišuje 
podle klinických nálezů, typu dědičnosti a bioptických 
nálezů 7 základních typů HM SN (4). Elektromyografické 
vyšetření, rozliší dva základní typy HMSN -lyp I (demy-
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elin i zač ni, hypenrotick)) a tyr II (axoná lní. neurálni) ()) 
Oba tyto tvpy JSou geneticky značně hete rogl'nní 
Nejčastějši mutací u pacientú s HMSN je 1.4 Mb dupli
kace nebo delece no chromozomu 17 P jl. 2-12. kter,1 
postihuje PMP 22 gen. Durlikace PMP 22 genu \edc 
k fenot)'flu choroby Charcot-Marie-Tooth I A a dcl<xc 
vede obvyk le k fenotypu tomak ul ózní neurOflJtie. neholi 
dědi č né neuropat ii se sklonem k tlakovým obrnúm 
(HNPP) (6) Druhý nejčastěj ší typ dědičné neUlOfl<llic -
tzv. CMT X- vzniká dus ledkem mutJce \ genu rro Cx 32 
a vyznačuje se dřívějším a obvykle i tě žším postiŽl'nÍlll 
mužu než že n (7) . Mutace v genu fl ro PO mohou \l'\ 1 

k několika odlišn)'m typul1l HMSN demyelinizačI11 rOl
mě neuro[iatie, Deje rine -So ttasově sy ndromu s Č;I~Il\1l1 

začátkem. tě žkým postih'ním a demyelini7.ační ncul ol 1;1 -
tií a nebo axoná lnínlU lypu CMT 2 s pozdním začúlkclll 
(8). MUlaee v nově objevených genec h asociovan\L'l1 
s HMSN jsou méně časté ;1 jsou předmětem aktu;ílnill(1 
v)'zkumu (9). 

Klinický obraz HMS N je dnes dobře znám)'. U l'ci' ll 
pacientů jsou popisovany i deformity páteře, avšaK jSllU 
zmiňovány vě t š inou buď Jen zcela okrajově (3, 9, 10). 

nebo pouze z úzkého hlediska ( n apř operač ní řešení 

deformit páteře u HMSN - II , 12). Studii zabývající se 
deformi tami páteře u HMSN komplexně jsme v lit eratu
ře nenalezli. 

Z hlediska tradičn í klasifikace deformit páteře je sko 
lióza u HMSN řazena mezi neurom usku lární (neurogen 
ní) deformity. Podle Vlacha patří skolióz.a u HMS ItlC Z I 

strukturální, neuromuskulární-neuropa tieké de formi ly 
(1 3). Skupina neuromuskulárních skolióz je z hlediska 
původu značně heterogenní a obecným znakem je zhor
šování defomlilY v souvislosti s progresí základního neu
rologického onemocnění. Kř i vka skoliózy se mů že zv ý
razňovat i po dokončení ru stu skeletu pro stupiíující se 
svalovou slabost ( 14). Výskyt skoliózy v rámci populace 
je 2- 3 90, z toho skoliózy idiopa ti cké představují 73 o/c 

a skoliózy známé etiologie 27 % (J 5) Neurogenní skoli
ózy se pak v rámci skupiny skol ióz známé etiologie 
vyskytují jen asi u 1,9 Cic pac ientů ( 15) 

Údaje o výsky tu deformit páteře u HMSN se u jedno
tlivých Jutorů dos ti li ší. Kamp (1994) uvádí výskyt II I S 
% postižených (16), DJher ( 1986) II 10 o/c pac ientů ( I I) 
Hardingová a Thomas (1980) sledova li výskyt deťol"lllit 

páteře v rámci dvou základních typů HMSN. U HM SN 
typu I nalezli deťonnity páteře u 14 % postižen)ích 
a u HMSN typu II jen II 3,6 o/c postižen)'ch O). Tyto úda
je jsou obtížně porovnatelné, protože autoři hodnotili 
značně nesourodé soubory, zejména z hledi ska věkového 
rozmezí a genetického defektu. Ve zmíněných pracích 
dále není uvedeno, jaká diagnosti cká kritéria au t oři při 

hodnocení defo rmit páteře použili a jaké typy de formit 
páteře byly pozorovány. 

C ílem naší studie bylo upřesnit v)'s kyt. zhodnotit chJ
rakter, tí7.i a event. progresi deformil páteře u pacientů 
s HMSN. 

ll" 

Materiál a metodika 

Skdn\'a li j ~n1e soubor 81 pJCienlÚ s HMSN. 7. nichz 61 mělo mole · 
~ubl"l1( ~cnelidy pOlw7.cnou a obja~nť nou [',ičil1u ch,'roby. U 20 paCi' 
en lú 7Ú ,~j\'J i po \'yšelření nejčaslějších mutaci ['ře,na přicina Hf\'IS;\ 
do,ud ncia snj . V)'s ~yl jedno lli \')'ch genolypú \. so ub,' ru U\'jdi labulb 
I tJ2 p"~'icnI\J (77 'k) j sme na zák ladě EMG \'\~led~ú ~la,lIik<\\ah 
ia~() HMS0: Iypu I a 19 pac ienlú (13 'k) pak jJ~l' HMSN I\' ['ll I1 
Jednal'l ' c o 35 mužů (I 46 žcn. \'ěkov~' ['Ium~r ,,'uhClru hyl J..) le l. 
včkové ro7.meLí 10- 58 le l . 15 paClcn lú bylCl \. na,e m <kdCl\':ini mcn': 
ncž I lok. o.slallli pak průměrně"" loky (rozmczí 1-) lel l. V .šichlli paľi· 
c llli bvli aulol\' před z(lhdjenim ,;kdo\'dní ncurl1kl~ ick\ \yšclřeni a (hle 
~olllr:) lnč I\e~rulogicky "yšelřodni \·žd y přih li í né pl' 6 mť,;icich. 
I'od,..,hn( isme \yšclřovali i ohlaS! p:íleře a Iru['(\\ <'I1<' ,,';llsl\ ';\' Ph ~Ii
nidénl ['~ucúení na ueforrnilu páleřc jsmc prCl\ 'jJél , ng sníllle~ 1"·'le· 
fl' ";1 \'c"1~\; forl11 ;'1\ Ve Sloje <předozadni a bočnú rro.Í ek c·c!. kle,,'· IIlIl(lí· 
{lilie iad"'lil cclou IX·lleř . SkoliózlI j Sllle mčřili 11L1lllNí ('"bbrl\ ';) lihlll 
\ ·c · fr""I;U,,; rovinč a ky fózu pa~ pOlf1ocí Cobho\';' lilll11 \ ",,, 'I;\ln ; r(l\ I· 

n': 117!. Ja~O palologii j'lll<! hodno lili všechny s koll< ' li c ~c křid,;' lIaJ 
10 ~I. plldlc Cobba a všech ny kyfolil'~e ~řiv~y naJ..)(I 'I. prlulc Cobb" 
Při klinickém rocJel.řl'ni ni') prn,gr(:\ i deronnit~ ' r';!(::~i\..' ,i.'lne prt)\';'ld011 

kOlltrolní I tg vyšelření nej2<l:\(ěji \" odstupu (1 I ~ Illt"j,'11 a núlc/ ~ 
porovn:,,'~ li. U paeicnlů. klen: jSlllť měli ve sled,,,;'III; je'lI ~rjlľe , j snll' 
POfl"'II:"l\'a li na še I1g nalezy s předchozí dokulllel1lac; prt"'cdcnllll 11;1 

Jinélll pracovi'l i (pokud byla pnwcuena za slandardn;c'h ['l'dll1índl. .'\ ;' 
i.ak lad0 cilené anamné z)' i předchozí doklllllelll;lce j ' lllť upk ,;ilo\ ';II , 

i o bdo b i rtwvoje deformily páleře . 

Výsledky 

V ce lém sou boru 81 pacientů byla deťormita jláteře 

nal eZC ll il u 22 pacientů (27 'le). 17 pilcientu ,de ťorl11itou 

pát6e mělo HMSN typu I (77 % z 22 pac.) ;\ .'i pacie lH ú 
s defol'mitou pá teře pak HMSN typu II (2:' c:7c z 22 pac) 
Procelltuální výskyt deformit páteřc byl \šJk v r{lI11ci 
obou typů HMSN obdobný (tab 2). Ní že u\cdené [ldaje 
v % v této kapitole vyjadřují výskyt v r<Ímci skupiny 22 
pacientů s deformitou páteře (22 pacientů= I OOo/c). 

Hodn ocení skupiny pacient/l s deformitoll pátáe 
Z hlediska charakteru deformity 

Diferencovali jsme následující dva t\' jlv deformil 

pá teře 

I. Skolióza a k)foskolió::.a s dominonfl1i sko!ió::,o/l ( 14 

pacientů - 63 %) 
Deformita postihovala buď součas né hrudní i bederní 

úsek páteře, nebo izolovaně buď jen hrudní . nebo beuer
ní úsek púteře . U všech 14 pac ientů byla dominanlním 
nálezem skolióza a u některých jsme zjis lili i "ýralllější 
hrudní kyfózu . 

Hodnocení podskupiny z hl ed iska fľ(1/1I I.Jil 'kI 

• Jednoduchá křivka byla nalezena u 6 pacientů (27 CJc) 

a to u 3 pacientů v hrudní páteři, u 2 pacientů v bederní 
páteři (obr. I), u I pacien ta na pomezí hrudní -beclerní 
páteře. 

• Dvojitá křivka postihující hrudní a bederní páteř byla 
nalezena u 5 pacientú (23 o/c). přičcmž hlavní křivka 

v hrudní páteři byla nalezena u 3 pacientu. v bederní 
páteři pak u 2 pac icntů (obr. 2). 

• Vícečetná křivka pos tihující jak hrudní. tak bedcrní 
pá teř by lJ Zji š těna u 3 pacien t ů (14 ch-) . pri lLlIll u 2 paci
entll jsme nedo.li hlavní křivku v bederni 1';l ldi (obr :;) 
;t u I jlaCiCnl<l pak v hrudní páleři 



Tab. I. Výskyt jednotlivých ge notypů \ souboru 8 1 pacientú 
s HMSN. 

Fenotyp (genetická příčina) 

CM TI A 

cnu PMP 22 na 17 chr. 

Delece genu PMP 22 na 17 chr. 

CMTX 

Mutac<! enu PO 

D~jc rine · Sottas synd rom (HMSN IJl) 

Bodovú mutace genu MPZ (PO) 
Bodová mutace v PMP 22 

Počet pacientu 
(n=81) 

43 (53 'k ) 

.j (S q .) 

8 ([O 'Ir ) 

2 (2.5 q -) 

4 (:; 'k l 

20 (25 ck l 

Z hlediska líže deformity jsme v rámci této podskupi
ny dife rencovali: 

• skoliózu s Cobbovým úhlem hlavní křivky v rozme
zi 10- 20 st. u 6 pacientů (27 %), 

• skoliózu s Cobbovým úhlem hlavní křivky v rozme
zí 20-40 st. u 4 pacien tů (18 %), 

• skoliózu s Cobbovým úhlem hlavní křivky nad 40 st. 
u 4 pacientů (18 % ) - (obr. 4, 5a, Sb). 

Ohr. I. Pac .. 30 let. CMT I A. skoliti?:! ,jednoduc hou !e\',htrannOll 
hederni křivkou- vrchol kři v ky v úro vni L 112. C"bbu\' úhc l 25 Sl. 

lcská a ,Iovcn, ki! neurologie a ncu rochirurgi c 

Tab. 2. Výskyt deformit páteře \" rámci HM SN typu I a II 
v souboru 8 1 pa c i en tů s HMSN. 

Elcktrofyz io logiek)' typ Počet pacientů s defonnitou 

HMSN typu I (62 pacientů) 17(27 '7,) 

HMSN typu II (19 pacientů) 5 (26 'k ) 

Celkem S I pac i entů 22 (27 'k ) 

Změny ve smyslu M. Scheuermann byly diagnos tiko
vány u 6 pacientů (27 %) této podskupiny. U 12 pacien
tŮ (SS %) se deformita páteře rozvinula v první nebo 
druhé dekádě života, u 2 pacientů (9 %) se období roz
voje deformity nepodařilo zjistit. U 13 pacientů (59 '1'< ) 
se deformita páteře objevila později než deformity 
a parézy nohou. U I pacienta (S %) je přítomná jen 
deformita páteře. 

2. K\.foskolióza s dominantl1í h}'fJerk\fóWlI hrudni 
fJúteře (8 pacientů - 36 %) 

U všech pacientů byla dominantním nálezem hype r
kyfóza hrudní páteře, kdy Cobbův úhel hrudní kyfózy 
byl nad 40 st. U všech pacien tů jsme nalezli skoliózu jen 
leh kého stu pně, u žádného nepřesahovala 25 SL podle 
Cobba. U 2 pacientů (9 %) byla patrná hrudní hyperky
fóza jen s naznačenou skol iózo u. 

Obr. 2. PJc .. 15 Ict. CMT I A. ,kolióz<l S th'ojitou J.;ři"J.;ou Ic hk~ h() stup
ně. hla"ni bederní kři\ · ka. vrchol v úrovni LI/~. C"hhu" ldlel I fl sl. 

III 



Obr. :I. !''' l".. ~4 kl. CMT I A. ,ícc,;c lnú křivka lehké ho sturnť 

Hypcd..:y fóza hrudní p:tt eřc byla u 4 pacientú ( 18 cic) 

V rozmczí 40-60 sl. podl e Cobba, u 2 pacientú (9 o/c ) zji š

těn a hypcrkyťóza v rozmezí 60-80 sl. podle obba (obr. 

ó) a u 2 pacientú (9 % ) nalezena hyperkyfóza nacl 80 st. 

podle Cobba (obr. 7). U poslcdních 2 pac iL'nt ů mě la kliv

ka až chal'akter gibbu. 

Změny ve smyslu M . Sl'heUelmann byly na rtg popsá

ny pouze u I pacienta této podskupiny. U všech pacicn
tú se deformita páteře objevi la v první nebo dl'uhé dek{l

dě života . U 6 pacientu (27 <Yi-) se deformit y a parézy 

nohou rozvinuly dříve než dcfOl"mita pátcic. u 2 pacien

tů (9 ?r ) se však naopak dctormita páte ře objev ila d ř íve 

než deformity a paré zy nohou. 

Hodn oce1l í skupiny pacienttl s deformitou pátde 
Z hlediska progrese deformity 

• Progrese byla p07.o rována u 3 pacientů (14 Glel: 

Pac. 1. : 10 let, fcnotyp Dejcr inc-Sotlas sy. typ deformi
ty:jednmJuchá skoliotická hrudní křivka , tíže zakřivení \' ) 

lek ch SS st. podle Cobba, během násl ed ujících 12 měsícu 

navzdory kOl"zetoterapii došlo k progresi na 77 Sl. (obr. S 
a, bl . Byla provedena kore kční operace páteřc a v násle

dujících S letech byla dívka j eš t ě 4krát reoperována 
Pac. 2. : 16 let, fenotyp CMT I A. typ deJ"onnity dvo

jitá esovitá skolióza hrudní - bederní páteře, hlavní 

hrudní kři v ka. Cohhů\ Llhcl I () st. Běh em následUjících 

11 2 

Obr. 4. P~c.. )) lel. CMT I 1\ . skoli l"" , d "Ol ilou khd;l>u. \Tc h,,1 
h(' dťl"lli křivky v úrov ni UI2 . Co bbll ' úh e l 58 sl. 

13 Ill ěs íců doš lo k progresi na 15 st .. zá roverl došlo 

i k progresi neurol og ického nálezu na OK. Terapie dd or

mity páteře byla konzervativní. 

Pac. 3.: SS let, fenotyp CMT I A, typ deformity dvo
jitá skolióza hrudní - bederní púteře , hlavní bederní kl'i v

ka, Cobbův úhel 18 st, během následuJícího :2,5 roku 

doš lo k progres i na 23 st. Terapie deFormity p:ltci"e byld 
konzerva ti vní. 

• U 14 pac ientů (64 %) deFormita páteí"e neprogrcdo

\'ala (všichni sledováni déle nel. 2 roky, interval sledovú

ní 2-5 let) 
• U S pac ientů (23 %) nebylo možné progresi de!ormity 

posoudit pro krátký časový interval. který j sou v našem slc
dování a protože není k dispozici předchoz í I1g dokumentacť. 

Zastoupení dal ších klinick)'ch pří zn a kll v souboru 

UV{ldí tabulka 3. Jak vy pl)'vá z této tabulky, téměr- všich

ni pacienti měli zkrácení Achillovy šlachy, os ldbcni 

a atrofie distálních s valů OK a poruchy citli vosti OK. 

os tatní příznaky by ly méně čas té . Výskyt deformit páte

ře LI j ed notli vých genových poruch uvád í tabulka 4. 

Diskuse 

Deformit y patele jsme nalc7.11 LI 27 % pa ci entů 

s HMSN, cožjc častěji než bylo dosud u HMSN Lll'á-



IIhr, ;;a. Tci~ ; i ,~ol i ó"l , jCdll lldllllHlll 1I\l" 'I~ol lllllb ,ilní kři \ ' ko \l . 

hl>! Ul\l\ \ úro\'ni Tll 101 I I . ("oh l\l \' úlle l 77 , I. , Ih:jIU, i ckf'onni· 
.', ld 'm .... ouboru . 1 ) lcd llpt: r~ll:l\i n;i k /. p;IL'iL' lIl k a 1 \(ld'l{l llpil ~t tl P;J"O 
.11j,- ~(H t;~ l' lIl opl! fac i l't,le i....: 

Ohr. 6. P;ll" .. ~ 7 lel. CMT I f\ , IOlll i l"Ull llí h) pc r~\' !'ll" l hrudllí P" ldl', 
í -\lhhu \' ůhd 74 st. , ... " ul i ú/~ I hrudní p"lh:h: .iell IlJ /ll<ll'l 'll ;'1 

dC!lO , V Jl ~ l.~ C m , IIUhoI'U N I pdcil'lllLI , Hi'vlSN . ř. Ilich/, 

1,2 11\' 10 s Hi'vl S:-J IYPU I (77 ' Ii ) a 19 paci elllU s H MS N 
lIrU II (2 ,~ clÍ ) ([~Ih, 2), hy la deformila p~'I( cI'C přilUlll

na II 22 paciclllu (27 'I, ) , Jal-; vy pl )/\' :1 / IJhulI-;) 

~ paci ellt i s deformitou p:tldc r~llřili čClsl č ji " I·IMSN 
I\P" I ( 17 pacielllLI) Ile/, " Hi'vlSN IYIJU II () p:lcicll

IU) "[ ,lIO le Ill:I,.., pí '. l' /['lls ohc IHl lilll, 7,L Hi'vlSN l y rU 

l il jllld\[dlll Č Čd\l ČI ~ i Ill'! l y p " PmUI /l ;I\ '<II11e-li I ' S~ I" 

Oh ... 3b, ~ 'I R I Irl lJ'll ub /.Ujc \'l.l ;m p,ÚCÍ'e' J.. l"I'lll1ill1 h l ud l1i))) a h řl, 

nilll ()r~ ~ínUlll 

Oh .. , 7. I ' ''L .. :'11 lel. (".\ IT 1I!1lldLC \ :;c' i\l! PO , UOl11uLu ltl1 i 11 \ IKI'J.. )' !'I; 
/';1 hrudn í p;ill..'\\.- Ctlb~lI \ Llhel i\ " st ""L ll iú /; I" lhojilulI i..!i\ ~(lll. !II :I\
Il i Ilruull i UI\ L ) Cll II 111\ ' ,'lIlcl :''i 'I 

proee lllll úlni 1)' \ 1-; 1'1 dc l'ormi l p,ítei'c I' l'álllCi HM SN 
IYDU I (I ll. Dal-; Ila IO/u íl od H :II'diJlgol'é a Thlllll 'I.'L 
( 19NO) (.'II , bLÍí 1 )IOI-;~i? C1li č,I'l ě, j q V)'sky l I l ámei 

IYI)U J. .I~mc n,tl ť/ li del'ur lllil)' p:lle řc II 11CI ,~ Llll ,o ubo 
I'U lé mU ,t"jnl' Č,lS[U u obo u ty rú HM SN (lab. :!) JL 
1,\ <1k li'cb~ 1 UIXI10 rnil. že Il ,i\ so ubor r ~lcicnlll hy l 

mé ll č POL' ťlll :' 11 cl 'o u hor 1 I1l íllČI1)'c h C11110 rLI, co ; 
mohl o \\,lcd k) ullil' llil , 

I I " 



Literatura zabývající se HMSN téměř zcela pomlJl 
otázk u charakteru deforTIÚt páteře u tohoto onemocnění. 
O tom se zmiňuje pouze Parry (1995), který považuje za 
vůbec nejčastější změnu v oblasti páteře u HMSN (10) 
juvenilní kyfózu (M. Scheuermann). V našem souboru 81 
pacientů byla juvenilní kyfóza nalezena jen u 7 pacientů 
(8,6 %). Uvádí se, že M. Scheuermann postihuje 0 ,5-8 % 
populace (17), takže výrazně vyšší výskyt tohoto postiže
ní jsme nepozorovali. Hyperkyfóza hrudní páteře byla 
sice dominantním nálezem u 8 pacientů, avšak nejednalo 
se o typické křivky ve smyslu M. Scheuennann protože 

hyperkyfózy byly podstatně výraznější a méně plynulé 
než je u M. Scheuermann obvyklé. Jak plyne z výsled ků, 

v našem souboru jasně převažovaly jednoduché nebo 
dvojité skoliotické křivky různé tíže s více či méně vyjá
dřenou kyfózou hrudní páteře. 

Podle našich zkušeností se deformita páteře u HMS N 
nejčastěji rozvíjí v první dekádě života, méně často ve dru
hé dekádě. U větš iny pacientů se defom1ita páteře objevi
la později než defomuty a parézy nohou. U dvou našich 

pacientů se však deformita páteře rozvinula dříve než 
deformity a parézy nohou a byla u těchto pacientů prvním 
příznakem HMSN. V obou případech se jednalo o pozdně 
začínající axonální formu CMT v souvislosti s mutacemi 
v PO genu. Dále jsme pozorovali, že vícečetná sko lióza 
lehké ho stupně byl a jedinou patologic kou změnou 

v objektivním nálezu u presymptomaticky de tekovaného 
pacienta s mutací Thrl24Met v genu PO. Je pravděpodob
né, že se dal ší příznaky onemocnění objeví v průběhu jeho 
dalšího života, podobně jako tomu bylo u jeho matky, 

u které byla prokázána tatáž mutace. U všec h pacientů 
s mutací PO (fenotyp CMT 2 a Dejerine-Sottas sYl byla 
přítomna deformita páteře a navíc všechny tyto deformity 
patřily k nejzávažnějším v souboru. 
Dů ležitá je otázka progrese deformity páteře 

u HMSN. Zatímco idiopatická skolióza je "onemocně
ním rostouc ího skeletu" a ukončením kosterního růstu 

obvykle končí období vzniku nebo progrese skol iózy 
(15), skolióza u HMSN (neuromuskulárního původu) 
může progredovat i po dokončení růstu skeletu pro stup
ňující se svalovou slabost (14). Přitom post ižené mohou 

být, kromě paraver1cbrálních svalů, i další svaly patřící 

T a b . 3. V ýs kyt nejčas těj ších příznaků v so uboru 81 pacienlů 
s HMSN . 

Při znak Poče t pacientů 

Deformita nohy - pes cavus 51 (63 'lc) 

Zkráceni Achillovy š lach y 77(95'lc) 

Oslabení a atrofie distálních svalů Dk 79(98'lc) 

Oslabeni kořenových sva lů Dk 20(25'lc) 

O slabení a atrofie svalstva rukou a předloktí 47(58'lc ) 

Porucha c itlivosti na DK 77 (95 <;() 

Porucha citlivosti na HK 28 ()5 <;() 

Bole s t; páteře 57 (70 '7" 

do hlubokého svalového stabilizačního systému patere 
(18) a dokonce i bránice (19). Ve skupině pacientů nad 
20 let j sme prokázali progresi deformity zatím u jediné
ho , zatímco ve skupině pacientů do 20 let ve dvou přípa
dech . Progredující defonnity u některých našich pacien
tů bylo třeba řešit operačně. Z celého našeho souboru 

zatím 2 pacienti podstoupili operaci páteře vzhledem 
k rychlé progresi závažné deformity. Ze stejn)'ch důvodů 
byly operovány deformity páteře i u pacientů. o kterých 
referuje Daher (1986) (II) a Hensinger (1976) (12). 

Přitom deformity páteře u jejich pacientů byly před ope
rací podobné tíže jako u našich operovaných pacientů 

(skoliózy kolem 40 st. podle Cobba). 
Naše výs ledky ukazují na důležitost cíleného vyšetřo

vání pacientů s HMSN pro včasné zjištění defom1ity 
páteře. Je-li přítomna , je třeba dále sledovat, zda nepro
greduje. U pacientů s deformitou páteře doporučujeme 

včas zahájit rehabilitaci s využitím speciálních technik 
léčebné tělesné výchovy (LTV). V rámci LTV lze využí
vat, podobně jako u idiopatické skoliózy, především 

modifikace Klappova lezení, metodu podle Schrothové 

a Vojtovu metodu (20). 
Je třeba dalšího dlouhodobého sledování a rozšíření 

souboru pacientů, aby bylo možné upřesnit, jak častá je 

progrese deformit páteře či jak častý Je výskyt deformit 
páteře v rámci jednotlivých genových poruch u HMSN. 
Další studie by měly být též zaměřeny na zjištění efektu 

rehabilitace a urče ní nejvhodněj ších LTV technik . 

Podpořeno Z gralllll ICA MZ CR (' I A/8254·J 

Tab. 4. Výsky t deformit pateře ,. podskupinách podlc jednotlivých ge nov ýc h poruch v souboru 8 t pacientů s HM S N . 

Ge nová poruch~ POČC I pacienlů Skolióza Kyfoskolióza Počet paCl~nlu 

a kyfo skolióza (dom inan tní , deformitou r;j(de 

(dom inantní hype rky fó za ce lkem 

sko lióza) hrud n i pátci"e) 

CMT I A du r likacc 43 8 2 IO(23 '7c) 

HNPP deJetc 4 -

Mutace Cx 52 8 I 1 11:\(,, ) 

Mutace v PO I Fenotyp CMT 2 2 2 2 (100 '1( ) 

I Feno typ D~jerine·Soltas sy 4 I J -1 11011 ')( ) 

CMT genot yr do sud ne upřesnčn 20 .j 1 5 (25 c, ) 

Cel kem x l 1-1 8 22 (2 7 (; , 
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Divergentní fenotypy choroby Charcot-Marie-Tooth: 
demylinizační s infantilním začátkem a axonální 
s pozdním začátkem a zpomalenou fotoreakcí 
následkem různých mutací myelin protein zero 
(MPZ, PO) genu 
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Souhrn 

Ú vod. Mutace genu pro periferní myeIin protein zero (MPZ, PO) jsou již 10 let j ednou ze známých příčin 
demyelinizačn.ího typu choroby C harcot-Marie-Tooth (CMT) kam kromě klasické formy CMTl patří 
i časně začínajícÍ a těžká forma D éj erineovy-Sottasovy neuropatie (DSS) a ještě časnější a těžší konge
ni t ální hypomyelinizační neuropatie (CHN). P O proteinje hlavní součástí perife rního myelinu a hraje 
zásadní r oli v procesu periferní myelinizace . V posledních letech byly popsány rodiny s axonálním 
typem CMT v důsledku m utací v P O genu. Pacienti a výsledky. Popisujeme 3 české rodiny s výskytem 
dvou zcela odlišných začátků, průběhů a forem choroby CMT, u kterých byly jako příčiny choroby 
p r okázány m utace v PO gen u . Šlo o mutace již dříve popsané v jiných zemích a sice: Arg98Cys u dvou 
rodin se třemi pos tiženými, jednou ve 2 generacích, s těžkou demylinizační formou, infantilním začát
kem a sta bilním průběhem a s extrémně nízkou rychlostí vedení periferním nervem a dále mutaci 
Thr l24Met u p a cientk y s p ozdn ím začátkem axonální formy CMT na konci 4. dekády, abnormní 
fotore akcí a poměrně rychlou p r ogresí nemoci. U mutace Arg98Cys šlo v obou rodinách o vznik de-novo, 
a u mutace Thrl24Met sice n ebylo m ožné rodiče pacientky dovyšetřit, ale anamnesticky trpí matka 
pacientky chorobou CMT. U syna i dcery pacientky, u kterých dosud nejsou žádné klinické známky 
polyneuropatie j e též abnormní fotoreakce a u syna byla též prokázána stejná mutace, u dcery nebylo 
vyšetření provedeno. Závěry. Těžká demyelinizační dědičná neuropatie s infantilním začátkem (DSS) 
a axonální pozdně začínající CMT2 představují opačné póly spektra poruchy myelinizace způsobené 
mutacemi PO genu. K od on 98 Arg PO genu je místem opakovaného vzniku mutací i u českých pacientů. 
Objasnění proč některé mutace v P O genu vedou k velmi časnému začátku demyelinizační neuropatie 
a jiné mutace stejného genu k pozdnímu začátku axonální neuropatie by mohlo poskytnout klíč 
k molekulární interakci Dlezi axonem a Schwannovou buňkou. 
Kličová slova: HMSN I II, 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 p upillary reaction, resulting 
from different m yelin protein zero (MPZ, PO) gene mutations. 

Background: Mutations of the peripheral myelin protein zero (MPZ, PO) gene have been for 10 years 
o n e of the known causes of the demyelina tion type of Charcot-Marie-Tooth (CMT) disease, which in 
addition to the classical CMTl form also includes the early onset and severe form of Déjerine-Sottas 
neurop a thy (DSS) and yet earlier onset and more severe congenital hypomyelinating neuropathy 
(CHN). P O protein is the main component of peripheral myeIin and plays a crucial role in the process 
of p eripheral myeIination. In the last few years, families with axonal type of CMT due to PO gene 
mutations have been described. P atients and Results: We describe 3 Czech families with proven PO gene 
m u tations and completely different times of onset, cIinical courses and forms of the CMT disease. The 
muta tions foun d h a ve been reporled previously in other countries. Arg'98Cys 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 p e ripheral n erve conduction velocity, and next, Thrl24Met 
mutation in a female patient with late ons t oť axonal form of CMT disease at the end of the fourt h 
decade, abnormal pupiIIary reaction and rela tively rapid progression of disease. Arg98Cys mutatio n 
occurred in both families de novo, in the Thr124Met mutation, patient's parents could not be investi
gated but the patient's mother has a history compatible with CMT disease. 80th son and daughter 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'0pathy with childho od onset (DSSl and axonal late-onset CMT2 represent the 
opposite ends of the spectrum of m yelination d isorder caused by PO gene mutations. The 98 Arg codon 
of the PO gene is a locus of repeated occurrenc e or mut a t ions found also in Czech families. Elucidation 
ofthe reason why some PO gene mutations lead to very early-onset demyelinating neuropathy and other 
m u ta t ions of the same gene lead to late-onset a x o nal neuropathy could offer a clue to molecular 
interactions between the axon and the Schwann cell. 
Key w o r d s: HMSN III, Déjerine-Sottas, PO, MPZ, myelin protein zero, Charcot-Marie-Tooth, CMT 

Úvod 
-------- --- -

Choroba Charcot-Marie-Tooth (CMT ) je společný 
název pro klinicky i geneticky heterogenní skupinu 
dědičných periferních neuropatií (l). Jde o skupinu 
nejčast.ějších dědičných nervosvalových onemocnění. 
Typickými klinickými píiznaky jsou distální svalová 
slabost a atrofie, více a dříve na dolních než na hor
ních končetinách, snížené až vyhaslé šlachosvalové 
reflexy, poruchy či tí a většinou i poruchy chůze ajem
né motoriky (2) U př'evážné většiny pacientů se cho
roba projeví v prvních dvou dekádách života (2, 3). 
U chorob CMT se vyskytují všechny typy mendelov
ského přenosu přičemž nejčastějším je autosomálně 
dominantní typ ná 'ledovaný gonosomálně dominant
ním typem (4, 5). Elektrofyziologicky je u CMT rozli
šován čas tější typ demyelinizační (CMTl) s výrazně 
sníženou rychlostí vedení periferním nervem - obvyk
le pod 38 mis na n. medianus vpravo a vzácnější typ 
axonální (CMT2) s normální nebo jen mírně sníženou 
rychlostí vedení - obvykle do 38 mis na n. medianus 
vpravo a s výrazně sníženou amplitudou akčních po
tenciálů (l). Histopatologicky je typ CMT1 spojen se 
segmentální demyelinizací a tvorbou klasických cibu
lových formací v biopsii nervu. Pro typ CMT2 je na
opak typické snížení počtu velkých myelinizovaných 
vláken se shluky regenerujících malých vláken a s re
lativně zachovalými myelinovými obaly (2). 
U 50-70 % pacientů s CMT lze prokáza t tzv. CMTIA 
duplikaci, resp. HNPP deleci na chromozomu 
17p11.2, obsahující gen pro periferní myelin protein 
22 (PMP22) (6). Mutace v genech pro connexin 32 
(Cx32) (7), myelin protein nula (PO) (8) a PMP22 (9, 
10,11) jsou dalšími známými příčinami chorob CMT. 

Na rozdíl od MT1A, která je vždy spojena s demy
elinizačním fenotypem CMT1, byly mutace v Cx32 
i v PO v poslední době prokázány kromě pacientů 
s CMTl i u pacientů s CMT2 (5, 12, 13). 

Myelin protein zero (PO)je hlavní strukturální slož
kou kompaktního myelinu periferních nervů a je 
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membránovým proteinem exprimovaným ve Schwan
nových buňkách (14, 15). PO hraje esenciální roli 
v procesu myelinizace a jeho porucha, chybění či nad
bytek vede kjejím závažným poruchám (15). Mutace 
v PO genu jsou nacházeny u pacientů s chorobami 
CMT s již vyloučenou CMT1A duplikací, resp. HNPP 
delecí v 5-10 % pi'ípa dů (lG-18). 

Mutace v PO genu se projevují velkou variabilitou 
fenotypu nejen klinického, ale i elektrofyziologického 
a his topatologického (8, 19). Oproti očekávání - ph 
poruše myelinového genu, je pozorován u pacientů 
nejen demyelinizační fenotyp, ale i axonálnÍ a to jak 
elektrofyziologicky, tak i v biopsii nervu (8, 13, 20) 
Dosud bylo v PO genu popsáno přes 90 mutací všech 
typů, nejvíce typu missense a mutace se vyskytují 
nejčastěji v exonu 3, který kóduje extracelulární do
ménu proteinu (11,21). Většina mutací má dominant
ní efekt, projeví se tedy na fenotypu již v heterozygot
ním stavu, byly však již popsány případy recesivních 
mutací v PO genu (22). 

Zde popisujeme první případy českých CMT pa
cientů s mutacemi v PO genu, se zcela odlišným prů 

během a typem dědičné neuropatie . 

Pacienti 
---- -----

Pacientka 283: v době vyšetření 8 let, rodiče pacientky jsou 
zdraví. v rodině SE' žádné nervosvalové onemocně ní nevyskytlo 
souroz~nce nemá. Těhotenství a porod pacientky byly bez kom 
plikací, porodní hmotnost byla 3800 g a délka 51 cm, od 2 měsíc I 
byla dívka sledována pro hypotonii a opoždění motorickéh. 
vývoje - sama stála od 18 měsíců a chodila sama od 3,5 roku 
Od 18 měsíců věku je popisována skolióza pátef"e (obr . lA 
a dívka již do současnos ti prodělala 5 ortopedických korekčnícl 
operací páteře (obr. lB). EMG vyšetření v 18 měsíc ích věk, 
ukázalo extrémně sníženou rychlost vedení periferními ner\" ď 
(6-8 ml s) a u pacientky byla v té době s tanovena diagnóza Iw 
reditární motoricko-senzitivní neuropatie typ III (HMSN lIJ 
resp. Déjerineova-Sottasova neuropatie. Neurologické vyšel 
i-ení v 8 letech věku: drobná dívka , mentálně odpovídají, 
věku, s povšechnou svalovou hypotrofií a hypotonií postihuji, 
jak distální, tak i proximální sva ly, po opakovaných ortoped i. 
kých korekčních operacích páteře používá korzet (obr. 2). FOl' 



Obl', l A, ntg páLe '" s těžkou , koliózou u paci entky 283 pi'ed 
první orlopedickou korekt ní operací pá te j'c . lB. ::lo uč3sny stav 
pacien tky 283 po opakov a ny ch korekčních ope ra cích páte ř'e , 

VšimněLe si povšechnych hypotroli í a atrofií ú dových sva l" 

rL"1k 'e je norm61ně výba\'n ~, . , I "ch rn<i normáiní. Deformity 

nohou nem ,'! í obr. 2). Arcfl exl<c s la chos valová na všech konče ti

mich , pyramidov,' jevy spa st ické nejs ou v.\íh'l\' ne, chúzc neji ,Uí 

s rozš U'enOll b,i!.i , ze cli'ppu ,;(' lve-dá sp lhúl11m 

Česká ,,\ slovenská neurolog ie <1 n urochirurgi e 

Obr. 2. Pacientka 283 ve věku 8 let, vš imn ete bi povšechný ch 
s va lových atrofií na dolních konče ti n ách 11 nepdtomnost l de
formit nohou. 

Pacientka 1069 v době vy;et i'ení 44 le t , oba rodiče pacientky 

JSOLI zdraví, netrpěli ani netrpí žádným nerv'osvalovým onemoc

né ním, sourozence pacie ntka nemá, 19Ietv" syn trpí obdobll)' m 

jl'J' ii z.ením s velmi Č8, nÝll1 z " č :H kcm v úl k l11 \'éku lobr 3 , 
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Obl' , 3. Rodok men I'odin,' paci('otú 1069 a 1070, rodiče pa
ci c n tkyj~ou zdra vi, pacientka má VŠ<1k sLej n ě p08tižené ho "yna 
- s iLuac(' s\'0dčící IJro dl' -n ovo vz n ik mutace s dominantním 
\'Iiwrn, Kul'l tc ~y mb() ly znač í ze ny, hral1il lé ~."ll1bol\' zn :léi 
m uže, plné crné S,\ mhul )' , nač] osoby posti 7,ené chorobo u C.'\'IT. 

Pacicntk" !ll ,; V\'I'<Jz nl' motorické posLi2,pní od zce la út lého 
\ · č' k u od :" mes ícc ,,<'kuje po pi sovaná hypoton ie a OPOžďo\'ó ní 

moLorick(;ho vyvo,ip, ::i ~lInosta t né chodila až od 4 let. nikdv \' ~,l k 

neby la schopna ~a mo~ta lné nomHilní chůzp, Od útlého d ětst\"l 

je lež popisnva na skolióza pc'lteh! , Ortopedickou operaci dosud 
žádnou Il <.: pl'odel a /;). V d ls ké m a dorosLovém veku byla s ledu
vá na na n ' urol o).,'ii a bylo ji pOSlu pně sdě leno někol ik n)zn,<'ch 
di agnóz - mj , Friedreichova ataxie a dě t.ská mozková obnw 
IDlVrO ), Až ve 2~ I<, lech byla po podrobném vy~e lí'ení nemol o· 
gicl<ém <J clcktro(yzio lol,,'i cke m a po vyšcll'ení biopsie nervu po
cientce sta no vl' na spdvna diagnóza hereditá mí motoricko- sen 
zit.ivní neuropat ie Lyp III (HMS i\' III), re::i p 
D0jerineova-~ot.Lasllva neul'opatie , Průběh onemocnění je po-

ml' l'Il C' ' l Cl bi I ni, hel. zhorsovón í Asi od 25 let po zorUje zhorso\', 
"duchu a v SOU(':') >i nosti byla ztrá ta s luchu objektivizována <lZ 
,OdB , Probandka porod ila vc sv)'ch ·26 letech svna, kLer)' tež I I 
lIMSN III, Neul'olog'ické vyšeti'enÍ ve 44 letech: lucid 
nedosl,'chav<Í ž,(' 11 a , " v,)'ra zn ou svalovou sla bostí jak disui l, 
l<l k i proxinullně, bel. deformit nohou a rukou lo br. 4A, B, ( 
Pí'i fotorpakci je zpomalená n;.ísledná mydriáza po ukonl" 
oSl'il u , S lochosva lo\'á arei1exie na všech končetinách, nevýl" 
né py ra mid ové Jf'vy spél s tické, v,vrazn a punčoc hovit.<Í a rub 
co vi Ul hypc s tezie. Samos tatn:;' stoj be z opory ncn] možn)', pok : 
~e pacienlka drží okolí, udrži se ve s t.oj i S<Jm8 , Chu ze snmost.lI 
je nemoz na, chodí,; oporou a s vý raz nými titubacf'l1li , ze M" i 
• (> nezvedne, 

Pac ic nt 1070: \' dob,' v,všc ti·ení 19 le t , ma tka p<Jcienta Ip' 
1069 ) l r pi stejn)' mi obtj~, mi a byl a u ní ,;t.a novcna disgllo 
H~1SN III (obr. 3). U p<JcienUl bylo od 1 roku věku t éž )lozO! 
dno o pozděni motorického vy-voj e , chod il s oporou od 2 le t. \ 
:3 le tech bylo. u paci f' llla na z,ik ladě rodim\(; an amné zy, neu l 
loglckého vyše l i-e ní a EM G st:movena dia g-nóza Hl'vISN III. N, 
ma lní samosta tné chúze nikdy sc hop, ' n nebyl, jako díll' 
pohybova l na LJ'íkolce. nyní pou žívá mechanický vozík, Od 
let věku je s ledován pro výraznou a progredujíci kyf'oskoli, i, 
hrudn í pátci'c. Dosud neby l operová n, Ve 14 letech se u něj I 

banálním respi rat ním i 11 f'ck tu mzvinula resp iraéní ins uficien, 
5 nutností podpurné ventilace, Neurologické vyšetření v J 

letech: lucidn i s polupracujíc], sed í na vozíku, ná padn é povAer . 
ne svalov, ', hYIJ<ltl'O fi,>, vý razn á dextrokonvexní s kolióza hrun 
paL ř ' , Na mozkov)'ch ne rv ech j e obl e n" nú fotoreakce s mír l 
Iwps ku ze obo ustranně, Ns III< j ::;OLl hy potrofi e svalové, \-, 
di s táln ě , svalová síl s je povšechn ě s nížena nejen distálně, " 
i prox im á lné , a ),f' fi exie 5 -e K, taxe bilaterálně mírně ne.ii ~ : 

pí'ed cílem, ruka vicov<í hypestezie do úrovně ZaPŮS lí, ladičk<l \ 
h s::; lá až k loktum , Na DK - povi;echné sva love hypotrofie [l , 

rofi > j a k di st R lně, tak proximáJl1 č (obr , 4C ), tonu~ svalov,\ 
poyšechně ::i nížen , nemá defo rmitu nohou typu pes CHVU 5, "PI 
pedes plani s Vj:'I'Hznou valgozitoLl kotníkú (obr, 4A a ,1C). Ar , 
lexie L2- S2, taktilní hypes t ezie do 1/3 l);te k , l a dička vyh fl~ l, i 

ke kolenum, Sflmostatny s toj bez opory j e krátce možny, 
ZH\' ,'enýmfl očima nedok<iže , chúzp možná jen s opo rou a j<:ll I 
mís tnosti č i krá tkoLlvcdúlenosl, ze sedu se zved ne s dopom ul 

Pacientka 932: v době vyš<-,ti'e ní 49 le t, ma l ka pacientky ': 
letl ve stMí špatné chodí a m ' l bolesti a brn ní konéctin, H~i , 
70 let trpí zh oršující se ztrátuu s luchu, u syna i dcP l'y paci ent i 

.J e od do rostovcho věku zn á m<Í abnormní fotoreakce (obr .. -
n,~ urologicky v,:;a k nikdo z pi'fb uzných vyšeti'etl dosud nebyl. 

O b r. 4A. Pacientka 1069 (\'Ievol se svým synem (1070) v době vyšptř-cmí na na;c m pracovi ; , 
Všimněte si povšechných ,; va lov\'ch at rofií na dolních i na horních končc lin ,í ch :3 nepr-íLomnu 
deformit. nohoLl. 4B . Nohy pacientky 1069 be z defo rmity pes ca vus. 4C . Povšcchné at rofi e di,L,ilní, 
i proxima lnich ~ \ ' a hl DK u pacientky 1069 (v levo) i ujejí ho syna 1070 vpra vo a u obou p,'ckvapi\ 
dobra extenze nohy, 
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Obr. 5. Rodokmen rodiny pacientky 932 s dominantním pře· 
nosem choroby, kdy syn pacientky - č. 2072 je též heterozygot· 
ním nosičem mutace T124M, ale dosud nedosáhl věku manifes· 
tace choroby . Je u něho pi"itomná pouze abnormní fotoreakce, 
stejně jako II jeho ses try, která však nebyla k dispozici k vyšet
fenÍ. Matka pacientky námi vyi'; tl·ená nebyla , anamnesticky 
však trpí pi"iznaky choroby CMT S pozdním za ::átkem. 

Asi od 12 let věku ~i pacientka \·šimla anjzokorie a velmi 
pomalé reakce zornic na osvit, do svých asi 38 let byla jinak 
fyzicky zcela zdravá. Ve 38 le tech , e po chiipce objevila slabost 
dolních končetin roK) - nemohla chodit a následně se objevily 
i bodavé bolesti v končetinách, pro které byla pacientka poprvé 
vyšetřena a puk i hospitalizována na neurologii. Stav byl nako· 
nec uzavírán jako polyradikuloneu ri ti s, pacientka brala dlou· 
hodobě kortikoterapii a měla přechodně invalidní důchod. Po 
45. roce věku doš lo k výraznému a rych lejšímu zhoršování ob
tíží a s labosti DK a obtíže se obje\ily i na rukou - zhor- ení 
jemné motoriky, neobratnost . Došlo k nápadné atronzaci distál
ních sva l ů na DK i malých svalů rukou. Zhoršení sluchu dosud 
nepozoruje. Při kontrolní hospitali zac i ve 49 letech bylo po 

Česká a slovenská neurologie a neurochirurgie 

vyšetření EMG vysloveno podezi"ení na axonální formu HMSN. 
V posledním roce používá při chůzi hůl, bodavé bolesti na DK 
se objevují obvykle v souvislosti s virózou a začaly se objevovat 
i na horních končetinách (HK). 

Neurologické vyšetření ve 49 letech věku. Lucidní, nor· 
málně s lyš ící žena, na mozkových nervech je nápadná pouze 
nevýbavná fotoreakce na osvit bilaterálně , na HK jsou atrone 
distálních svalů pi·edloktí a malých svalů I"Ukou - hlavně inte· 
roseálních - bez nápadnější atrone thenaru či hypothenaru, 
hyporef1exie C5-C8, rukavicovitá hypestezie do poloviny před
loktí. Na OK jsou výrazné distální atrone I)'tek , není deformita 
nohou (obr. 6), je oslabená extenze nohy bilaterálně , aref1exie 
L2-S2, punčochovitá hypestezie a výrazná porucha vibračního 
čití nejm é ně do výše kolen. Stoj je nejistý, obvykle se snaží 
přidržovat okolí, chůze je nejistá s titubacemi s výrazným zhor· 
šením při zavřených očích a při obratech jako projevy spinální 
ataxie. Ze dí'epu se zvedá šplháním. 

Metody 

Elektrofyziologická vyšetření (EMG, VEl'. BAEPJ a zobrazo· 
V;lCÍ vyšetření (rtg) byla provedena běžnými technikami v rámci 
běžných rutinních vyšetl·ení. 

Molekulárně genetická vyšetření 
ONA byla izolována z periferní krve. 
U popisovaných pacientů s klinicky diagnostikovanou dědič· 

nou periferní neuropatií CMT byla nejprve pomocí sudy mikro
satelitových markerů (23) vyloučena nejčastější mutace , tedy 
CMT1A duplikace, resp. HNPP delece na chromozomu 17p1L2. 
U pacientky 1069 byly dále pl"Ímým sekvenováním vyloučeny 
mutace v kódující sekvenci PMP22 genu . Vzhledem k jednak 
velmi časnému začátku a extrémně snížené rychlosti vedení 
u pacientu 1069 a 283 a k pozdnímu začátku axonální neuropa
tie s abnormní fotoreakcí u pacientky 932 bylo pokračováno 
analýzou PO genu . Všech 6 kódujících exonů PO genu bylo 
nejprve amplinkováno v 5 PCR pomocí intronových primerů 
(exon 5 a 6 byly amplifikovány v jedné reakci vzh ledem k malé 
velikosti intronu 5), dř-íve publikovaných (24) Získané pe R 
produkty byly následně purinkovány pomocí kolonek QIAquick 
(Qiagen·NěmeckoJ a použity jako templát při sekvenační reakci 
s využitím kitu Big Oye Terminator Vel' 3 (AEI - USA). Sekve· 

Obr. 6. Pacientka 932 ve 
věku 49 let , v době nálezu 
mutace Thr124Met v PO 
genu. Všimn ěte s i v.ýraz
ných atrofií distálních sva· 
lu dolních konče tin, oslab
ení exte nze palce a ne
píitomnosti defonnity nohy. 
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načnÍ reakce byly následně precipitovány v kyselém alkoholu 
podle návodu výrobce sekvenačního kUu. Mutace byly prokázá
ny sekvenováním obou vláken DNA a k jejich potvrzení nezá
vislou metodou bylo provedeno restrikční štěpení exonu 3 pomo
cí enzym u Hhal (MBl Fennentas - Litva) pro mutaci Arg98Cys 
a NlaIIl (NEB - USA) pro mutaci Thrl24Met. Bylo použito 
číslování kodonů PO proteinu, které zahrnuje i 29 aminokyseli
nový signální peptid a začíná prvním kodonem methioninu 
tohoto peptidu v souladu s databází lnherited Peripheral Neu
ropathies Mutation Database (21). 

Histopatologie 
Biopsie nervu u pacientky 1069 byla odebrána z n. sura lis 

vlevo. Tkáň byla fixována směsí paraformaldehydufglutaralde
hydu a kyselinou osmičelou, poté zalita do epoxypryskyřice -
Eponu. Polotenké řezy nervu byly barveny toluidinovou modří, 
ultratenké řezy po kontrastování uranylacetátem a citrátem 
olova byly vyšelřeny elektronovým mikroskopem Tesla BS 500. 

Výsledky 

U 4 pacientů s chorobami CMT ze 3 nepříbuzných 
rodin s dříve vyloučenou nejčastější mutací, tedy 
CMTIA duplikací, resp. HNPP delecí, byly pomocí 
přímého sekvenování prokázány 2 různé heterozygot
ní mutace v PO genu (obr. 7). Obě mutace byly proká-

Exlracelu lár. 

Inlrocelulál 

COOH 

Obr. 7. Schéma PO proteinu s označením míst aminokyselin· 
·kodonů s nalezenými mutacemi u popi sovaných rodin. Nahoře 
je extracelulární prostor, dole je intracelulární prostor. 

zány na obou vláknech DNA a následně potvrzeny 

i pomocí restrikčního štěpení enzymem HhaI, resp. 

NlaIII. Šlo o VJíměnu báze C na T v pozici 292 vedoucí 

k výměně 98. aminokyseliny arginin (Arg) na cystein 

T b 1 a 
-

1 Pacient Věk Fenotyp Nerv Distálni Rychlost Amplituda 
při vyšetření latence (ms) vedení (mI~) (mV) 

f-
n. medianus 17,5 11,5 l.7 

~ 
n. peroneus 28 ,1 9,7 I 2.6 

283 7,5 roku DSS 
n. suralis nevýbavné 

n. medianus- senzi t ivní nevýbavné 
---

n. medianus 56 4 .L 1,0 

n. ulnaris 26,1 9 

I 
4, 3 

1069 44 let DSS 
n. tibialis 53 ,8 9 0,1 

senzitivní nervy nevýbavné 
(medianus, ulnaris i suralis) 

I 
---< 

n. medianus 48,3 6 1,1 

n. ulnaris 30,9 9 2,3 
1070 191et DSS -

n. tibialis 76,5 6 
I 

0,2 I 
senzi tivní nervy nevýbavné 
(medianus, ulna ris i suralis) 

-

! 
-

n. ulnaris 4,3 51 6,3 
f- .. --j 

n. tibiali s 12,9 31 , 0,3 
932 49 let CMT2 

n. peroneus II 34 1 0,15 

senzitivní nervy 3,6 44 I 4,9 I 

(medianus, suralis) 2,7 44 I 8,2 

n . medianus 8,1 

I 
29 I 

1,2 

n. ulnaris 3,6 51 4,8 
932 51 let CMT2 

1 
n. tibialis nevýbavné 

n. peroneus nevýbavné 

I 
--

senzitivní nervy (medianus) nevýbavn · 
-- -
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Obr. SA. Biopsie nervu suraJis ve světelné mikroskopii od 
pacientky 1069 v jejím věku 23 let. Všimněte si četných a 
\)~'azně rozvinutých cibulovitých formací (šipky) a přítomnosti 
demyelinizovaných a slabě myelinizovaných vláken (hvězdič
ka), SB. El ektronová mikroskopie stejné biopsie nervu od pa
cientky 1069 s cibulovitou hypertrofií Schwannovy buňky (vle
\'Il J a pOl1.lšenú kompaktnost myelinu - š ipka (vpravo), 

'Cys) - mutace Arg98Cys ve dvou rodinách, u tří osob 
' těžkou demyehnizační dědičnou neuropatií HMSN 
lIl, resp. Déjerine-Sottas neuropatií (pacienti 1069, 
1070 a 283), V obou rodinách byl dovyšetřením zdra
vých rodičů pacientek 1069 i 283 prokázán de-novo 
\'znik této mutace, U všech tří nosičů mutace 
:\rg98Cys byla od útlého dětství extrémně snížená 
rychlost vedení periferními nervy (tab. 1), a tyto hod
noty se již dále během života zásadněji neměnily. 
Nápadný byl rozvoj těžké skoliózy páteře (obr. 1A) 
u všech U'í nosičů Léto mutace a naopak nepřítomnost 
deformit nohou typu pes cavus (obr. 4B, 4C). V biopsii 
nervu suralis byly u pacientky 1069 prokázány četné 
cibulovité formace myelinu a přítomnost demyelinizo
I'an)'ch a tence myelinizovaných vláken (obr. 8A). 
V elektronové mikroskopii byla nalezena místa ne
kompaktního myclinu (obr. 8B). Výsledek vyšetření 
hiopsie nervu tehdy v roce 1983 výrazně podpořil, 
rew potvrdil diagnózu HMSN III. V další rodině 
, famili árním výskytem axonálního typu choroby 

Ceská a slovenská neurologie č\ neurochirurgie 

CMT2 s pozdním začátkem ve 4. a 5. dekádě a s ab
normální fotoreakcí byla přímým sekvenováním pro
kázána u dvou osob (pacientka 932 a její syn 2072) 
heterozygotní výměna báze C na T v pozici 371 vedou
cí k výměně 124. aminokyseliny threoninu (Thr) na 
methionin (Met), mutace Thr124Met. Obě nalezené 
mutace byly již v minulosti popsány u pacientů s cho
robami HMSN III, resp. CMT2 v j iných zemích (8 ,14). 
Přestože obě missense mutace zasahují stejný exon 3 
PO genu, a tím extracelulární doménu proteinu (obr. 
7), jsou fenotypy pacientů, věk při začátku choroby, 
její průběh i elektrofyziologické nálezy naprosto odliš
né. 

Elektrofyziologie 
Výsledky vyšetření periferních nervů u popisova

ných pacientll jsou shrnuty v tabulce 1. V jehlové 
EMG byly u všech pacientů prokázány chronické de
nervační a regenerační změny. 

Evokované potenciály u pacientky 1069, trpí
cí od 25let progresivní ztrátou sluchu a ujejího 
syna (1070). 

BAEP 
pacientka 1069 ve věku 44 let - sluchový práh 

zvýšen o 70 dB, na BAEP hrubě abnormální odpovědi 
s neměřitelnými latencemi, záznam svědčí pro těžkou 
peri ferní lézi, 

pacient 1070 ve věku 19 let - sluchový práh 
zvýšen o 10 dB, ještě v mezích normy, na BAEP ab
normální odpovědi s chyběním vlny I, latence vlny III 
a V jsou prodloužené, záznam svědčí pro periferní 
lézi. 

VEP 
u obou osob 1069 i 1070 byly latence vlny P100 

v mezích normy. 

Diskuse 

Popsali jsme tři české CMT rodiny s prokázanou 
mutací v PO genu, Obě mutace se sice vyskytují ve 
stejném exonu stejného genu, ale jak je vidět ze zcela 
odlišného začátku a průběhu choroby CMT u zde po
psaných pacientek, mají tyto dvě nalezené mutace 
nejspíše zcela odlišný vliv na funkci PO proteinu a na 
interakci axonu a Schwannovy buňky . Kodon 98Arg, 
kde byla u dvou z popsaných rodin prokázána výměna 
argininu za cystein, je evidentně tzv. horkým místem 
(hot-spot) pro vznik mutací, protože byly opakovaně 
popsány mutace vedoucí k výměně na histidin, prolin 
nebo serin a mutace tohoto kodonu byla nalezena jako 
nejčastější například u pacientů ve Francii (25) a zřej
mě i jinde v Evropě (8, 26). Není tedy zřejmě žádným 
překvapením, že se tato mutace objevila i mezi první
mi prokázanými případy pacientú s mutacemi v PO 
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genu v České republice. _ ;aše v)'sledky s nálezy dvou 
nepříbuzných rodin se stejnou mutací Arg98Cys 
vzniklou v obou phpadech de -novo tato pozorování 
z jiných zemí jasně podporují. Proč se kodon 98 PO 
genu s tává tak často místem mutací se nicméně blíže 
objasnit zatím nepodahlo. 

Fen otypy dosud popsaných pa cientů s jednotlivými 
mutacemi kodonu 98jsou pro jednotli vé výměny ami
nokyseli n poměrně shodné - fenotyp CMT1 pi·i výmě
ně na hi s tidin , serin a prolin, ale fenotyp DS IHMSN 
III při výměně na cys tein (27). Efekt mutace na funkci 
prote inu a hlavně na fenotyp no s i če mutace není evi
dentně dán místem mutace, al e spíše charakterem 
výměny , r s p. vyměněnou aminokyselinou (8 , 21 , 25 , 
26) . Záměna za cyste in , obsahující s irnou skupinu 
může vé::; t ke vzniku disulfldovýc h vazeb vextracelu
lárním prostoru a velmi negativně ovlivnit strukturu 
perife rního myelinu , pro což ,;vědč í i nález v biopsii 
nervu s poru ·· eno u kompaktností myelinu u pa
cientky 1069 (obr. SB) a podob ný nález v biopsii nervu 
i u pacienta se stejnou mutaci a ve lmi podobným fe
notypem popsaným v Japons ku (27 J. 

Ztráta sluchu, která se začala projevova t u pa
cientky 1069 s HMSN III nejspíše sou visí s touto dia
gnózou R s nalezenou mula cí Arg98Cys a je vy
svě Llitelná postižením sluchové ho nervu , protože PO 
gen j e exprimován pouze ve Schwannových buňkách, 
tedy pouze v PNS a pJ-ípadné centrální pr-íznaky by 
tedy neměly souvise t s poruchou tohoto genu. Ztráta 
sluchu nebyla u pacientů s touto mutací popi sová na , 
ale naše pacientka je starší ne ž dos ud popsaní pa
cienti a je v souén,;né d obě zřejmě nejstarší popsanou 
osobou s touto mutací. Proto je možné ztrátu sluchu 
očekávat i u dalších nosičů mutace Arg98Cys v do
spělosti. Toto tvrzení je podporová no nál ez" l!1 peri fer 
ní léze na BAEP ::; absencí vlny I i u 19letého syna 
pacien tky s toutéž mutacÍ. 

ýsledek DNA vyše ti-ení v pr-ípadě zde popisova
ných dvou paci entek s mulací Arg9SCys urč il, že nej
de o recesivní typ poruchy s 2!'ick rizikem postižení pro 
sourozence a Jen nepatrně zvýše ným rizikem pro po
stižení potomkú , jak by se mohlo ze sporadického 
případu zdát, ale že jde o de- novo mutaci 3 nezvýše
ným ri zikem pro sourozence, ale zato s ,J()r;. rizikem 
pro potomky pacien ta! Tedy zcela zásadní rozdíl pro 
genetické poradenství. 

Mutace Thrl24 Met byla v posl edních 4 letech též 
opak ované pops;ina v h ete rozygo tním stavu u pa
cientů s MT2 z jinýc h zemí 113, 201. :\edávno byl 
dokonce publikován první případ s homozygotním 
stavem pro tuto mutaci u pacienta, kter.\' mé l klinicky, 
elektrofyziologicky i histopato logicky de m\ eliniz aé ní 
formu 'MT a zemf·el ve 44 letech v souvi s los ti se 
zhoršující se dechovou nedu.~tatečnos tí na pneumonii 
(28). 

Vzhled em k dob ře popsanému fe notypu i moleku
lárnímu podkladu této form y CMT b\lo pro tento 
zv láštní CMT fenotyp s pozdním začátkem pf-evá žně 
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axonální polyneuropatie s abnormní fotoreakcí a po
ruchou sluchu za vedeno i klinické označení CMT2J 
a je uveden i v katalogu OMIM (OMIM 607736). Roz
voj polyneuropatie ve 4., 5. či 6. dekádě s pf-evážně 
senzitivními pf-íznaky a progresivním průběh em vede 
samoúejmě většinou k pravděpodobněj ší diagnóze 
získané polyneuropatie, pečlivá rodinná anamnéza, 
dovyšetře ní nejbližších pí-íbuzných neurologi cky 
i elektrofyziologicky a vyšetření foto reakce mti že 
umožnit s tanovení diagnózy CMT2. Naše pacientka, 
stejně tak , jak popisuje De Jonghe (13) měla Jako 
j eden z prvních příznaků bodavé bolesti v dolních 
končetinách, které pí-etrvávají a i progrese choroby je 
u n aš í pacientky obdobně nápadně rychlá, jak je to 
popsáno De Jonghem . Proč některé mutace PO genu 
vedou k těžké demyelinizační neuropatii s infantil
ním začátkem a ujiných mutací v blízkém sousedství 
je nosič mutace až do starší dospělos ti č i dokonce 
někdy i důchodového věku zcela zdráva pak se rozvi
ne poměrně rychle progredující axonální neuropatie 
není do sud vůbec jasné. Funkčn í testování naleze
ných mutací v expres ních systémech může v budouc
nu přinést odpověď na tuto důležitou otázku. 

Z uvedených pí-ípadů vyplývá, že pacienti s demye
linizačním typem CMT, velmi časným za č;i tkem cho
roby a e x trémně sníženou rychlostí vedení periferním 
nervem ale i pacienti s pozdním začátkem axonál ní 
formy CMT by měli být po vyloučení CMT1A duplika
ce , resp. HNPP delece vyšetřeni na mutace v PO genu. 
Poučení ze zde publikovan)ích pr-ípadú by mě l o usnad
nit včasné stanovení správné diagnózy u dalších pa 
cientů, u kterých je pak možné klinickou diagnózu 
potvrdit i nálezy mutací na DNA úrovni. 
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BOLESTI pATEŘE U HEREDITARNÍ NEUROPATIE 

AUlOři : o Ho r<Íč ck , Kobcstlvj A. 
Prac oviS lČ Klil1ikJ rehabilltaCl' FN MOlO I, Pra ha, Ce.:sb I-c.:publikd 

Souhrn 

Příspěvek se.: zab~l vú problemalikou bOlc.:s li piÍt6e u pacien t\! s chorob ou Chill·col- Marie-Tooth . 
Ve skup inč 40 pacicnt ll s tilllto onelll ocnčnilll j sme sledova li V)lskyt verlcbrogcnních bO \c ,li, 
tvarových deforlllit páteřc a funkčnich lllu sku los kek tA lních a PllsturAlnich pOI'uch pótd'e. Vcr
lebrogc llni bolesti se ob)evily u3() P;lC iCIlIÚ (00 'X,), I'ullkčni Illuskul oskc lclúlni poruchy p:llci'c u 
38 pacicnti! (95 '1'0), posturální ponlchy pútdc u 12 pacicIHÍI (30 % ) a tvarové c1 e ťoJ'll llty pAtde 
u R pa c ientů (20 % ). Naše zkušenosti potvr7.uj i, že.: bolcsti p{ltek JSO U časlčjš i než v hčžné 
populaci a SOUVi sí jak s funkčníllli Illuskuloskekt:ilnillli a posturúln íllli poruch al11i pátde , tak 
s tvarovými deformitami páteřc, ale uplat řllljí se i nčkteré dal sí specifické faktory 

KlíčoviÍ slova: choroba Charcol-Marie-Tooth - funkč ní mu sk uloskclctál ni pOl'llehy pátci'e - po
srurální poruchy - tvaro vé defoJ'llllty pátcl-e - bolesti púte ře. 

flurúček, 0., K ohes()I'ú. A ,: B,/( k p"i" ill hel'er!i/(J
':v neuro{J(Jfhy 

Summury 

Pmble/lls ",ilh huek IJuill ill IJaliellls II il " CI"'I'cu l
lv/orie- Tuu/II disea.'ie ix J)n'.H~ l1led ill Ih is jWj}(.:r //1 -
cidellce (~l \'(:r((;'bru~eJ1ic JUJ/ II, spine shllpe cle/o /"
mili es Ulit! lill/ulo//u/ III fI,H'U/o-scc:!elu! u/ld !losluro! 

disuI'ders lVere /u!loll'er!-uIJ i ll u !!.mUIJ uF.f () j!U

l iell/s, !JI 3ól}(Jliel1{s (Yor~) \ ' (' I'/ ('h logel1l (' j10 /11 1l'(JS 

j11'(',H'III , IlIl/er/ul/ul I//I(S( IIlo-scc lc/ul disorek,-s i ll 

3(;1'% (95'}1,) Vild I()}'m d ej(}J'm llies /11 .'\ potiCl/lX 

(] ()'.'~J II j,\ uJIIlir/JJet/ hy 0111 ' eXIJ<Th'II(' ('s, lh el! ('UJ1/

ll/O ll SIJlI/(' l)(1ill 01'1..: fI/OI'(' In'(l lIcIII /11 these JJUI/(' lif ,\ 

UliJ ,hey (ln! c()ll llecfed ilO! OJ/ly \I'uh /ÚI/(!UJlw! 

IIII1,H.: /l!u-sce/e(ul ()In! 1)()SllIra / s/)l11e th.·Hndc/'s hlll 

wilh 10/'111 disorders 100, uJ/d so /}/c ol/'eJ spcci/ic 
l uctor.\' (/Ir IJI(/yillg ,hcir 1'01(' ((JO 

K e)' H'oras. /lw d>us Clw rU J/-Alu l'ie- '((J (JIII {1I1Ic! f

VJ w/ IIlflS( II!o-scl'le!ol ,\/)/'l1e cI/\'o J'dl'J'S - po,vl ll ra! 
lIiJu/ders - spi l1e {(Jr/II di,Yon lc}'s spine pain 

Úvod 

Nejčostější hel'ccJitární nc urop,ltic JSou here
J ilá rní Illul o rické a se nziti vní 11eu rop~ti c 
(\-IMSN )( I 71 Tcnllin hCTcditárni Ill nror ick n-

!/urú c:ek, O ., Ko!>evJlIú, II Die Sc!t ,I/ (".zel/ de,. 
tVirh elsvlI!e hel (' Ille/' !le/,('d IlUreJJ N cul'ojJcJlic 

ZUSlllH 1Ilt.'I,fassll "Ji 

III der AriI/fil ,,,inl die Pruhl('l/Iu {ik dťs lV"hel
sUllleschlll crzc,,' IWI den Pu!icJI/el/ mll cler Clwr
('o {- !Hu/'/ ,'- TIJ",I,- f.:.ra ll klll el hc/w l:d" l l . III "ill el 
G u t/ lpe 1'011 .fO PUlic l/le l/ liliI (hesel ' Erkro l1klt l/g 
\\' ///'(!e d us ~1)rk( JlJll II( ' 1I \ 'V I/ l't'l'fehru t!,(lnclI Sd1lllcr
:('1/ (,,, ,, /),, (' /11 ('1, di" FO /'ll l/I<'I,:)/ 1I 1I{(i ~(!1I der W, rhe/. 
SÚ"/i' . ,'0\\'((' die FlI llk{l( )JIs -, d l e m lls/.:./f lo,d . .-ell' la

',,/1- /filc! d le jJos/III 'o h 'J! S-' OI'l Il1.f,! ('11 tl." ,. IlIi)'helsiill le 
I}/ (' \ · , "'/ c ·JH ~ ),~ : t · II(,1I Si 1/lII I 'I": ť'1/ kmu('" /"'( .?ti J-'u 
fl Cit (cll ( !)(} ') 11) \ Ol', cite F UII J..tif )J/SIII I/ \ krt/(Jkl.' / c ltJ 

lel/slumllgell dcr JVi,-h .:lsúlllc hei 38 Palli!/l lc lI (95 
'f .. ) , di" pW1I!rtl l" /I Sl r" 'III!:"" dcr lf'irhel.Hilll" hc{ 
/2 Pa llenle ll (30 tI.,/) III /( I tli" F nrm (/(J/(} rllliIÚ rell 
dc'" Iri, lw l ,w'ill/c 111'; S l'tlli.' /lIell ( ~f) tl,,) U/I.\('Jt ' 
é 'llul/llll J).!t'1I he.\IÚl igeJ/ , dus.\ die Sl hm c r : ell dL'! 
ff íJ'helscl ll l l.' hUl tI,e,\t.'11 PU /le l/ IL' II u/lc r ' '' lJl-kummt: lI. 

oh hei dl' /' Ul II!eu'u PO/It/IUlI tl l/, linii sic hUII,t.! I ' 1I 

mil dell I II JJÁ l icHI'lIIlfsk tr lo.\kL' /L'lu/elt Uli ti pO.\'/Il J'II-

1,," Slun/II}!." " tI"r 11';I'il,, /I-,III/(', f(lul Ulil" liliI ,/''" 
FUrJmJe!lJrmi'ú!cJl tl!!,. Ii i r/Je/sii ult.: ZII:H/m IllCH. Es 
kUII/l I/cl/ lilie It ť' lnl,l!(' ln' UCITII s/H ': i /i." ""II FoJuo-
/'(.! /ll'(}/, 

Sclrlli .,,,eI ,, 'orl"': ('1/(/1'("1- ,\ flln('-7iJllIIt -Knlllkhll
il - FUllkliot"'"l1l kulrt.l).;" IL'wle SIOI 'III/C t'lI d"r Ili
Jhl..'lsiiule - !uJ\'I"rale ,S'/CJ nll lgc/J - F()n~/{lel(Jnlllla
lell t/a 11" I'hel.lli llle - lI'ir"""ull/n l'llllwr:,," . 

nu genct icky dete['Jllino vaných one llloell l:ni, 
char<JKlcl'izo\';IIPfCh picdevšilll pos ti žcll illl mo
toricK~!ch a :icllzl ti"n ích vlaKen periti: rních 
nerYu ~l typid:\'nl kli ll lek)!1ll oh rozcl ll , Pro tuto 
s k upi ll u Or1l. .. ' llI DC Il Cllí Se pí..) u i: iva i 1l~'l 7. L'\' cll l)-

V Č' R tímto unclllocnl:n inl tll,i asi 4000 pa
cl cnt ll a v součosnc dob0 se di agnos tib op író 
o genet iCKé vyšetl'cní a ekktromyograllcké 
vyŠ ..: th:ni (9,1 0) . Na 7.ákladě ge netického vy
seti'Cni lze rozli ši t nčko llk \ ' ;lľian t o nelllocn č-

111. N cj ca stčjší J": C MT I. typu 
~; ,icJn yehnlzačl1illl tYI'CIll pos ti/,e lli dk l·lllg. 
včtsinou se jednú o vMi;ll1tU Cl'vIT IA, Kdy 
doch<izi k duplibci na 17. chromozolllu (65-
70% nemocných). Měnl: ča s t o diagnostikUje
me CMT 2. typu s ox on:ilnim typem posti že
ni dle e lllg (10- 15 % nelllocných)(~), U 
delllyelinizačníhu Iypu pustiženíjc zponl '1kni 
111OtOI'ického i scnzitivniho vede ní, u axonál
niho (ne uron álního) typu posti že ní jc typicky 
ni zká ampliluda sUlll ačního svalového akčni
ho pOlcnciálu s normálním nebo jen lehce zpo
maleným vedením v nervo\'ých vláknech (5). 
Uvedené postižení periferní nervové sousto vy 
vede k ty pickém u klinickému obra zu. Vě t ši na 

pacientů má de formitu nohy - nej čas t čji s vy
sokY nI nárt em, často abnormní o včt ši nou su 
plnač nč- varózn í pos tovení chodidl a, oslabcní 
a atrolic vcntrolaterálního svalst va bel'ce vc
doucí k bipero nc:ilni pMc ze až p\c
gii.(9, I O) .Pacien ti pak mohou mít chara~teris
tickou pOl'Uchu chi'lze s přcpauávánim š píček, 
zvýšcným zved áním kolen a instabilitou při 
lvarové dcťo nnitč nohou, :-ič kteří mají i osla
ben i mk ou s atrofiemi drob ného ru čního sval
stva , neob l'atnost prstll a čas té j so u i poruchy 
citlivosti na Ok akrálnč (10) . Oncmocnl:ni u 
včtšiny p;le ie nt il za č ín:l v dčts t v í . event. do
spivúní J obVYK le puzvoln;l pl'Ugl·cdllje. C:lSI 
pacicntú trpí zároveň bolcstmi noh ou a klo
ubně-svalovými bolestmi, n0ktcří udávají kře
če a časté JSou I bolesti pátde. U nllloha pa
CICIltÚ LCj lllC'11Cl t čc h. Klcií trpi 
vel1cbroge nnimi b,) 1csU111 - n,ll ézúme i vl ce
če tn é muskuloskeletúlni dysfunkce v rll zl1ýeh 
úsccíc h p'l td e, ale i tvaro vé dcťlll'll llt y pó
leře. Pro ble1llotiec bolesti r ;itdejc II literatuře 
věnuvilllCljen o~rajova pozornost, ač koli , dle 
'~d;i ch zkllšel10sti JSou u OvIT č ;1S t é a mll(lhdy 
vcllni :" :;·'~, nl~ . 

V souboru paC ICl ll lljSnle sledova li \ysl, .. y t ver
tebrogenn íc h bolesti, dá\c ťrekvcnc i funkčn íc h 
lTIusk ulo skc lcliJ\ni ch a post llrá lní eh poruch 
púteře o tvarových deťorm it pá td'c. 

Soubor a me tod ika 

Skdovali jsme soubor 40 pJC icntll , CM T. 
So ubur l voi'i lo 24 ?;C Il ':'1 Itl 1l1U ;? l l . '\ 0 k o ... ·,:)' prCt 

neuro logick y, myo sk ..:kt ál nč ;1 poel cnti 
s 1\·;l rO\'LlU dcťorm ituu pú tci'e PL1cJstou pil i i 
ľClllgen ové vyšetí'cn í p;ÍlCÍ'C, V souboru jsme 
7.j l š ťo \'ali výskyt I. ve rtebrogenn íc h bolestí . 
2. pus tur:i1 níeh a l 'un kčnich \l1usku loskelctál
nich poruch p;·ltci·..: . 3. t\':llo\\'ch dcl'mlll il 
1" 1 I dl' 

\')slcdky 

l30Jcsti páteře ud ;')va lo 36 rac. soubonr U 2 
p:1C. sc Jed nalo JCIl II ojedinčlou cp izod u bLl
lesli. Opakuv;lné bukst i uvúJčlu 21 P;lC :1 
suus tavnými boleslmi v ril7. llých úsec ieh pit
ttře trpělo 13 pac. Co se lýče lokali zace boles
ti pak IUll1balgie uu ~vo lo 21 pac.. thol'acal gie 
17 pac., cervikalgie 12 puc. U 5 p3C. byly i 
pÍ'Ízn:tky 1 '~ dikulál1lí k01llprcse na Hk nebo Ok, 

Bolesti již od pOČ:llku o nellloc n č ní poc iťovali 
3 pac .. naupak krátkodobÝllli bolestllli u'pělo 
6 pac Progres l obti ži (co do intellZlty a fľ<:k 

venec boleslí) pozoro v,tlu R pac. 

punkční nluskuloskeletÚlní poruchy jSnle 7.a
chytili ce lkelll u 3R p;lC. Funk č ní bl okády 
v r\izných úsec ích p~tcřc: Illčl o 2R pac .( 14 pac . 
v krč ní páteř i, II [lac. v hnldni pá tci í. a 17 
pac. v IUlll bosa kri1lllí páI6i) . Svalo vé zlll č ny 
ve slllyslu spaslllll , bules([vých evenl. spouš 
ťových sva lový ch hodu jSl11e di :l gnostlkova li 
u I') pac, pří 7.II~ ky Ill sulicien ce hl ub oKéhu 
stabili z" čn í llll sv~liovc' 110 svstc'lllU p;llci'c II I ~ 
pac .. postu r:'i\llí po ruchy ,I KI;lslc K': sv;i\ ove 
dysba lance bylv 1l~ICi:Cll y u 12 pac. 

Tvarové <kťllrlllil \' pÚtc ř c pi·c v;1l. nč \. bmc!lli 
Ubid:itl byly palmé II ~ pac. sOllblll ll . L b,lI,li" 
tcr 1\';l ro \'é dcf\li'nlÍl\': Kyfos koliiJz:l 15 pia;) , 

kyfó za (2 r :le ,) , sko lióza (I p:1C .) Hllc!noceni 
tik Kingovy kl,lSltibcc I l l j lypl (2 pac.) . 
typ II (3 pac. ) nebo lypll l \3 p'IC. ) Z hlcdí , b 
tíže hlavni I,Ji vk y - n:1 Z:'lkI:1 d.; \J1d'cn i Úhlu dk 
(obba ( I I ): II 2 p:lC. hyl Úhel d le Cobh;) dl) 10 
sl., II J pac. Úhe l dle Cllbba v rozsahu 10 -30 
Sl. . u } pac. Úhel dle- Cobbil v ruzsahu 30-6() 
sl. 

Deťorllliw pozvulnJ progrcdu\'.i1 .llI 2 pJC lell 
tíl, ko rek č ni 0reracI patci'<: 11lus('1 \. Illl nulosti 
podstoupil I Pilci cnt, os tatní byli léč eni kon
zcrv~lti v nč. 

(ús r pacie n tú pče chod lll: PUlI;';"ala kur7.e'!. 
..... Š i L~ hllí : d "1~ll l\.'uV , 111 klllTlpl c- x lli 1'L' l! : lh ili t. u,:1 



Disk use 

Funkč ním muskulu skck laL im p orueh:íll! 
a posturálním por uchá m pá te ř ~jc v literatuře 
t.:abý"ajic í se CM T včnov<Ín:: jen okrajová 
pozornost Naše zkušenost \:1k Je , ŽC JSo u 
přítomn é u větši n y pacientů 1 častčj š í než 
v běžné populaci. M uskulo skc letálni poruchy 
sc v naše m souboru objevily t: 38 paeienrtl . 
OíHež itým poznatker:l je , že u 12 paeicntLI jsme 
zjistili pos turální poruch y a proj;vy insuficien 
ce hlubokého stabilizačního sva lové ho sys té
mu páteře (do kterého řadílll c především sva l
stvo pánc vního dna, bránici, multifidi u 111. 

transversus abdolllinis - 6) . Pos ti že ní SV<l IIJ 
hlubokého stahilizačního sys lému pútde u 
našich pacientů s CMT mě l o nej čas těji po va
hu funkčního útlulllu, ale jC pravděpodobné, 
že u některých pacientů mohlo Jít i o ne uro
genní púvod svalového postižení (v rá mc i zá 
kladního onemocnění, jehož podstatou Je po
stižení periferních nervll) . Tu to úvahu 
podporují i některá po:wrování - u pacienta 
s CNlT bylo napři klad prok5ZiÍn:; poškozen í 
n. frenicus (2). jak 7mí l1l 0 intaktr.' n. frcnicus 
je l5kladníl1l předpokladcln pro n'lnnální funk
c i bránice, která jc V)'zna111nOU snuč~ísti stabi
li začního systému pátdC'Lzc [lřcdpokbdat, že 
u někter)lch pacicntů s CNlT 111 ůže být pi'í-
10mn O ncurogenní postižení i Jiných svalů 
st ab ilizačního systému pát6e 
Poslurá lní poruchy J proJCvy sv,dové lIerov
nová hy obvykle nepatři mezi první příznaky 
onemoc n čn í. ObJcví-li se však charakteristic
ké první příznaky Ji ž v pl'edško lnílll vě ku, pak 
podle naš ich zkuše nost í mlIže byt též postiže
ní sva lového sys tému (projevy sv;.lové nerov 
nováhya posturální poruchy) čas .. ym a 1,čkdy 
i vc lmi výraznýnl projevcm oncmocněni. 
Změny v ob las ti trupovéhu svalstva a poru

chy postury IIlohou být do jlste m íry ov li v n č-
ny i dlouholl'VaJicim abnorlllniLll ,le reolypclll 
chůze. ke klerémL doc:l.á z í ;lřcdn' š im 
v důsledku akrálniho oslabení Ok . 

kyfoskoli ózél Pok ud jde o výskyt tvarovyeh 
de formit u CMT. litcnirn í údaje se dosti liší. 
~č kt ~ ré literární zdrOje uváděj i \ý skyt jen u 
10 - 15 % [lacientCI (4,9 l, Jiné naopak až u44 % 
( 8). 
V n"šcm soubo llJ 40 raclcntú se tva rová de

formita (skolió7.a nebo kyfoskolióza) vyskytla 
u S [lacientů. Z výsled ků vypl ývá přesněj ší 
charakteristik a této sku[liny. Jeden pacient 
prodělal v dčtství korekční ortopedickou ope
raci deformity [látdc KoreKční o[lc:race [lľOg
rctluJíc í deforlllity [lillcře u paclentll s CMT 
JSou v literatul'c pO[lsány a neJsou až tak vcl
kou vzác nos tí. Např. Hensíngcr uvádí, že 
v Jejich souhom69 paclcnlú s tvarovou defo r
mil OU [látcře potlstoupí lí st"bílizačni opcl-Jei 
pátcře 3 pacienti (3). Je třeba zdúraznit, že 
vš ichni naši pacienti s tvaľOvými defonnitmni 
u v;i d č li časlé ve rtebrogenní bo lesti. 

Bole~li páteře - které JSou v literatuře ZJby
vajíc í se CMT zmiňovány sporad icky - jsme 
nalezli u 36 pacicntů,jak vyplývá z v)'s l edků. 
Bolesti pátcře jsou u pac ientll s CMT častějš í 
a intenzivnější než v bčžné popul ac i. U 2 pa
cientil byly bo lest i páteře dominantním přízna
kem a u obou to byl i hlavní důvod k jejich 
hos[lltali zaei. ReeidivuJicíml akutními bloká
dami trp~lo 5 pacientil a příznaky radikulárni
ho dráždční ud;iv a li 3 pacien ti. Je vhodné 
zdúraznit, že do sku[liny pacientll s čas tými a 
recidiV1.IJicíllli bolestmi pát e ře patřilo všec h 14 
p,lcicntll :; při znak y insuficí ence hl ubokého 
svalového sta bilizačního systému pótel'e a II 

vsedl bylo patrné též řetězení funkčních mus 
kuloskc lcliliní ch poruch. Taktéž všichni pa
cienti s tvarovou deformitou pátere t rpě li bo
lesti ni p;iteře , něktcří j iž od dětství. :-:a z;ikladč 
našich zkušcnost í, ale i sk romných lituárních 
údaj ú mMcmc konstatOvat, ŽC u paClentel 
s n CJúp0rnčJ ší l1li h01cstllll páteře se spolupo
tlili pk Llnkč l1í Illuskuloskc lcl:dll í :1 postul j l
ní pon. :.hy p;i t cřc, tak i tval'ové tlcfollnity pá
t eře . 

T varové deformity páteře_- hlavn(; kyfosko- Kromč všeobccné znjlllých faktol-LI vctloucich 

50 mg, 150 mg dražé, injekcie 100 mg 

,.,. 
'-~ 

DOSIAHNE CIEL 
Jediné centrá lne p6sobiace myorelaxans 
B EZ S E DATíVNEH O ÚČiNKU 

liózy - JSI11<: nalez lí u R [lJci~lltLI sJuboru . Die k boks tclll páteř e: Je třcb:l při vzn iku bolestí ., 
klasifikace sko li óz sc Jednalo o s~rukturú l ni patcř<.: II pac ientll s CMT počítat s jist'Í'llli spc- I ",,"H>. ",I .. "".",., ;o r,I"·'IO" ... ,I., . .. _ 

" . . . ~ ' '' ' . .", _ . • ~ \ .r..'llI Ll lnt: 1~ ... hlll, •. L~·l 11,,~.rd.I'\.II; ' . ~h'n' 11\"'\"1'1\\1'11)\' ~\In'l\,,· IlIuL.dl'. ZJ\'I.,. ~ tlW p\.'nkrllu r..1Il..Ul. l d ll 

neurol11us ku lJrnl skoll ozy (12). LI~:ratura vc- cltlck y1l11 Illomcnty. U ca Stl pacientu s CMT J l.,,,. U'.I 1.",,,111,11.1,1\, úi"",k Ind, k."" S,.II,"" ' pN'" ,1"""1 ,,,," .. rc."",~iJ\\I I\,""r"l"~,,lll\\i 
novaná CNlT se 0 tvarovyc h deforllllt<Ích p;i- tlT'ícíllli zárovcň i bolcstllli páteře,je takovým ",I\'''<Jl I,''n J. ",hmm,., 1"i-"nI,','n,I", .'p"'.i'" . ,d1"[,,,Ii,.i<i.,. · p<"fCr'" ';'>.lIl.l~ne 1X",,,h, . \',I",J, 
teře bě žnč Zlili ňu Jl:. Tvarov;i tlefe. ~"ita I IJteře IllOlllentelll j iž ZIll íněná charakteristická pon l- " 'r,'I'" \IYOOC!\U I' .,nt. S,·lek"",\ ":,,,,,1. \,.: .. , 1'11',,,,,1,, 1. ... ""~,L fUl1h!l . unI .. :ňUI' r"\uk .. ,, .. 
se In ůžc objevit dokonce dři v c !".'..:ž tyr icků ch::! chůzc~ kter~í bývá ataktická, instabilní , čas · d~" LII ,\\,. .... I~·rIlH IIl\ ... l l llI1rm.·lmllull . 11\.'111.1 h,:p.HdtL \:\ h\..\ , t nt,.·upCt' \"I. \.. \ ut -u\ .k . l.. t"lt.l h 1rn L 1...'mrl.l~ nll 

dcfonnita nohy (9). Dcfonnit:Jje l.::jčasl~j i ve ťo s t\>rdýlni došlapy, II nčktcr).'c h pac ientú j c i -\. I""tn:hm:, Ih: IH ,1 mh.T.I~~·I'.' •. me·,.:,,' ... ,1 ~1 \ml'11111\",U ... 11l\IlH ~1 .. · l...1I11 . rl.1~knh.- I1hI I1'1,,\\:h • . " ':ldl.I l l!' 

sI11ys lu ky fosk o liózy. nčklcl' j však poukazuji. výraznťl larcrú lní insrabi lita pán ve ,Při akrál- .. 1, ,\\\I t: nc. \ ",.'r~11'.' lli l ~~\..:h "1.n k",,l , Ilr..::I1\-pI\'\r\1I1i.: ~o\\\rdl n,I~1I1 ptlj" ' ,'1\, r'~'p~'":n,,ul'" ",,,,,wl .Ill.lh.,lu. 
~c ,?-,h~ra~C'~-i:,0ft,~ ! <:;í i~U~,t.l i.!ni k~.~~·~:1~ (~ . ~~Ll ... l o. I ", c~~ D~~~!.... pak r ~'" k l:..u.lcl\v v~ ( ;:'í WH!II ... I 1 . \,II\I ,t ll.lll\ ~ hll . I.~, ln . . LUI !. t ' . • I"oj',", ' I ' l\ n'oh>lLltH I' 11.I.h .... 1 ~11\' , IIo" .... "", I. , .. ... " 



Slovenské liečebné kúpele 
Trenčianske Teplice a. s. 

Okrem svojho klasickéh o 

liečebného programu 

a klasickych liečebnyc h 

pobalov, ponúkajú Slovenské 

lie če bné kúpele 

Trenčian ske Teplice 

nove zaujlmave programy: 

prog ram na znižovanie nadváhy 

s využitim ušnej akupunktury, 

oddelenej stravy, 

cieleného rehabilitačného 

programu (14 a 21 dni), 

antistresovy program 

s aktivnym odpočinkom (6 dni) 

relaxa č no-reg en era č ny 

program (13 dni) 

s psychorelaxač nymi 

cvičeniami , bylinkovymi 

kupel'mi, masáž ami, 
IIUi: a II O .CUI. W h.i dn Cl n .1 CI.r.n 

Slovenské liečebné kúpele a. s. 
17. novembra 2 

91451 Trenčíanske Teplice 

Tel.: 0831-552288,552289 
Fax: 0831-552 960 

Každ y Z programov zahřňa konzultaciu U le kára , 

termalne kúpele , kla sicke m asaže, 

vhodný rehabilitačný program, saunu, whirlpool , 
vhod ne up r avonv dfěo<'"y rež~,"" _ 

n:i van i pos t\l r;ilni n es t ~l biJity , Z ~k () llltyl11 

d\ls JcdkCIl1 \I vcd cn ych zmčn pak jC prctó(l
vá ni hedcm i jl:ltCÍ"c a rozvuj bl)k sti pá tclc 
Je- Ii u nčkterých paclcnt ll při lu l11 na n.,v ic i 
tva rova deru lmi la p<ÍtclT , jc p r ~i\ dč pouob I 10 st 
roz voJe vcn cbrugcnnich bole sti jd tč vl:tsi . 
zCJ mčna pokud Je ta insu ti cic n tn í s \'a l 0\')' s[a
bilizačni systém pátcle, Dal ším spce iti ckYIll 
1110mcntel11, který \I pacie ntll s CMT muž..: hrat 
rol i při rozvoJi ve rtc broge nnich holesti. je 
kva lita pro tetic kého z,lJ i š t č ni pac ienta . Vhod
na protetická korekce dc fo rmit y nuhy ,I ab
normní ho postavcní noh y Cl spravn': puužíva
n<Í hlll nebo berle 1110hou do jisté míry 
climinovat nepříznivé UllSleuk y ,lb nol'l1111ílllJ 
ste l'co typ u ChllLC ,1 jll'ClČ70v,'111i piltdc . 

Závčr 

Boles ti pútcře JSo u ule n,lšl ch zkušenos tí u 
hereditúrni nlotoricko-senzitivni ncuro pat hi c 
čas t č ;1 n č kd y vclmi vyzn<lmn č. Muhou byt i 
dominantní obtiži pac icnw. pi' iči no ujcho pra
cov ni ncs(; hopnos ti a dÚVOUCIll k hospit;lli z'lci . 
K bole stem p:itch: zde phspíVJjí pi'cdevšim 
tilnkční l11usk1llo skcletálni ,1 postm,ílni ponl
eh y p:lt6e, dále tv ,lrové dcťorlnity p,itci'c, ale i 
UJlš i vicc č i Ill é n č spec ilické fi1ktolY l ni ch? 
IC ti'cba na prvnillllllisl\: zlllinil abno rlllni stc
'rcotyp chli z.: vedo uc i k přetč7.ovúni p:1I6·c. 
ujlc napl', ncuos(J[ečnou ncbo nevhodnou pru
[etickou kOI'ckci a tu , 
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O. H., Klinik.! "ch<1biliwčni IlH:diciny. 
Prn ha MOI" I, CR 

CfIODZA PO PL.-lŽI AKO 
PREVENCL..J CIVILIZAČ
NÝCH CHOROB 

S\ lin;i eh ódza po pícso(; na te.l pb ži je SP l'JC :1<Í 

~ I lcočak:IV<l n é vysokou rylic k l1\1 I1 '1l1l~ 1 1l11l . pl'i 
kturcJ ťrc k \'C nc i ~ jlu lzu sa II Ill lloh\ch rudí biizl 
k leh \'y trV;1iO, tll l'j I1 r:lllici , Dulc !' :I;;> \ša" 11e
bol o 7.od po\'cthlll L', Čl l1e 1\' yč <lll1 c \')'s"b Il,i
Ill ;d1d Je Vi,ll,IIlÚ n:1 (;h úLl/lllW plc sočn ,lI~J pb
Zl . alch" Čl S<llll') i.(; V)'\ lll:lť "-I s\ 'iŽn,lll chúd/.llU 
po pevnol11 pOVl'chu v rovnn kýeh klill1 'l[íck';-ch 
pod lll icn kach , Štlldic. k 101':' ;,1 usk ulOč ll il ; n:1 
IlSlru vc Syll \' SCVeJ'll \l lll Illor í. sa l. li č ; l 'tllí l ll 

47 l.ur'I\' )fch nctrénuv<l ll ych prob'lnd u v. 15 
Illlll.'l \' <l '37 7, íen . vo veku (ld 20 dll 72 !'Oku\' 
I'orll vna\'ala S,l ~vI7,n ,i, ind ividu;'dn c 7,", dcn;1 
chúdz;1 pu plúl. i s ro vn<l kou chlld/ou po 1':11':1 -
Icl nUlll <lsfalwvolll clllldniku. klo lý bol hll s
tylll pllr<lS IOll1 I. obilh'och ,lr;ln Ch l·;'1I 1C I\\' pred 
ve tr,lIn. I"'i obluvuc h pOkllSlll:h bolu kU lll ll1U 
:illle !'cgísll'ov,lné [K(j Ch 0d/ :1 pll 1'1:1/ 1 b"l" 
00.53 klll/hud, pOI11<l1 ; i:1. spllSohil ;1 \'S:Ih: ",d
cuv ll l'l'ckvcllciu o ~.5 lldcIU\"i ll in . \yš; iu ,Ik" 
cl](ld/<l pll ;lsl~lIl11vlllll chlluniku , I'r i Ch l)dl.i pll 
pl:li.i ÚjCd11;' trcl III,1 prubandl)\' 111 ;lb sn ku" ll 
J'!'ckvellciu \ yšš íu ,Iku 130í ln ill. i\ J 11;lJl rick 
WillU , 1.e chódl.a po p ícsočna tcj pl ~ ' 7í :i a lI ~:i -
7.~ I ' 1 aku 1l<ll1úha\'cjší;l, subJck t íVIlC j ll pr(l
b ,lnd t i ~ku na mú h ,1 Vll ne poc i (o V<I I I. 
Z uvedenýc h dÚ \'odov S;I s\ ' r:~ n:1 chlld1:! po pl:'I
i. i.J<l v i ,Ji,,) \' ýbuJ'll:l ly/,icb dkll\ 'It '1 11,1 ,!l',I,lh 
nutie kUlldicic u I'udi. kturi trj1i~ nCdOS[ illk olll 
pohyhu, f'rečo z\'yšcnli n,'ll1 ,lhu pu jl lesC>l:I1,I 
teJ pl:·I7.i jl l 'ob~lIld i "ko 11~ l l n:d1 a vú Ilcpociú",a
li, 5:1 d:\ pl' <l vd ejlodll bne ldůvodn íl' chhldl l!;) 
ŠO ll klilllO ll Sc\ c lné ho mo ra , O d v;idzal1le 
pl'eb ytOL:11éllll tcpla v c hl 'ldn c,l ~um PHhl rl'di 
S lllic l nYll1 Vl' tnll ll kladic na ur:,! ;1I1izI1HIS lll l'll
; ic n;i r;lky ;lku pu hy h \. h y ře rlcrl1dlllom 
prostred i, pri pad ne v proslred i bc l. prÚdC l ll~l 
vzduchll . I'rew pOdllbné l1\ldm il' llk\' Scl d .rjil 
OČ:1k: "';lľ Jlr i chCl (\zi p" pl :l 7. i \' r;II1Il\ 'c h hodi 
n:lCh a.1 \ ' kraJlll,leh , "y,,'"ll 1,'l'l ul(l\l , Tyl1 1 S,I 
ponúk :1 vhudn;'1 Il l tl ;i.nu~ľ 11 Ilc l réll( 1\ .1I1\ ' ~h l'!ldi 
Id:II" " II 11,·/ \'\ ,,<'I 11,"' " ,11,,' l" 'I' I\'\ Ilit' , 1.1' 
c!Jru," c J,; éh u lll'd( IS I, 'lk ll I,,,hvh u. kl (\1)' .l L' 11.1.1-
lil" \' IHic lllysc lllc r(l/.\' íll ll l"ch ':'1:' ltKh rí/lk Cl 
vým faktoro ll1 IHl' k<lrdlll\Chkul:lrl1 l' 
~ Illct;lbol ické' chllrt1by. 
I '·II/C}..'. ( ' . . 1//:.\'0/:. \ /, lágh'I,/i ,i, '1' 
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MOŽNOSTI REHABI LITACE U PACIENTŮ 
S CHOROBOU CHARCOT-MARIE-TOOTH 

Kobesová A., Horáček o. 

Klinika rehabilitace FN Motol , Praha 
přednosta : doc.PaedDr. P. Kolář 

SOUHRN 

Choroba Charcot-Marie-Tooth (neboli CMT) je nejobvyklejším typem hereditární motoricko -
senzorické neuropatie (HMSN). Odhaduje se, že v ČR žije 2 až 4 tisíce pacientů s touto chorobou. 
Klinický obraz je charakterizován postupným zhoršováním hybnosti a citlivosti dolních končetin 
(později i horních) následkem postižení periferních nervů. Je typické, že onemocnění zvolna 
progreduje . Charakteristické je zejména postižení OK, kde se již zpočátku vyvíjí typická deformita 
nohy, pro toto onemocnění tolik příznačná (pes cavus - transverzoplanus). Dále na OK pozorujeme 
progradujíci svalovou slabost postihujícf nejprve svalstvo nohy, později svalstvo bérce ev. i kořenové 
svalstvo. U onemocnění rozlišujeme 7 vývojových stupňů, které jsou mimo jiné charakterizovány 
právě topikou a stupněm svalového postižení. Práce shrnuje základní diagnostické postupy a ná
sledně komplexní léčbu, jejíž podstatnou součástí je i rehabilitace a protetika. 

K I í Č o v á s lov a : choroba Charcot-Marie-Tooth, neuropatie, svalové atrofie, ortopedické 
deformity, rehabilitace, protetika. 

SUMMARY 

Kobesová A. , Horáček O . : Possibilities of Rehabilitation in Patients 
with Charcot - M arie-Tooth Disease . 

Charcot-Marie-Tooth disease (CMT) is the most comon type of hereditary sensory motor neuropathy 
(HMSN). II 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 (Iater also the upper ones) due to peripheral nerve aHection. II is typical that the 
disease progresses slowly. In particular aHection 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 muscles . 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 part is formed by rehabilitation and prosthetics. 

Ke y wo r d s: Charcot-Marie-Tooth disease, neuropathy, muscular atrophy, orthopaedic 
deformities, rehabilitation, prosthetics 
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KLINICKÝ OBRAZ 

Je do značné míry heterogenní v závislosti na typu 
genetického postižení. Do skupiny HMSN patří kromě 
CMT též např . tomakulosní neuropatie, kongenitální 
hypomyelinizační neuropatie či M. Dejerine - Sottas. 
Vzhledem k nejednotnosti klasifikace a k velké kli
nické podobnosti těchto neuropatií lze v praxi použí
vat názvy CMT a HMSN promiskue. Klinická 
symptomatologie může být odlišná u pacientů se stej
nou genovou mutací, např. v rámci jedné rodiny, a do-

konce i u homozygotních dvojčat. Postižení kolísá od 
rozsáhlého oslabení horních i dolních končetin spoje
ného s těžkou deformitou nohy, přes mírné oslabení , 
až po asymptomatické jedince, které lze dia
gnostikovat pouze pomocí elektromyografie či DNA 
analýzy. Lékařské vyšetření většinou vyhledávají 
pouze více postižení pacienti, kteří nejčastěji přichá 

zejí pro poruchy stability a chůze , svalové oslabení 
a deformity chodidel. 

První symptomy onemocnění se většinou objevují 
na konci první a na začátku druhé dekády života. 

23 



Obr. 1. SVl'llové atrofie na HK s maximem akrálně 

Obr. 2. Typická deformita chodidla. tzv. "Fridreichova noha" 

Chorob" progreduje pozvolna, plný rozvoj klinických 
příznak 1'1 je většinou přítomen již ve třetí dekádě. 
U n(·.h\"r4lějŠího typu dědičné neuropatie, typu CMT 
lA, ktt1rý je autosomálně dominantní platí, že čím 
dříV(1 Stl objeví první příznaky, tím těžší neurologický 
deficit 'i" vyvine. Většina pacientů je schopna praco
vat \(, vhodném zaměstn ání i přes svůj handicap. 
Oncl1\\\t'nění nezkracuje délku života, nepostihuje in
telekt lilii kardiovaskulární systém. 

N I;: .JČASTĚJŠÍ SUBJEKTIVNÍ OBTÍŽE 

PHcitlllti poprvé vyhledávájí lékařskou péči obvykle 
pro ~: I k"pá vání, opakované distorze či fraktury kotní
ku \' dúrdedku oslabení dorsiflexe a everze nohy. S po
stUpl\(\ progredujícími deformitami nohou 
(kladl\' kové prsty a pes excavatus - transversopla
nus ). \' J. nikají bolestivé otlaky. Častou stížností jsou 
křcl'.' \' dolních končetinách, které se zhoršují po delší 
chůz i , t1(~ti mají křeče v ruce při psaní ve škole. Čas
tějŠI litI), v běžné populaci jsou t aké úžinové syndro
my. I '''ruchy stability jsou následkem senzitivní 
POIY lltIllropatie, svalového oslabení dolních končetin 
a dl'f\)l'IlIit nohou a jsou přítomny u většiny pacientů. 
Balt's t i v kříži jsou časté u pacientů s ne korigovaným 
vad ll,\11I stereotypem chůze. P ro atrofii drobných sva
lu ll ;, akrech horních končetin vznikají rychle poru
chy h' lIlné motoriky. (viz obr. 1) 
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Postižení autonomního nervového systému se pro
jevuje intolerancí studené ~ody , chladnými akry a tro
fickými změnami na DK. Castá je obstipace. 

Pouze malé procento pacientů je postiženo těžce, 
takže nezvládá základní sebeobsluhu. Tíže postižení 
koreluje se stupněm zpomalení vedení nervového im
pulzu v kondukčních EMG studiích a u mladých pa
cientů t ak pomůže do určité míry předvídat míru 
progrese. 

OBJEKTIVNÍ NÁLEZ 

1. Ortopedické deformity 
Pes cavus, transversoplanus, kladívkové prsty (viz 

obr. 2) - krátké chodidlo s abnormálně vysokým ob
loukem podélné klenby, příčná klenba se propadá 
v důsledku tahu zkrácených extenzorů pstů. Dochází 
k subluxaci vmeta tarzophalangeálních kloubech 
a k patologickému postavení prstů. Deformita je způ
sobena atrofiemi a slabostí drobných interosseálních 
svalů a převahou dlouhých flexorů a extenzorů prstů . 
Rychle se rozvíjí retrakční držení prstců ve flexi, tzv. 
"kladívkové prsty". Deformita může být globální, tj. 
s vrcholem klenby uprostřed chodidla, nebo jako lo
kální deformita, která má vrchol deviace v oblasti l. 
metatarsu a korespondující os cuneiforme mediale. 
Současně nacházíme téměř vždy varositu calcaneu. 
Pacienti si stěžují hlavně na bolesti na zevní hraně 
paty, na dorsech prstů a v oblasti hlaviček metatarzů, 
které protrudují a tukový polštář pod nimi atrofuje, 
vznikají otlaky (až ulcerace) a bursitidy . Bolesti jsou 
i následkem zkrácení plantární aponeurosy ("plan
tární fascii tis") nebo při tendovaginitidách (často je 
postižena šlacha m . perone us brevis , zejména je-li 
př'ítomna deformita paty a instabilita kotníku. ) De
formita chodidla s věkem většinou progreduje,je stej
ná jako u M. Fridreich, což může vést k mylné 
diagnóze. 

Pes planus - plochá noha se vyskytuje u 10 % pa
cientů v časné fázi, přechází téměř vždy v pes cavus: 
Pacienti mohou mít exkavaci chodidla v odlehčení,' 
když ale na nohu přenesou hmotnost, klenba se pro
padne. Bývá zde výrazná denervace m. tibialis posteo 
rior. Často se podílejí i další faktory jako kongenitální 
predjspozice k plochonoží nebo traumatické změny. 
Nejčastějšími stesky pacientů jsou pálení a křeče 

v plosce, prstech a v lýtku, bolest v oblasti úponu m. 
tibialis posterior, instabilita vnitřního kotnfku. Ob
jektivně nacházíme zhroucení klenby při zatížení, 
hal\ux valgus, kladívkové prsty, palpační bolestivost 
na plantární ploše patní kosti v důsledku plantární 
fasciitidy, nebo palpační bolestivost na dorsálním ok
raji patní kosti při úponu zkrácené Achillovy šlachy. 
Patní ostruhy jsou časté. 

Skolióza - pokud je přítomna, bývá lehká, pomalu 
progredující, častější než ve zdravé populaci. 

Juvenilní kyfóza - též častější než v běžné populaci, 
mUže dosahovat značného stupně. 

2. Svalové oslabení 
Predominuje v distálních svalových skupinách DK 

a na akrech HK. Na DK začíná v drobných interosse
álních svalech, postupuje na peroneální a tibiální sva-



IIlVQU skupinu, později na mm. gastrocnemii a v po
lročilém stadiu na m. quadriceps. Protože bércové 
\'aly jsou vždy více postiženy než stehenní, dolní 
~ončetiny dostávají obraz "obrácené láhve od šampaň
·kého" (viz obr. 3). U obézních pacientů mohou ale být 
\'alové atrofie maskovány tukovou vrstvou, a proto 
w,třeba provést svalový test. Oslabení a atrofie dro
ných interosseálních svalů na RK se objevují později, 

ale nemusí odpovídat stupni atrofií na DK, ani neko
'elují s věkem pacienta. Atrofie a oslabení thenarové 
·kupiny často způsobuje rotační postavení palce, 0-

·tatní prsty jsou v semiflekčním po ta vení (viz ObL 3). 

Reflexy na HK i DK mohou být normální v počáteč
ních fázích nemoci nebo u asymptomatických pa
,1 entů , ale ve většině případů je hypo až areflexie 
L5/S2, později i reflexu L2/4 a nakonec i na RK. 

Podle rozsahu svalového oslabení a deformity cho
didel onemocnění klasifikujeme do 7 stadií dle Vin
ciho (8,9) které charakterizují funkční deficit 
pacienta. 55 % pacientů se nachází ve stadiu 1 až 3, 
u 45% progreduje choroba dál. 

1. STADIUM 
· oslabení mm. interossei, mm. lumbricales, m . 

tlexor hallucis brevis, 
- subluxace metatarzophalangeálních kloubů, kte

ra vede k patologickému postavení prstů na DK -
kladívkové prsty, 

- pokles příčné klenby nohy, rozvoj pes excava tus, 
-zvětšuje se úhel, který svírá chodidlo s bércem ph 

max.imální aktivní dorsá lní fl xi nohy (90 až 100 st), 
I toho plyne funkční prodloužení DK a rozvoj stepáže, 

· rekurvace kolene jako kompenzace nedostatečné 
dorsální flexe nohy. 

2.STADIUM 
· dysbalance mezi pronátory a supinátory nohy, 

většinou převaha supinátorů - tj. oslabení m. perone
us longus a brevis a relativní převaha m. tibialis an
terior a posterior, 

· supinační a varózní postavení chodidla (viz 
obr 4), 

· zmenšuje se kontaktní plocha chodidla s podlož
kou, 

· přetěžování zevní hrany chodidla - časté pIan tární 
bolesti, 

· porucha stability, 
· časté distorze kotníku. 

lSTADIUM 
- oslabení anterolaterální svalové skupiny bérce, 

hlavně m. tibialis anterior - vázne dorsiflexe nohy, 
uhel který svírá osa bérce a chodidla je nad 100 st. 

- pokud není přítomna rotace chodidla, pacient 
nemusí zakopávat až do úhlu 105 st. mezi bércem 
a chodidlem; oslabení DF nohy lze kompenzovat pod
patkem, 

· rozvoj stepáže, "čapí chůze", 
· únava m. iliopsoas při opakovaných fl exích v kyčli 

oproti gravi taci. 

4.STADIUM 
- oslabení plantárních fl exoru - m. triceps surae, 

Obr. 3. Dolní končetiny tvaru "obrácené láhve od šampaňského" 

Obr. 4. Supinačně varózní postaveni nohy 

- pacient se nepostaví na špičky, obtíže při chůzi 
z kopce, 

- ve stoji se zmenšuje úhel mezi bércem a chodidlem 
pod 90 st. - to pacient kompenzuje semiflexí v kolen
ním a kyčelním kloubu, 

- přetížení m. quadriceps a gluteálních svalů, subj . 
křeče v uvedených svalech, 

- je náročné udržet vzpřímené držení, 
- zhoršení stability. 

5.STADIUM 
- oslabení ischiokrurálních svalů, 
- insuficience flexe v koleni, 
- rotace pánve při chuzi. 
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6.STADIUM 
- oslabení m. quadriceps na stupeň 3 svalového 

testu a méně (nebývá primární při polyneuropatii ale 
často vzniká jako následek opakovaných úrazů a imo
bilizací; pacient není pak již schopen posílit sval na 
původní hodnotu), 

- bolesti kolene. 

7.STADIUM 
- oslabení m. gluteus maximus, 
- omezení extenze v kyčli, 
- zkrácení m. iliopsoas, 
- značné obtíže při udržení vzpřímeného stoje, 
- pokud pacient přestane chodit, dochází k rychlé 

atrofii všech gluteálních svalů a úplně ztrácí scho
pnost stoje a chůze. 

3. Chůze 
Porucha chůze odpovídá stupni svalového oslabení 

a deformit na dolních končetinách. Zpočátku je patr
ná pouze přehnaná dorsiflexe prstů, hlavně palce, 
později pacient není schopen chůze po patách a při 
progredujícím oslabení peroneálních svalů se rozvíjí 
stepáž a "čapí chůze". Pokud dojde k oslabení i koře
nového svalstva DK, pacient již většinou potřebuje 
k chůzi oporu. Chůzi vyšetřujeme vždy u bosého pa
cienta, protože v botě (zejména kotníčkové) pacient 
chodí podstatně lépe. 

4. Senzitivní deficit 
Pacienti sami si většinou na poruchy citlivosti ne

stěžují, někdy uvádějí parestezie či dysestezie punčo
chovitého charakteru na DK. Horní končetiny 

nebývají postiženy. Na DK může být při vyšetření 
snížen polohocit, častá je porucha víbračního čití. 

V objektivním neurologickém nálezu je ataxie na DK. 
Subjektivně si pacient často uvědomuje horší toleran
ci studené vody a chladu na DK. U pacientů s pokro
čilejšími deformitami na chodidlech se mohou 
v důsledku hypestezie a poruchy propriocepce otlaky 
komplikovat ulceracemi. 

HLAVNÍ DIAGNOSTICKÁ KRITERIA PRO 
CHOROBUCMT 

1. začátek obtíží koncem první či začátkem druhé 
dekády věku. Pomalu progredientní průběh, 

2. psychomotorický vývoj obvykle normální, nor
mální intelekt, 

3. familiární výskyt, 
4. výrazně snížené či vymizelé šlachosvalové refle

xy, dříve na DK, 
5. pes cavus - bilaterálně, deformity nohou, později 

i rukou, 
6. poruchy citlivosti dříve a výrazněji na DK, poz

ději i RK, parestezie, pallhypestezie, 
7. svalové atrofie na končetinách s distální převa

hou, 
8. obykle normální základní biochemie, 
9. typický obraz v EMG vyšetření (2,3): EMG je 

nutné nejen ke stanovení diagnózy neuropatie, ale 
i pro screeningové vyšetření ostatních členů rodiny 
(odhalení asymptomatických pacientů) . U HMSN 
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nacházíme oba typy neuropatie. Častějšíje demyeli
nizační typ 1, kde nacházíme vždy výrazné zpoma
lení motorického i senzitivního vedení, častá je 
redukce EMG křivky s normální amplitudou poten
ciálů motorických jednotek. U neuronálního typu 2 
je typická axonální neuropatie s nízkou amplitudou 
CMAP a s normálním nebo jen lehce zpomaleným 
vedením v nervových vláknech , v jehlové EMG na
cházíme známky denervace a kolaterální reinervace. 

10. genetické vyšetření: HMSN - CMT je skupina 
chorob s obdobným fenotypem, ale s řadou různých 
odpovědných genů (tč. je známo nejméně 30 chromo
zomálních lokalizací s potenciálními geny zodpověd
nými za fenotyp HMSN) , 

ll . eventuálně nervová biopsie (5): dříve se prová
děla biopsie n. suralis. Dnes je nahrazena méně inva
zivní a přesnější DNA analýzou. 

LÉČBA HEREDlTÁRNÍCH 
MOTORlCKO-SENZORlCKÝCH NEUROPATIÍ 

Kauzální léčba této choroby neexistuje, naděje Je 
v genetickém inženýrství. 

1. Prevence - pacienta musíme upozornit, aby se 
maximálně vyvaroval požívání alkoholu a dalších 
neurotoxických látek, které mohou neuropatii a tím 
i klinický obraz zhoršovat (Chloramfenikol, megadáv
ky Penicilinu, magadávky vítaminu A a B6, Phenyto
in, Penicilamin atd .. ). 

2. Podpůrná farmakterapie - vitaminoterapie 
(Benfothiamin a vit. El, vazoaktivní preparáty (Xa
nidil) . Pro zlepšení energetického metabolismu se po
dává kyselina alfa-lipoová (Thioctacid).Y případě 
neuropatických bolestí může mít dobrý efekt Neuro
ntin. 

3. Ortopedická péče - hlavně u pokročilých defor
mit na DK. 

4. Rehabilitace a protetická péče je velmi podstat
nou a často nejúčinnější složkou terapie. Musí být 
každodenní, trvalou součástí života pacienta. S reha
bilitací je vhodné začít ihned po stanovení diagnózy 
i u pacientů s minimálními obtížemi. Preventivní 
pravidelné cvičení může výrazně zpomalit progresi či 
dokonce zabránit vývoji ortopedických deformit. 

cÍL REHABILITACE U PACIENTŮ S CMT 

1. zpomalit zhoršování pohyblivosti a svalové síly , 
udržet co nejlepší kvalitu chůze, 

2. bránit rozvoji svalových kontraktur a tím i roz 
voji deformit (noha, ruka), 

3. zajistit co nejlepší stabilitu při stoji a při chůzi , 

4. prevence (terapie) kloubních a vertebrogenních 
bolestí, prevence přetěžování hybného systému, 

5. ve spolupráci s ortopedem a protetikem zajistit 
vhodné kompenzační pomůcky, 

6. co nejdéle udržet dobrou tělesnou kondici a tím 
i funkci kardiovaskulárního aparátu, 

7. zlepšit jemnou motoriku horních končetin, 
8. udržovat pacienta v takové kondici, aby byl 

schopen vykonávat své zaměstnání, nebo alespoň za
jistit základní sebeobsluhu, 



9. ergodiagnostika (děti - výběr vhodného vzdělání 
budoucího povolání, dospělí - rekvalifikace). 
Před zahájením rehabilitace je vhodné stav konzul
vat s ortopedem, který rozhoduje o konzervativní či 
erační léčbě deformity nohy. Osvědčily se nám me
oborové semináře, kterých se zúčastňuje neurolog

dektromyografis ta, ortoped , rehabilitační lékař 
!\'ent. fyzioterapeut) a genetik. Vzhledem k chroni
~tě onemocnění a tendenci k progresi je vždy vhodné 
.tanovit krátkodobý i dlouhodobý rehabilitační plán , 

REHABILITAČNÍ TECHNIKY POUŽÍVANÉ 
U PACIENTŮ S CMT 

Snažíme se ovlivnit: 
L Svalové oslabení a atrofie: 

-jednoduché facilitačn í p rvky (poklep na šlachu, 
. artáčování, míčkování, vibrace), k udržení trofiky, 
iako phprava před LTV, 

- využití vodoléčebných p rocedur ke zlepšení 
prokrvení a trofiky, 

-posilování, analytické cviČ!mí dle svalového testu 
1,8,9): svalů primárně oslabených v důsledku de

nervace není posilování proti odporu indikováno. Při 
IIl tenzivním posilování dochází k vyčerpání a svalo
rému přetížení, takže tím se atrofie a oslabení svalů 
zhoršují. Typicky toto lze vidět na horních končeti
nách. Pravák automaticky používá více pravou ruku 
a b ěhem let svalové atrofie na pravé ruce progredují 
rychleji a výrazněji než na ruce levé, kteráje relativně 
méně namáhána. Je časté , že pacienti, kteří jsou vro
ze n ě praváky, se později s tá vají leváky. Vzniká tzv. 
,overuse weakness", s kterou se setkáváme i u jiných 
neurologických chorob (polyomyelitis, Duchenovou 
choroba ) U mladých pacientů někdy pozorujeme sna
hu posílit oslabené a atrofické svaly cvičen ím proti 
vclkj1m odporům To má za následek přetěžování sva
lů vedoucí k další progresi svalové dysbalance, neboť 
svaly zatím rela tivně nepostižené se skutečně posílí, 
zatímco svaly a Lrofické se naopak ještě více oslabují. 
Pí-iměřené po ilování má smysl u svalů oslabených 
sekundárně z inaktívity (např. po operaci či úra zu ). 
Dbáme, aby cvičení pacienta nevyčerpávalo, ale na
opak ho udržova lo v co nejlepší fyzické kondici. Proto 
je třeba vypracovat pro každého pacienta individuální 
program LTV. 

- zařazení prvků dle Kenny může být součástí 
rehabilitačn í terapie u pacien tů , kde se na oslabení 
3valu výrazněji podílí retrahovaná vazivová složka, 

- p r op r ioceptiv ní n e u romusk u lární facilitace 
- může přispěL ke zlepšení svalové funkce u pacientů 
s CMT, je-li sval pouze funkčně utlumen; PNF zlep
suj e svalovou koordinaci a hybné stereotypy, 

- otázka elekt ros timulace - u denervovaného 
svalu nelze očeká vat efekt ani po dlouhodobé elektro
stimulaci ; po déletrvající imobilizaci končetiny po ope
raci či úrazu může ke zlepšení trofiky dočasně · 

inaktivního svalu přispět elektrogymnastika ( v praxi 
ale nemáme s elektrogymnastikou po operacích dobré 
zkušenos ti) . 

2. Poruchy stability 
Zde se osvědčují všechny metody používané i ph 

poruchách rovnováhy z jiných příčin, tedy zejména 
senzomotorická stimulace. Využíváme cvičení na úse
čích , na balančních sandálech, na balónech, trampo
líně i na speciálních labilních polštářích z pěnového 
materiálu (Airex). Další možností je šlapání oblá zků , 

používání speciálních rohoží v kombinaci s vodolé
čbou (šlapací střídavé koupele , kdy na dně je rohož, 
mají dobrý vliv jak na s timulaci chodidla, tak na 
prokrvení DK). Senzomotorika piispívá ke zlepšení 
porušené propriocepce, pomáhá stabilizovat kotník 
a koleno, které má tendenci k rekurvaci. 

3. Svalové a kloubní bolesti na DK a HK 
Vznikají hlavně v důsledku svalové nerovnováhy 

a deformit. K ovlivnění bolestí užíváme hlavně násle
dující techniky: 

- Protahování svalů a šlach s tendencí ke zkrácení 
je nutnou prevencí vzniku deformit a tím i bolestí. 
Pacient musí být důkladně instruován (u dětí prová
díme instruktáž za přítomnosti rodičů) a protahování 
musí provádět každý den sám. Protahovat je nutné 
hlavně Achilovy šlachy, plantární aponeurosu a ex
tenzory nohy a prstů DK. 

- Pasivní procvičování kloubů , mobilizace, trak~ 

ce. 
- Masáže, měkké techniky , strečink plosky a dla

ně . 

- Vodoléčebné procedury: vířivky, LTV v bazé
nu, subakvální masáže. 

- Elektroléčba : lze použít nejrůzněj ší formy elek
troléčby, které mají analgetický efekt. 

4. Bolesti páteře 
Vznikají nejčastěji v důsledku vadných pohybových 

stereotypů, skoliózy i nevhodného životního stylu. Vy
užíváme stejných rehabilitačních technik jako u o
statních vertebrogenních obtíží (LTV dle 
kineziologického rozboru, senzomotorika, cvičení 
s therabandy, prvky reflexní lokomoce, metody ma
nuální mediciny, vodoléčba, elektroléčba) . 

Vždy je cílem pacienta řádně instruovat v autote
rapii a motivovat ho k pravidelnému cvičení doma . 
Oslabení DK musí být kompenzováno jinými oblastmi 
hybného systému, které jsou tak chronicky přetěžo
vány. Proto u CMT stejně jako u ostatních chroni
ckých onemocnění hybného systému dochází po určité 
době k vyčerpání těchto kompenzačních mechanismů 
a v kritické době kolem 45 . - 50. roku věku, je značná 
tendence k dekompenzaci. Zhoršuj í se bolesti přetěžo
vaných úseků páteře i kloubů a celkově se zhoršuje 
mobilita pacienta. 

5. Jemná motorika Hl{ 

Je postižena zejména u pacientů s pokročilej šími 
atrofiemi na HK, které nelze podstatně ovlivnit. Vy
užíváme prostředků ergoterapie s cílem zlepšit koor
dinaci jemné práce. U těžšího asymetrického 
postižení se snažíme pacienta přeučit tak, aby některé 
práce začal dělat druhou, dosud méně používanou 
rukou. Pacienta seznámíme s možnými pomůckami, 
které mu mohou usnadnit běžné činnosti v domácno-
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sti (různě modifikované úchyty např. na sporák, vo
dovodní kohoutky, atp.). 

6. Kardiovaskulární trénink 
V důsledku svalového oslabení je zvýšená energe

tická náročnost běžných fyzických aktivit, jako je 
např. chůze. Pacienti s CMT mají také často sníženou 
kardiovaskulární výkonnost pokud inklinují k seda
vému stylu života. Je třeba pacienty stimulovat k pra
videlné přiměřené fyzické aktivitě a tím 
i kardiovaskulárnímu tréninku, výhodné jsou zejmé
na jízda na kole či plavání. 

LÉČBA ORTOPEDICKÁ, 
ORTOPEDICKÉ OPERAČNÍ 

VÝKONY (7) 

Cíle ortopedických výkonů: regulace změněné
ho svalového tonu, obnovení svalové rovnováhy, od
stranění kontraktur, prevence sekundárních změn 
na měkkých tkáních a kostních deformit, korekce již 
vzniklých deformit, zlepšení propriocepce úpravou 
post avení a rozsahu hybnosti v kloubu, odstranění 
bolesti. 

1. Výkony na svalech a šlachách 
- Protětí a t ranspozice šlachových úponů svalů, se

sunutí úponů. 
- Prodloužení šlach (prolongatio tendineum pomocí 

Z řezu, U plastiky atp.), 
- Aponeurální prodloužení svalů (stranovými náře

zy, nářezy ve tvaru U,V). 
- Zkracování šlach (resekcí, Z plastikou , sdrhnutím 

šlachy). 
- Rozštěpení šlach (v průběhu šlachy nebo rozděle

ním úponu). 

2. Výkony na kloubech 
- Uvolnění pouzdra protětím, odstraněním. 
- Krvavé a nekrvavé repozice kloubní. 
- Správná centrace kloubu. 
- Artrodesa kloubu (trip lartrodesa subtalo). 

3. Výkony na kostech 
- Korekční osteotomie - většinou v blízkosti kloubu 

k obnovení fyziologických poměrů v kloubu, k dosaže
ní správné centrace (osteotomie varisační, valgizační, 
klínové). 
Důležitou otázkou je vždy indikace k operaci . Po 

výkonech na svalech a šlachách je většinou nutná 
alespoň 6ti týdenní imobilizace operované končetiny, 
po výkonech na kostech je nutno počíta t až se 3 měsíci. 
Po takové době dojde vždy k atrofiím, které se u pa
cientů s polyneuropatií obtížně ovlivňují. Na druhé 
straně dlouhodobým odkládáním operačního řešení 
často dojde k takové progresi deformit, že pacienti již 
nejsou v podstatě schopni chůze a další možnosti ře
šení jsou pak již velmi omezené. Nutná je zde mezio
borová spolupráce s využitím a kombinací všech 
dostupných možností (operační řešení, specializovaná 
pí'ed i pooperační rehabilitační péče včetně fyzikální 
terapie, polohování, fixační metody a péče proteti
cká). 
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PROTETICKÁ PÉČE (7) 

Obuv obecně musí zajišťovat správné obutí nohy, 
pomáhat při stoji a chůzi, podporovat klenbu nožní 
a udržovat patu v kolmém postavení na podložku , 
čímž je umožněn účelný přenos zatíženÍ. Vhodná 
obuv a individuálně zhotovené vložky přinášejí úlev u 
od bolesti, korigují postavení nohy a do určité míry 
zabraňují progresi deformit, zlepšují stabilitu a ste
reotyp chůze. V10žky mají změkčený přední díl, aby 
byl snížen tlak na hlavičky metatarzů a podložení 
exkavace nohy. Správně modelovaná stélka má za
pracované mediální vyvýšení k podpoře podélné klen
by nohy a podporuje i příčnou klenbu, která má 
tendenci ke zhroucení. Podešev musí být pružná, dos
tatečně silná, nepropouštějící vlhkost. Zejména pod 
špičkou by měla být podešev pevná, aby byla opora 
pro oslabené lumbrikální a interosseální svaly. Použi
tý materiál musí být pevný, ale ne tvrdý, aby absor
boval otřesy při chůzi (porézní gumové materiály) 
Podešev a podpatek bývají místem častých ortopedi
ckých korekcí podle individuál ních potřeb pacienta 
V přední části boty (tzv. kapl !;! ), musí být dosta tek 
místa, aby byl zachován aktivní pohyb prstů a ne
vznikaly deformace či otlaky. Zadní část obuvi - opa
tek - se nesmí svým okrajem zarývat do horního okraje 
paty a úponu Achillovy šlachy. Bota by měla být vyšší , 
nejlépe kotníčková, aby stabilizovala kotník, s vyšš im 
šněrováním přes měkký jazyk. Takové požadavky 
přibližně splňuje většina kvalitní sportovní obuvi 
(basketbalové boty), která je též pro pacienty estetic
ky přijatelná. Je vhodné, aby pacient nosil obuv s pev
nou podrážkou i doma a maximálně se vyhýbal chůzi 
naboso (kdy přetěžuje ligamentosní aparát kotníku , 
hrozí více zakopávání a distorze). V jednotlivých sta
diíchje nutná úprava obuvi a individuálně zhotovená 
vložka do boty dle aktuálního stavu (8): 

1. stadium: Je vhodné podložení pod hla vičkami 
metatarzů z měkkého materiálu (polyuretan), aby ne
docháZf~lo k subluxačnímu postavení v metatarzop
halangeá lních kloubech a k otlakům. U vycházkové 
obuvi je vhodný malý podpatek, pokud je již omezená 
aktivní dorsální flexe nohy. Můžeme tak předejít kom
penzační hyperextenzi v kolenním kloubu během chů
ze. 

2. stadium: Typické varóznÍ postavení nohy je ti'eba 
korigovat derotačním klínem na laterální straně boty 
či vložky a tím nohu udržovat ve fyziologické lehce 
valgozní pozici. Tento klín by měl být i na domácí (u 
dětí školní) obuvi. Chůze naboso doma je nevhodná, 
protože hmotnost těla při chůzi přetěžuje ligamentos
ní aparát zevního kotníku a varózní držení nohy se 
tak podporuje a zhoršuje. Pokud má bota vyšší měk
kou podrážku (korek), je možné místo aplikace dero
tačního klínu na zevní straně snížit podrážku na 
straně vnitřní. Méně často se setkáváme v tomto sta
diu naopak s plochou nohou, která je z biomechanic
kého a kineziologického hlediska méně závažná. Ke 
korekci často postačí vložka do boty, která zdvihá 
a podporuje z vnitřní strany podélnou klenbu nohy . 

3. stadium: Je charakterizováno výraznou slabostí 
anterolaterální svalové skupiny bérce, hlavně mm . 
peronei a m. tibialis anterior a při chůzi dochází 



i. přepadávání špičky , vzniká stepáž. To pacient kom
jlenzuje flexí v kyčli a zvedáním celé dolní končetiny. 
Tato "čapí chůze", je velice nepříznivá nejen z hledis
U přetěžování m. iliopsoas, ale je i značné riziko 
I.1kopnutí, pádu a úrazu. Pokud není rotace chodidla 
! úhel, který svírá osa bérce s osou nohy, je pod 105 
n., lze většinou oslabenou dorsální flexi nohy kompen
zovat podpatkem. Jinakje ale v tomto stadiu již vhod
r,é používání peroneální pásky či dlahy. Lze použít 
llahy z lehkého materiálu (polypropylén), s otevře
j~U patou, které JSou dostatečně pevné a zároveň mají 
. "Jtřebnou elasticitu a lehkost. P rotože pacient má 
, tomto stadiu atrofickou muskulaturu bérce a nohy, 
'e jednoduché dlahu vložit do boty (mezi botu a indi
iduálně zhoLovenou vložku). Toto řešení je také pro 
cicnta esteticky přijatelné. Protože plantární flexo

lY jsou ještě funkční , vzniká tendence k ekvinosnímu 
držení a ke zkrácení Achillovy šlachy a lýtkových sva
lů Pokud není varózní držení, pak ekvinosita, která 
~ korigovatelná podpatkem do 1 cm, nemusí být 
~acientovi na obtíž. Většina obuvi má mírný podpa
te'<, a pacient tak zároveň kompenzuje oslabení dor-
'lní flexe nohy. Podpatek také dovolí rovnoměrné 

,:iZ\ožení hmotnosti těla na chodidlo. Každodenní pro
:ahování Achillovy šlachy a lýtkových svalů je v tom
~ pf'ípadě nezbytné. Výrazné ekvinozní držení bývá 
pak již indikací k chirurgickému řešení. 

4. stadium: Podpatek boty mu sí být jen tak vysoký, 
by umožnil rovnoměrné rozložení hmotnosti těla na 

.hodidlo. V tomto stadiu jsou již oslabené i plantární 
11exory, a pokud by pacient mě l phliš vysoký podpa
tek, musel by udržovat semiflekční postavení v koleni 
' zájmu udržení vzpřímeného držení. Tato stálá se
mif1exe kolene je nepřirozená a vyčerpává ischiokru
rální svaly a hlavně kvadriceps. Taková situace by 
podporovala progresi onemocnění a navicje zhoršená 
st.abilita a větší tendence k pádům. 

5. a 6. stadium: Je oslabení hamstringů a kvadri
l'j!psu. Při chůzi je nutné použití kompenzačních po
mucek, většinou francouzských holí. Učíme pacienta 
;právnému používání těchto pomůcek, a klademe 
zvláštní důraz na prevenci pádů a úrazů . 

7.stadium: Je většinou nutné předepsat mechanic
ký vozík. Pacient může být schopen chůze o 2 fran
~uzských holích alespoň doma a je nutné ho v tomto 
podporov t. Ve chvíli, kdy se zcela přestane vertika
Hzovat, dochází k rychlé atrofii i pánevních svalů 
a neschopnost stoje a chůze je pak trvalá. Naštěstí do 
lohoto stádia se dostává jen velmi malý počet pa
cientů. 

ŘÁDNÁ LÉČBA SEKUNDÁRNÍCH 
KOMPLIKACÍ (l) : 

1. Exostosy_- nejčastěji na dorsální straně sklou
hení mezi l. metatarzem a os cuneiforme, na basi 5. 
metatarzu, na dorsomediální straně hlavičky 1. me
tatarzu a na mediální ploše os naviculare, na plantár
ní a dorsální ploše calcaneu. Léčba exostos - v akutní 
exacerbaci je nejúčinnější obstřik malým množstvlm 
kortikoidu a lokálního anestetika a pak znehybnění. 
Zkusit lze fyzikální terapii a p.O. nesteroidní antirev
matika, která bývají méně efektivní. V prevenci je 

důležitá vhodná v ložka do boty. Pokud jsou exostosy 
ke konzerva tivní terapii resistentní , mohou vznikat 
sekundární ulcerace a chronické synovitidy . V tom 
případě bývá již nutná chirurgická intervence. 

2. Sekundární degenerativní kloubní změny 
- vznikají jako důsledek dlouhodobého nesprávného 
zatěžování. Nejčastěji jsou postiženy kotníky, subta
lární kloub, l. metatarzofalangeální kloub. Nejdůle
žitěj ší je zde prevence (strečink , mobilizace , vhodné 
vložky do bot). 

3. F r aktury - mohou vznikat jako únavové zlome· 
niny u rozvinutých deformit ze svalové nerovnováhy . 
Predispozice je u pacientů s demineralizací kostní 
hmoty a rozvinutými svalovými atrofiemi. Dlouhodo
bější imobilizace vždy zvyšuje riziko zlomenin, stejně 
jako kontraktur. 

4. Tendovaginitidy - V podstatě každý CMT pa
cient zažije alespoň jednu epizodu akutního zánětu 
šlachové pochvy. V léčbě se uplatňuje hlavně imobili
zace v akutním stadiu (event. obstřik), a následně 
odpovídající fyzikální terapie a LTV. Přesto může do
jít při opakovaných atakách k hypertrofii šlachy 
2 ukládání kalcia do šlachy, což je bolestivé Tento 
stav musí být pak řešen chirurgicky. 

5. Bursitidy - Burzy uložené mezi kostmi a mezi 
kostmi a šlachami jsou vystaveny excesivnímu tlaku 
u pacientů s deformací nohy. To vede k častým boles· 
tivým zánětům. V terapii se opět uplatňuje hlavně 
imobilizace, případně obstřik, fyzikální terapie (ultr a
zvuk) a vhodná vložka do boty. 

6. Otlaky a ulcerace - mohou při zanedbání vést' 
až k osteomyelitidě. Výsledkem může být pak až mu
tilující poškození. 

7. Úžinové syndromy - vznikají následkem čas · 
tých traumat (nerv je utlačen hematomem, edémem , 
exostozou, gangliovou cystou či fibrózní jizvou), kost
ních deformit (excesivně pronační postavení v kombi
naci s plochou nohou vedou k syndromu tarzálního 
tunelu). Častější jsou též peroneální paresy, kdy je n . 
peroneus stlačen za hlavičkou fibuly, n. cutaneus 
dorsalis může být poškozen při distorzi kotníku atd. 
CMT pacienti jsou k úžinovým syndromům zvláště 
náchylní, protože nervová vlákna jsou již poškozena 
primárním procesem, a proto jsou k tlaku méně odol
ná. Pokud dojde k výraznějšímu útlaku nervu , stav Je 
bohužel často ireverzibilní, protože poškozená nervo
vá vlákna již nejsou schopná regenerace. 

8. Otoky DK - mohou vznikat v důsledku insufi· 
cience svalové pumpy - vhodné je používat kompresiv
ní punčochy. Léčba (rehabilitační i farmakologická) 
se neliší od léčby otoků DK jiné etiologie. 
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SOUHRN 

V České republice žije asi 4000 pacientů postižených některým druhem dědičné neuropatie. 
Onemocnění se projevuje oslabením a svalovými atrofiemi s převahou distálně na dolních, později 
i horních končetinách, a typickou delomitou nohy typu "pes excavatus - transversoplanus". Tato 
ortopedická delormita je pro pacienta častým zdrojem bolestí, nestability, poruch při stoji a chůzi 
a omezuje ho v běžných denních činnostech. Popsané obtíže lze do značné míry pozitivně ovlivnit 
správnou protetickou péčí, která by měla být součástí komplexní rehabilitace u všech pacientů 
s HMSN. Clánek shrnuje zkušenosti s protetickou péčí u pacientů s HMSN, které jsme získali během 
pětiletého fungování multidisciplinárního centra pro pacienty s hereditárními neuropatiemi ve Fakult
ní nemocnici v Motole. 

Klíčová slova: hereditární motoricko-senzorická neuropatie, choroba Charcot-Marie-Tooth, 
deformita nohy, protetika, ortopedické vložky do bot, AFO ortéza 

SUMMARY 

Kobesová A., Smetana P . , Suzan J . , Smetana V., Baránková L . , Ho
ráček D.: The Most Important Rules ol Prosthetic Care in Patients 
Sullering Irom Hereditary Motor and Sensory Neuropathy (HMSN) 

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

Key words: hereditary motor and sensory neuropathy, Charcot-Marie-Tooth disease, foot 
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ÚVOD 

Hereditární motoricko-senzorické neuropatie tvoří 
skupinu dědičných chorob s různou molekulárně-ge
netickou příči nou, ale velmi podobným klinickým ob
razem (7, 9), který je podmíněn postižením 
periferního nervového systému. Nejčas těj ším typem 
HMSN je choroba Charcot-Marie-Tooth (dá le CMT) 
Odhaduje se, že v České republice žije asi 4000 pa
cientů s nějakým druhem dědičné neuropatie. Jedná 

se o periferní neuropatie, u kterých nacházíme posti
žení jak motorických, tak senzitivních i vegetativních 
nervů. Klinický obraz (1, 3, 7, 8, 9, ll) je cha
rakterizován progredující svalovou slabostí, která 
vede ke zhoršování hybnosti zejména dolních (později 
i horních ) končetin a k rozvoji deformit hlavně v ob
lasti nohy. Nejtypičtější deformitou je pes excavatus
transversoplanus s kladívkovými prsty, a le 
v současné době se setkáváme i se zcela opačnými 
deformitami typu nestabilního pes planovalgus (17). 

169 



'.lez i ncj č ~ls téj š í s tes ky p3cientlI p3tl'í os labení clol
ich konče Lin s rozvoj em typIc ké poruchy chúze ("s le 
iž", "čapí chůze"), ca sté zakopávání, ins ta biJita, 
h orze až fraktury kotníkú. DzíJe rozvoj typické de
rmity nohy ve smysl u zv:iš · né podélné klenby, po
les pl'íčn é klenby (pes cavus-transverzoplanus) 
roz vOJ kladívkových prstú. Na deformovaném cho

.idl e běž ll l' vznikají otla ky. V důsledku svalového 
,Inbení a deformity chodidla vzniká porucha st;thi li
,'o ún<lvnostpři stoji a chúzi, svalové křeče. Vadné 
hybové sLereotypy, a ča s tčj: Í výskyt ortopedických 
fO ľmlt páteře než v bě žné popul aci (1, 4, 5) (hyper

,fci zy, kyfoskoliózy) jsou pl"íčinou ča tých vertebro
nních obtíží. Atrofie drobných svalú ruky narušují 
mnou motoriku a cíle né pohyby rukou. Postižení 
~lo nomního nervového systému může přispívat 

rozvoji trofických poruch na dolních končetinách 
ráta ochlupení, dystrofie nehtů, edémy, z měny 
prokrvení a barvě kúže). V objektivním nálezu na
,,"tz íme vedle právě popsaných typických příznakú 
,poref1exii či areflexii zejména distálně na DK (ref
\ Lfi/S2), v pokročilém sta diu i reflexu patelárního, 
,ent. i reflexů na HK. Pro děd ičné neuropatie je 
Dická pomalá progrese postižení. Podle rozsahu sva
vého oslabení a ortopedických deformit se onemoc
·ní kl asifikuj e do 7 stadií (škála dle Vinciho) (3, 10, 
'. 12). Diagnóza a pl'esn ' klas ifikace typu dědičné 
uropatie se v současnosti tanoví na základě mole
lárně -g netického (9) a el ektromyografického nále-
1'2. , 6). Kauzální léčba zatím není dostupná 0, 8) . 
dle podpůrné a symptoma ticl ó medikamentózní 
by se v te rapii upla tňujíjednak ortopedické operač
pi'Ístupya prostí'edky technické ortopedie , tj. pro
!cké péče , ktcrá je též nezbytnou součástí 
:npl xní rehabili [ace. 
rílem rehabilitace u pac ienlů s HMS je (3, 4 ) : 
Illa lit zhoršování pohyblivost i a svalové síly , udr
co nejlepší k vali tu chůze, b1'6nit rozvoji svalových 
~l raktur , a tím i ro zvoJi deformit, zajistit vhod né 
mpe nzační protetické pomúcky, udržet dobrou tě
nUl! kondici, prevence (terapie) kloubních a verteb-

nních bolestí, zajistit co nej lepšíjemno u motoriku 
\' . 

SOUBon PACIENTŮ 

Jd roku 1999 funguje ve Fakultní nemocnici Motol 
Jt id isciplinární centrum poskytující komplexní 
:nustickou i terapeutickou péči pro pacien ty se 
'!l i typy HMSN . Do bi' zna 2004 bylo v tomto cen
'(etl'cl1o 657 rodin , 13tl3 pacientú s podezřením 

~i'J akou formu dědičn \ neuropa tie. Diagnóza byla 
, ľL e na u 522 pacien tú (38 Ij'e) . J ednou za m ' s íc 
() ľga nizovány mezioborove "eminál'c , pi' i kterých 
,nty s polečně vyšeti'ují a konzultují n urolog, ge-
,ortoped, rehabilitační lék ař, popř . fyzioLcra pe

,. rámci těchto seminál'ú jsme zatím vyšetřili 65 
"ntu. 24 dos pě lých a 9 dětských pacientů hylo 
ruéeno k or Lopedickému ('ešení deformity nohy. 
pedické vložky do bot byly nově pi'cdepsány 26 
ntú m, další asi jedna lř' tina pacie ntů již vyho
'ORT vložky mč l a . Ostél tní pacienti vložky ncpo
vali nebo sije nephili nosit. V rámci CMT ce ntra 

byla v tomto roce provedena dotazníko vá akce . 409 
pacier1tú se známo u molekulárně-gen e tickou p ř íčinou 

HMS N bylo os loveno korespondenční cestou . Mimo 
jiné mí s zajímalo, kdy se objev ily první phznaky one
mocně ní, jaké jsou s oučasné obtíže a hlavní pl"íwaky, 
a jak é formy léčby pacient doposud absolvoval. Vypl
něný dota zník jsme obdrželi od 225 oslovených pa
cientu, Z hlediska rehabilitačn í a proteti cké léčby 

jsou zajímavé nás ledující závěry dotazníkového prů
zkumu: 

1. Mezi nejčastěji uváděné příznaky patří zakopá
vání , bolest dolních končetin, nešikovnost při sportu, 
zhoršená, neob ratná chůze, deformita nohy , nestabi
lita kotníku. 

2. Na bol esti pohybového ústrojí si stě žuje více než 
50 o/t-. CMT pacientů v 1. a 2. dekádě a 90 % pacientú 
starších 50 let, ze kterých třetina trpí soustavno u 
boles ti. 

3. Ortopedickou operaci nohy podstoupilo mé ně 
než 25 % pacientů. Subjektivní zlepšení nas talo asi 
u 90 % operovaných . Ti uvádějí nejčas těji zlepšení 
chůze <l stability kotníkú. 

4. Téměř 50 (le pacientů s CMT používá některou 
z protetických a adjuvantn ích pomůcek (ORT vložky 
do bot , speciální ortopedická obuv, francouzské hole, 
elastické bandáže, vycházková hůl, podpatěnka, pe
roneální páska, podpažní berl e, invalidní vozík), polo
vina z nich ortopedické vložky. Nezanedbatelná je 
skupina pacientú, kteří v minulosti pomůcky p ře 

chodně používali, al e odložili je, protože nebyly vyho
vující. 

5. A 'i 75 % pacientů nejméně jednou v životě ab
solvova lo n ěkterou z rehabilitačních procedur, dvě 
třetiny z nich je podstupuje opakovaně. Největší sub
jektivní úspěch má vodoléčba a masáže, 

Mimo jiné nás zaujal údaj, že řadě pacientú byly 
v minulosti př'edepsány ORT vložky do bot, ale nepo
užívají je, protože jim nevyhovují. Proto jsme pa
cienly, u kterých je používání ortopedických vlo žek 
z našeho hlediska indikováno , začali systematicky po
s íla t na jedno protetické pracoviště . Naším cílem bylo 
ve spolupráci s místním protetikem vyvinout takový 
typ vložky do boty, který je vyhovující jak z na "'eho 
hlediska (statického, kineziologického), tak z pohledu 
pacie nta. 

NEJČASTĚJI POUŽÍVANÉ PROTETICKÉ 
POMŮCKY U DIAGNÓZY HMSN (CMT) 

Ortopedické vložky do bot 
U většiny našich pacientů docház í k rozvoji typic

ké deformity nohy (obr. 1) (1 , :3, 8, 10, ll , 12) pes 
excava tus , tľansverzoplanus , subluxace v OI "' tatar
zoph(\langeá lních kloubech, kladívkové prsty , supi
nační postavení nohy s inverzí pl'ednoží (obl'. 2) , 
zkrácení plantární aponeurózy , extenzorú pl's tLl 
a Achill ovy šlachy . Tato deformita vzniká v dúsledku 
svalové dysbala nce v oblasti nohy a bérce. Oslabeny 
jsou hlavně drobné svaly nohy (mm. interossei , lum
bricales, m. nexor hallucis brevisl a peroneální svalo
vá skupina. Bývá relativní převaha m. tibialis post. 
a lýtkových svalů (15). Při náš lapu se díky deformitě 
zm enšuje kontaktní plocha chodidla s podložkou , pa-



Obr. 1. Typická deformita nohy (pes excavatus-transversoptanus, 
ktadivkové prsty) 

Obr. 2. Supinační postavení nohy s inverzí p řednož í. 

cient přetěž uj e zevní hranu chodidla, vznikají bo les
tivé otlaky až ulce race. 

ORT vložky jso u nejča sc 'ji pj"edepisovanou a použí
vanou protetickou pomůcko u u pacientů trpících de
di čnou neuropa tií. Naší snahou je pomocí ORT vložky 
korigovat vadné postave ní nohy, zlepš it sLa bilitu s Loj e 
a ste reotyp chůze , zpomalit progr s i deformit nohy (1, 
3, 10, 1lJ. Správn - vytvoi'ená vložka by měla paciento
vi též phnést úlevu od bolps ti a zajistit prevenci otla
ků . U paci entů . CMT je nu tné , aby byla vložka 
vy roben a indi v iduálně na zákl adě plantogramu 
u trojdime nzion á lníh o ná -·l apu . 

Plantogram (obr. 3) ná - informuj e o nejvíce zatě
žovan)ích, Lj . prominujících bodech na noze. ; CMT 
pac i e ntů Lo je typicky la terúlní paprsek podélné klen
by - obl ast laterá lní hra ny os cuboidcum a ca lca m' ll , 
a olJlns t pod hlavi čkou 1. a V. meta ta rzu. Vodpoví
d ajících o blas tech OR T vložky je nutné udělat 
ta k zvané od lehčení a vyměkčení. 

T r oj d imenzio n á lní náš lap (obr. 4) S f' u j in )' ch 
pa tolo cfií nohy (p lochá 110ha J běž né 11 cděl ú, ale u pa
cientu s C. 1T by měl vždy b)íl !Jrovedcn. Nášl<J pem do 
mě klzcj pěnové hmoty zí:; kúme oti ~ k noh y pacien Ll . 
tedy ncgaLiv. Po odlití Ill' g ; lt ivu súdrou vznikné tz v. 
sád ro\ 'y' pozit.i l' ci pa iolf)g ir- !-;\' llli zn a k\'. který kopí ruje 

Obr. 3. Ptantogram. 

Obr.4. Trojdimenzionálni nášlap. 

tvar nohy pacienta. Po opracování pozitivu s patolo
gickými znaky vnikne "korigo vaný pozitiv", který JI? 
upraven do ideálního postavení a slouží potom jako 
kopyto pro vý robu ORT vložky. Trojdimenzionální 
nášlapje důležitý zejména pro tzv . "vedení paLy" , tedy 
pus i vní korekci paty, která se u naš ich pa ien tú s táčí 

do supinace. Takový kalceotický postup považu
jeme za "conditio sine qua non", tedy za n e zbyt
nou podmínku účinného užit.í vložek u CMT. 

Používáme tzv. "sendvičový typ" ORT vložky 
(obr 5) (15). To znampná , že vložka je tvořena n ěku

lika vl'stvami m ate riálu. Svrchní čéÍs t( av - rz) a spodn í 
čús t (reverz ) jsou kryté usnÍ. U C \1T di agnózy je vhod
né použití napi". tel tinové k llže, kt rá má sice kraLšI 
životnost než běž n á kuže, a le je měkčí , což je dú lC'žil.\' 
fakto!" v prevenci otlakú. Mezi averz a reverz se puk 
vk léÍdají korekční tělíska a prvky. Z měkčené h o PVC 
se vytvá i"íjen minimální mediální pelota k podpoie 
m 'cl iálního pa prsku podélné klen l))' . Tél musí h.\l níz
ká tClk , ahy Ul11o Žl1il8 c!o š la p chodidla 11 8 v0lš í plochu . 
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10r.5. Sendvičovy Iyp ORT vložky. 

:lr. 6. ORT vložka: A- MT klin, B- vedeni paly . 

n 'mí tlači t již tak vysoko u podélnou klenbu do 
é vě tší exkavace. Dalš ím prvkem je MT klín (sr-

'čko) (obr. 6 - AJ Zaji šťuje korekci patologického 
tavení metatarzophalangeáln ích kloubů (pi-íčné 

'honoží) . Zásadní je správné umístění MT klínu, 
r - má být těsně pí'cd hlavičkami MT kostí, tak aby 
nadzvedal, nikoliv pod nimi (tlačí na hlavičky, 

·komfort pacienta, riziko otlaků), nebo naopak pi'í
dal ko pr-ed hlavičkami (n ěkdy ho vidíme až v ob

,tj pod ' Iné klenby), kdy nedojde k nadzvednutí 
:asti MTP kl oubů. Umístění MT klínuje tedy velmi 
;ivid uální. Navíc si musíme být vědomi rozdílu 
ú sta tickým a oynamickým zatížením nohy . Proto 
ferujcme dvojfázovou výrobu ORT vložek. Ještě 
:tl pokrytím vložky spodní usn í (tzv. zakůžením) 
;cnt přijde na zkoušku, prekurzor vložky si dá do 
, a několik minut v něm chodí. Pokud tvar nevy
,\lje, na místě se je ~· tě upraví a teprve potom se 
.reh pokryje usní. Diskutovaným korekčním prv
:JJ(; pronačnÍ klín (ob r. 7) (10, ll) Vkládá se na 
ní stranu vložky, tak aby korigoval supinační pos
,ní nohy. Nutno ovšem upozornit, že tento korekč
rve k plní svou úlohu pouze tehdy, kdy lze 
tě sup inaci noh y pasivně korigovat. Je tedy 
ne vY:'c třit, zda múžeme pasiv ně nohu pacienta 
[do neutrálního postavení, nebo alespoň supinaci 
i fikantně snížiL Obr. 8 ilustruje pi-ípad, kdy ORT 
'ka dobře koriguje supinační postavení na obou 
~ách. P okud toto již není možné , sup inace je už 

Obr. 7. Pro načni klin . 

Obr. 8, Poslavení nohy bez korekce a korigované ORT vložkou . 

fixována v důsledku kostních morfologických změn, 
pronační klín nemůže plnit svou funkci a pacient ho 
naopak může vnímat nepříjemně, Pokud je pronační 
kl ín indi kován, musí být zabud ován na zevní straně 
vložky téměř po celé délce, tj . od paty až po V. meta
tarzophalangeální kloub. P okud se na zevní hraně 
nohy nacházejí výrazně prominující body Oaterri.lní 
hrana calcaneu, os cuboideum), je nutné v klínu vy
tvoJ-it odlehčení. Klín se vyrábí ze syntetického korku 
(korkfant), v oblasti kostních prominencí se v kor
kfantu vyÍ'Ízne prstenec a pacient v této oblasti našla
puje na neoprénovou měkkou vrstvu. Tím dojde 
k zatížení neboles tivé tkáně kolem prominence 
a vlastní prominující místo je odlehčeno a při chůzi se 
opírá o měkký podklad. Neoprén různé síly je materi
ál s poměrně nestálou tvarovou pamětí a používá se 
i pod da lší exponované místa, zejména pod h l avička

mi 1. a V. matatarzu , což jsou u CMT pacientů čas té 
lokality otlakll až ulcerací. Další funk cí vložky je 
"vedení paty" (obl'. 6 - B). To lze vytvořit dvěma 
způsoby. Rigidně, např. pomocí syntetického korku, 
který se podle korigovaného kopyta tvaruje tepelně 
při 100 stupních, nebo pomocí měkk ého latexového 
materiálu. U pacientů s dědičnými neuropatiemi pre 
ferujeme latex, který je nižší a izoluje měkce okolí 
kol em patní kosti. Obecně vždy preferujeme měkký 
typ vložky jako prevenci otlaků a ulcerací (1, 10, ll ). 
Pokud se kožní léze vytvoJ-í,jsou u našich pacientůJen 
velmi obtížně !'ešitelné, hojení je v důsledku neuropa
tie značně protrahované a komplikovan é. Pl atí a le 
pravidlo, že čím měkčí vložka je, tím je objemnější. 
P roto j e nutné ORT vložky umístit vždy do vhodné, 
dostatečně pros tomé obuvi. Pok udje u pacien ta navíc 
přítomen zk rat jed né DK,je ideální zvýšit ORT vložku 
i podešev obuvi. P odle typu obuvi lze vložku zvýšit 



i o několik centimetrů. Preferujeme zvýšení po celé 
podešvi , nikoliv pouze podpatčnku. 

Nutné je dodržovat zásadu, že nové vložky do bot 
musejí být vž.dy zhotoveny podle ak tu á lního planto
gramu a trojdimenzionálního nášlapu. Samoúejmos
tí jsou nové vložky po každém ortopedickém zásahu, 
jinak vydáváme nový pi"edpis obvykle lx za 6 měsícú. 
Vložky plní vou funkci pouze pokudje pacient použí
vá trvale . Jedná se o pj-enosnou pomůcku, kterou lze 
přemísťovat do n'hných párů bot. V pr-ípadč letní či 
domácí obuvi je nutné zabudování korekčních prvků 
do stélky obuvi a nové zakLlžení, nebo lze zabudovat 
do obuvi celou vložku a vybrot-it tak kompletn ě nový 
povrch. 

Pacient musí o vložky pečovat jako o jiné kožené 
výrobky (boty). Pravidelně je z bot vyjmout , vysušit 
na pozvolném teple, ošetI-it vhodným proma -'Cujícím 
prosti-edkem, který prodlužuje životnost koženého po
vrchu . 

Ph dodrž.ová ní výše uvedených zú ad mám e s po
užíváním ORT vložek u našich pacicntú velmi dobré 
zkušenosti . Proč tedy signifikantní množství oslove-
11)'ch pacientů uvádí, že jim v minulos ti byly ORT 
vlužky předepsťiny , ale nepoužívajíje? Jakéjsou z na
; ,ho poh ledu nejča t.ČjŠ í chy by') 
• Nekomplexní pojetí: ORT vložky pouze v jednom 

páru bot. e ní ad ekvátní úprava letní a domácí 
obuvi. 
místění ORT vložek do nevhodné obuvi ( měkká 

vložka vyžaduje prostornou obuv ). 
• Špatné tvarování vložky - vysok)í mediální klín 

jako u plochonoží, špatné postavení MT klínu, mo
nolit bez odlehče ní a vyměkčení, 

• ORT vložky z plas tových materiálů nekloužou, ale 
obtížně se o ' etřují, mohou být pí-íčinou mykóz,j sou 
tenké, bez zabudova ných kol' kčních prvků, nespl
ňují funkci. 

• Není pravidelná preskripce na zák l adě nového 
plantogramu a 3D nášlapu. Jedná se o chronicky 
progredicntní onemocnéní, tvar nohy se v čase 
mění. Vhodná je aktua lizace lx za 6-12 měsíců. 

Vhodná obuv 
Obuv spolu s ORT vložkou musí paci entům pomá

hal ph stoji a chůzi, zlep šovat stabi litu, umožnit účel-
11); pi-enos zatížení, korigovat postavení nohy, 
přinášet úlevu od bolesti (1, 3, 10, ll). Obuv má být 
dostatečně prostorná a lehká. Stélku (vnitřní vložku) 
buď individuálně upravujeme, n bo do boty umístíme 
ORT vložku. Vhodná je obuv vyšší, kotníčková, která 
pomáhá st.abilizovat kotník, který je díky svalové 
dysbalanci náchylný k distorzím . Obecně v kalceotice 
platí, že v pí"ed ní části obuvi (tzv. kaple) má být dos
tatek místa, ahy byl umožněn aktivní pohyb prstů. 
Někteří autoři ale naopak preferují botu vpi-edu nižší 
(10, ll) tak, aby sv.ým tlakem působila proti rozvoji 
kladívkových prstu. Argumentují, že u mnoha CMT 
paci ntů již v důsledku pc rézy není aktivní pohyb 
prstl stejně možný. Volbaje v tomto phpadč spíše na 
pacientovi, který s i musí vybrat typ obuvi , ve které se 
cílí pohodlně. Rozhodnr~ ale varujeme před úzkou 
a tvrdou obuví, kteréÍ zvyšuje riziko otlakú . Podrážka 
mú býl pevná, z pružného materiálu, absorbující oU'e-

sy. Výška podpatku je individuální , podle stadia cho 
roby (l0, 11, 12) Vinci doporučuje v časných s tadiích 
(oslabení pouze drobných sval ů nohy) podpatek do 3 
cm maximálně, doma chodit v obuvi bez podpatku 
a funkčně tak protahovat Achillovu š lachu a m. tri
ceps surae, které mají tendenci ke zkráce ní. V době , 

kdy již pf-epadává špička a rozvíjí se supinace nohy, 
doporučuje laterální klín, ktelj může býl zabudovaný 
ve vložce nebo i v podrážce boty. My používáme late
rální klín pouze v případě , že lze nohu ješ tě pasivně 
korigovat do neutrá lního postavení a preferujeme za
budování klínu do ORT vložky, kterou lze pf'emísťo

vat. V opačném pi"ípadě by se musel klín zabudovat 
do vešk eré obuvi, kterou pacient nosí (včetně dom,lcíl, 
Navíc i výška klínu se může měnit podle dynamiky 
onemocněnÍ. Novou vložku pacient dostává lx za G 
měsíců, a le obuv většinou používá déle . V mom ' ntč , 

kdy pacient není již schopen žádné dorzální flexe 
a neud rží akti vně a ni 90 st. úhel mezi bércem a cho
didlem ,je nutné ho varovat pt-ed chůzí naboso 00, 1 n 
Pravděpodobnost zakopnutí, distorzí a případných 
fraktur j e velká. Od 3, stadia, kdy j e již výrazněj š í 

pi-epadávání š pičky, je nutná korekce podpatkem, 
ortézou nebo peroneúlní páskou (pOpl-, tapingem), 
Pokud není výraznější rotace (sup inace) nohy, v ě tši
nou lze pí"edcházet zakopávúní pouze pomocí podpat
ku od úhlu bérec/chodidlo 105st 00, ll ) U peroneální 
plegie Vinci navrhuje speciální úpravu kotníkové obu
vi se zpevněním zadní části (opatku) obuvi polypropy
lenovým materiálem a aplikací měkk é vložky z la texu 
nebo pěnové hmoty mezi atrofick)' bérec a zadní čú st 
obuvi 00, 11). S takovým zpusobem úpravy obuvi 
zatím nemáme vlastní zkušenosti. V pozd ějších stadi
ích se zás fl dy obouvání nemění, nutné je brát ohled na 
případné ortopedické zásahy na noze pacienta . Pokud 
pacient nosí vyztuženou kotníkovou obuv či ortézu 
pouze venku a v domácím prosti'edí se pi"ezoul'a du 
nezpevněné obuvi,]e nutné ho upozornit, že po p)'ezuLÍ 
se výrazně zvyšuje pravděpodohnost pádu a zakopnu
tí , protože stereotyp chúze je zce la jiný ve zpev něn é 

venkovní a měkké domácí obuvi, V pt-ípadě peroneál
ní parézy musí po přezutí "myslet na to, že má zvedat 
kolena". Tato "čapí chůze" je ale vyčerpávající , proto 
je lepší upravit i domácí obuv. Chúze naboso či v pan
toflích je zcela nevhodná. Doporučujeme v domácím 
prosU-eelí odstranit koberečky , prahy a jiné nerovnos
ti povrchu, které zvyšují riziko zakopnutí a zraněn í. 

,,AFO" ortézy, bandáže kotníku, 
peroneální pásky 

V případě těžší peroneální parézy či plegie je ke 
zlepšení stereotypu chůze a prevenci zakopávání 
možné využít ortézy typu AFO "ankle-foot ortho
sis" (obr. 9) 0,10,11), které zpevňují kotník a pas iv
ně udržují neutrá lní postavení nohy (úhel nohaJbérec 
90 st.). U ně kterých AFO ortéz lze úhel nohaJbérec 
modifikovat (nas tavení úhlu ph úpravě ortézy za 
tepla či AFO ortézy s kovovým kloubem), a tím ovliv
ňova t i postavení v kolenním kloubu (16). Fixní pos
tavení kotníku v lehké dorziflexi bude půsohit na 
koleno ve směru flexe, tj. proti rozvoji genu recurva
tum , což může být u některých pacien t u s ,MT vhod
né . Naopak fixace kotníku v lehké plantární flexi 
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Obr.9. AFO ortéza. 

povede koleno do extenze. To může napomoci stabili
zaci kolene ve stojné fázi kroku v pi-ípadech, kde je 
výrazné oslabení stabilizátorů kolene. AFO ortézy lze 
stejně jako ORT vložky přendávat do různých párů 
obuvi, ovšem za předpokladu, že je u všech stejná 
výška podpatku. Pouze tak budou zaručeny vždy stej
né biomechanické podmínky v oblasti kotníku i kole
ne (16). AFO ortéza napomáhá stabilizaci nohy 
i v mediolaterálním smyslu, při správném tvarování 
může púsobit proti zhoršování supinačního postavení 
nohy a inverze přednoží. 

Vinci uuádí, žeje nutné odlišit dua důuody oslabení 
dorzální flexe (11): 

1. V důsledku parézy pouze peroneální skupiny: 
zde je dle autora indikováno chirurgické řešení -
transpozice svalů a šlach. 

2. V důsledku parézy (plegie) peroneálních svalů + 
m. tibialis anterior: indikována AFO ortéza. 
Obecm~, aby byla AFO ortéza indikouána, pacient 

má splňouat následující podmínky (14): 
• síla extenzorů kolene podle svalového testu větší 

než 3/5, 
• stabilní obvod nohy (nesmí být fluktuující edémy 

DK), 
• tolerance dlouhodobějšího konstantního tlaku na 

kůži , 

• compli::mce pacienta (pravidelně kontroluje zda se 
netvoří otlaky). 
Na našem trhu je k dispozici peroneální dlaha ve 

dvou formách - s plnou patou či perforovaným dílem 
v patní oblasti. Dlahy jsou plastové, individuálně se 
přizpůsobují tvarováním za tepla. Z vnitřní strany je 
lze vyměkčit pěnovou hmotou. Na našem pracovišti 
nemáme s uvedenými dlahami dobré zkušenosti. 
I přes individuální úpravu na atrofickém bérci špatně 
sedí, pacienti je vnímají jako nepříjemné, i pi'es vy
měkčení tlačí v oblasti bérce, dráždí kůži. Pěnové 
vyměkčeni e odírá a vzrůstá riziko otlaků. Pokud se 
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AFO ortéza indikuJe, měla by být pod ce lým chodid
lem (typ s plnou patou končí v oblasti metatarzů) 
a v pi"ední části má být tenká a elastická, aby umož
nila malý stupeň plantární flexe při dopadu paty na 
podložku. Rigidní držení nohy v neutrálním postavení 
je při chůzi funkčně náročné (pi'-etížení m. quadriceps, 
iliopsoas) Ortéza se v botě umísťuje mezi stélku 
a ORT vložku. Na mezinárodní konferenci týkající se 
CMT problematiky v Antwerpách v červenci 2004 byl 
americkými specialisty prezentován nový druh AFO 
ortézy (13). Skelet je za tepla individuálně tvarován 
z karbonových vláken, povrchje z měkkého pěnového 
matericllu se zabudovanou ORT vložkou. Při chůzi 
s touto AFO ortézou se signifikantně snižuje energe
tická náročnost, zlepšuje se stabilita a stereotyp chů
ze, jak potvrdila studie provedená americkými 
specialisty. Vzhledem k finanční náročnosti materiá
lu z karbonových vláken (1 pár stojí cca 3000 US$) 
není ale využití tohoto typu AFO v dohledné době 

u nás pravděpodobné. 
Nám se nejvíce osvědčila preskripce elastických 

bandáží kotníku, tzv. kotníková osmička , (obr. 10), 
které necháváme pacientům šít na míru. Elastické 
bandáže dostatečně kotník zpevňují , vejdou se dobře 
do prostorné obuvi, při chůzi umožní i jistý stupeň 
plantární flexe. Pouze ve výjimečných případech , kdy 
jsou velmi pokročilé atrofie svalů na rukou, mají 
pacienti s nasazováním těchto bandáží obtíže a potře
bují pomoc druhé osoby. Další alternativou jsou pc
roneální pásky (obr. llA, llB), oblíbenější 

(estetická přijatelnost) a většinou dostačující jsou 
kratší typy peroneálních pásek. Poslední alternativní 
zpevnění kotníku je tapování , které ale pro většinu 
pacientů není asi běžně dostupné. 

Další typy používaných protetických pomůcek 
Mezi další pomůcky, které CMT pacientům běžně 

doporučujeme, patří vycházkové hole, francouzské 
hole, podpažní berle, chodítka, korektory vbočených 
palců, kolenní ortézy (častou komplikací je rekurvace 
kolene), pouze několik pacientů potřebuje invalidní 
vozík. Samostatnou problematikou je korzetoterapie 
deformit páteře (4, 5). Ve spolupráci s ergoterapeu
tem předepisujeme nejrůzněj ší pomůcky od domácího 

Obr. 10. Kotníková osmička. 



Obr. 11 a. Peroneální podkolenní páska 

prostředí, které pacicnLum u ::; nadňují běžné denní 
či nnosti. Bližší specifikace již přesahuje rámec tohoto 
sdělení. 

zÁvĚH. 

Protetická p éče je nutno u součástí komplexní péče 
o pacienty s diagnózou HMSN . Správně indikované 
a kvalitně vyrobené pro tetické pomůcky mohou pa
cientovi značně usnadnit život, od jú;té míry snad 
i zpomalit progresi onemocně ní. N aopak i vynikající 
rehabilitace a dobře vedená podpůrná léčba bez sys
tematické protetické p ' če nebudou nikdy dostačující. 
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Synergetic Analgesic Effect af the 
Combination af Arnica arid Hydroxyethyl 
Salicylate in Ethanolic Solution 
Following Cutaneous Application 
by Transcutaneous Electrastimulation 
Miroslav Kucera, Ondrej Horácek, Jan Kálal, Pavel Kolár, Peter Korbelar, and Zora Polesná 

Cli.n.ics for Sports Medicine and Rehabilitation of the 2nd Medka! Faculty of Charles University, 
Faculty Hospita! Motol, Prague (Czech Republic) 

Summary 

A combination of the active agents ar
IŮea and hydcoxyethyl salicylate (HES) in 
ethanolic solution (Sportino® Acute 
Spray) is cutaneously applled for the 
trealment of sports injuries and diseases 
of the locomotor apparatus. The aim was 

to exanŮJ1e the effieacy and synergism of 
the single substances and the combina
tlon with regard to the anaJgesic effect 

after cutaneous application as well as to 
validate the method of transcutaneous 
electronic stlmulation us a method of 
measuring the nnaJgeslc effect. ln the pre
sent artlcle, the method of transcutane

ous electrostlmulation was used in a ran
donůzed, controlled, single-blind trlaJ on 
heaJthy volunteers to provlde objectfve 
evidence that the comblnation of active 
agents displays a significantly greater an
aJgesic effect than the individuaJ active 

agents. Thus there is synergy between 
the active agents arnica and hydroxy
ethyl salicylate in the combination pre· 
paration. ln addition, the effect of the 

vehlcIe ethanol and the reference sub
stance water could be deterrnlned with.in 

the framework of these comparative ex

perlments and the difference between 
the comblnation preparation and the in
dividuaJ substances arIŮca and HES 
could be shown. Tbe method of transcu
taneous electrostimulatlon used for the 

objectlve measurement of the anaJgesic 
effect was validated. 
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Analgesics . Antiphlogistics . Antirheumatic Drugs 

Zusammenfassung 

Untersuehung der synergistisehen anaJge
tisehen Wukung von Anůka und Hydro
xyethylsalicylat kombiniert in ethanoli
seher Uisung naeh kutaner AppUkation 
IIÚttels lranskutaner E1ektrostimulation 

Eine Wukstoffkombination von Ar
nika und Hydroyxethylsalicylat (HES) in 
cthanolischer Uisung (Sportino® Aeute 

Spray) wird hei der Theraple von Sport
verletzungen und Erkrankungen des Be
wegungsapparates kutan appliziert. Es 
war dle Aufgabe dleser Studie, dle W uk

sarnkeit und den Synergismus der Elnzel
subsLanzen sowie der Kombination hlo
sichtlich der anaJgetisehen Wlrkung nach 

kutaner AppUkation zu uberpriifen und 
dle Methode der transkuumen Elektrosti
mulation aJs Me~methode fiIr dle anaJge
tische Wukung zu validleren. Mittels der 
Methode der transkutanen Elektrostimu
lation wurde in einer randolIÚsierten 
kontrollierten einfaeh verblindeten Stu
die IIÚt freiwilligen Probanden objekti
viert, dajl dle WukstoHkombination ge
genuber beiden Einzelwirkstoffen einen 
signifikant u berlegenen anaJgetischen Ef

fekt zeigt. Ein Synergism us der Wuk
stoffe Arnika und HES im Kombinations
prliparat liegt somit vor. Ferner konnten 
im Rahmen dleser Verglelehsversuebe dle 
Effekte des Vehikels Ethanol sowie der 

Vergleichssubstanz Wasser ermittelt wer
den und dle Untersehlede gegenuber 
dem Kombinationspriiparat sowie gegen
uber den Einzelstoffen Arnika und HES 
gezeigt werden. Die angewandte Methode 
der transkutanen Elektrostimulation zur 
Objektivierung des anaJgetisehen Effek

tes wurde validlerl. 

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 loeo
motor system are those from Arnica montana L. and 
hydroxyethyl salicylate (HES) (9J. Based on the available 
data and clinical experience, we prefer the ethanolic so
lution (1, 12J. 

Many different galenic forms of arnica preparations 
are used for a wide variety of indications (6, 9J. 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
fŮca and hydroxyethyl salicylate is sufficiently well
known from the literature (9, 16]. Neither of the active 
agents are incJuded in any doping list. ln an earlier 
study, we pointed out the therapeutic possibilities of 
applying Sportino® Acute Sprayll (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 biochernically intervene in the in
flammatory mechanism at various points (3, 4, 10, 14, 
lSJ. 

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

I) Manufacturer: Harras Ph arm a Curarina Arzneimittel GmbH, 
Munich (Germany). 

There is an extensive litera ture which describes the 
cutaneous absorption of the various salicylate derivati
ves from different galenic vehlcJes (1, 2, 5, ll , 12, 13}. 

The vehlcle increases or decreases the transcutaneous 
penetration [1,5,12]. The ethanolic solution has proven 
to be the optimal vehlcle for salicylates [1 , SJ . 

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 whlch a defined and reproducible electrical pulse 
evokes a perceptual response in the tested person - the 
detectability threshold is determ.ined. 

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 whlch 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 e\ectrical pulses possible as well as the 
objective quantification of the threshold of pulse per
ception or the pam threshold. 

Stacher et al. [16] reported on the effects of clinically 
efficacious analgesics whlch are difficult to reproduce 
by means of classical methods - thermal, mech ani cal, 
chernical. Using what was at that time a new method 
(electrostimulation), the authors deterrnined the pain 
threshold and pain tolerance; after the oral administra
tion of 50 mg pentazocine + 500 mg acetylsalicylic acid 
(ASAl, 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) ís required 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 do es 
in fact measure analgesic effects - also after cutaneous 
application. 

2. Problem 
- Is the method of electrostimulation suitable for quan

titatívely measuring an analgesic effect? 
- Can the method of transcutaneous electrostimulation 

be validated? 
- Are there clifferences in the effect or a synergistic ef

fect of the amica-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 clistinguished organoleptically. 

The study procedure was carried out in accordance 
with the principles of the Declaration of Helsinki, 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-Ievel meclical personneJ. The age of the 
test persO'ns was between 18 and 68. 
l.nclusion criteria: 
- Healthy volunteers 
- Age: 18--{38 years 
- Weight: 50-80 kg 

- The volunteers must have fasted for at leas t 12 h before the 
start of the study 

- Signing of the informed consent form 
- Tes t persons must agree to completing ail of the prespecified 

testsl examinations 

- Test persons must be willing to report ail concomitant med
ications which m.ight 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 takíng 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 confum the state of health of the volunteers and 
check compliance with the inclusion and exclusion criteria. 

3.3. Tested substances 

The healthy volunteers were oraily adrninistered 500 mg par
acetamol twice dai.Jy as a test drug or 500 mg lactose twice 
dai.Jyas a placebo with 100 to 200 mlliquid. 

3.4. ElectrostimuIation measurement method 

For application of precisely defined electrical pulses for the 
production of paln, we used the Stiwell program.mable elec
trostimulation system (MED-EL, Innsbruck, Austria). We asse5-
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 individuaily set (current in mA and pulse 
duration in ms) and stored in memory, 50 that these data can 
be reproduced at any time. We applied rectanguJar pulses with 
a 3-s interval bet\veen the individual pulses. At the start of test
ing, the ClUTent strength of the electrostim.u1ation was equal to 
zero and then increased by 1 mA every lO s until the time of 
the fust perception. 

At time O 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 d.iffering 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 measuremeot of the 
synergistic analgesic effect of the combinatioo of 
aroica and HES following cutaneous application 

The study was carried our as a rand ornized , single-bLind trial . 
AU liqu.ids 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 out\vard 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 
[11 liquid on an area of 5 x 5 cm. 

3.6. Tested substances 

The products used in the study are shown in Table 1. 



Table I : Products used in Ole study. 

2·Hydroxyethyl salicylate Ph. Eur. 3.0 g/% 

Arnica tincture (German Pharmacopoeia) 10.0 g/% 
DAB 2000 

Ethanol 96 % VN with isopropyl myristate, ad 100.0 mJ 
camphor and volatile oils 
(Ethanol concentration in the final product 
70%W) 

Purified water Ph . Eur. 
Ethanol 70 % VN German Pharmacopoeia 

3.7.Measurement intervaIs 

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

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

The final product (combination) was applied on one side of 
lhe 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 ,,'.'ith 
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 I mA 

evcry 10 s until the tirne 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 
\Vere sirnultaneously noted. A statistical analysis was then per
formed . The tests were carried out at a room temperarure of 
21 to 23 oe 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
trostimulation, was the only effect variable. 

3.9. StatisticaI 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. I: Validation of Ole meOlod: StiweU electrostimlůation to de
termine Ole pain tolerance / pain Ů1Ieshold. Means of the meas
urements in mA after eleclrostimulation in 40 healOly volunteers 
after O, 3, and 6 h. Oral adrrůnistration of placebo (lactose) or 
paracetamol (500 mg rwice daily) . Unit of measurement: mA. 

10.0 was used as statistical software for the Friedman tes t. Tests 
for contrasts were used to identify differences between indi
vidua! group pairs. Test for significance: Wtlcoxon. 

Results are presented as mean with Standard Deviation (SD) 

and as median . 

4. Results 
4.1. VaIidation 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. l. 

Results of the tests for contrasts: 
Paracetamol t = 3 h showed significant differences 

compared with placebo t = O, placebo t = 3 h, placebo 
t = 6 h, and paracetamol t = O (p < 0.005 for all compar
isons). 

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

AJ] other comparisoos 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 traoscutaoeous 
electrostimulation llke 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 lhe meOlod: StiweU electrostimulation to determine Ole pain tolerance / pain Ů1Ieshold. Means of Ole measure
ments in mA after electrostimulatioll in 40 healOly volwlIeers after O, 3, and 6 h. 

- :-.. ' 

I Ma~ 

Placebo 3.2 3 Ll8 7 3.08 3 1.07 6 3.15 3 1.00 2 6 

Paracetamol 3.25 3 1.08 6 5.43 5 1.24 4 8 5.45 5 1.26 3 8 



Analgetika· Antiphlogi stika . Antirheumatika 

~ 5.0 r-------- ---------, 
4.0 

3_0 

2.0 

10 
o_o .l.----'---"'~'____L__<::~ _ ______' _ _"==____1 

OHt) I!l Combmation 

Fig_ 2: Comparison of the effect of \Vater and the combination 
(arllica and hydroxyethylsalicylate) (n = 43). Oifferences in the 
paln perccption after cutaneous application or \Vater and the 
combination (arnica and hydrOJ.:yethylsalicylate). Measurement 
met hod: transcutaneous electrostimulation. Unit of mcasure
ment: mA. 

Table 3: Comparisoll of tne effect of \Vater and Ute combinatio n 
or arn ka and hydroxycthylsalicylate (n = 43). Oifferences in the 
pain perceptlon after cutaneous application oC \Vater and the 
combination. Measurement method: transcutaneous electrosti
m ulation. 

J-
t '" O t '" 5 min t = 10 min 

-' 

H2O Mean mA 2_16 1.98 2_ 19 
Median 2 2 2 
SO LOO 0_86 1.07 

Combination Mean mA 2.84 3_21 3.26 
(arn ica and Median 3 3 3 
H1'5) SD 0.95 0.74 0.76 

P < 0.05 P < 0.01 P < 0.01 

the method validalion with oral administration of the 
analgesic paracetamol a.nd the results of the main ex
periment with cutaneous application of the test sub
stances, it was shown that the measuremen t of the 
sensiti vity 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 effecL 

4.2. Results of the objective measurement of the 
synergislic analgesic effect of lhe combination of 
arnica and hydroxyethyI salicylate 

The results of the st udy 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 significan.tly 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 afler O, 5, and 10 min compared \"rith e tJ1anol (see 
Ta blc 4 ancl Fig. :J) _ 
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Fig. 3: Comparison oC the effect oC the combination (arnica and 
hydrOJ,-yethylsalicylate)and a1cohol (n = 43). Oifferences in the 
paln perception after cutaneous appUcation of Ule combination 
(arnica and hydroxyethylsalicylate) and a1cohol. Mcasurernent 
method: transcutaneous electrostimuJation. Unit of measure
ment: mA. 

Table 4: Comparison oC the effect of the combination (arnica and 
hydro,,-yethylsalicylate) and alcohol (n = 43). Oifferences in Ule 
paln perception after cutaneous appUcation or the combination 
(arnica and hydroxyethylsalicylate) and alcohol. Measurement 
method: transcutaneous electrostirnulation. 

t = O t ", 5 min t = 10 min 

Alcohol Mean mA 253 2.47 2.63 
Median 3 3 3 
SO 1.05 1.11 

Combination Mean mA 3.12 2_ 93 3_09 
(arnica and Median 3 3 3 
HES) SO 0_83 0.7 

P < 0_05 P < 0_05 p < 0_05 

The comparison between the combination and ar
nica tincture showed that the combination prodllced a 
significantly greater increase in the perception / pain 
threshold after 5 and 10 min, but the difference was not 
significant after O min (see Table 5 and Fig. 4)_ 

The nuli 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 
hydrox:yethyl saJicylate 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 O and 10 min 
is clear, it was not quite great enough to be significant 
(see Table 6 and Fig. 5)_ 

The null hy-pothesis (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 objcc
tively qllantifying analgesic effects was answered by tlle 
present tests and the results of the method validation 
study After the oral aclministration of an analgesic sub-
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Fig. 4: Comparison of Ihe effect of lhe combination (arruca and 
hydroxyelhylsalicylate) and tincture of arnica (n = 43). Differ· 
ences in Ihe pain perception after eutaneous applieation of lhe 
combination (arnica and hydroxyethylsalicylate) and tmelme of 
arnica. Measurement melhod: transcutaneous eleetrostimu
lation. UniI of measmem nI: mA. 

Table 5: Comparison oC Ihe elleel of lhe eombinalion (arnica and 
hydroxyeůlylsalicylale) and linclure of arnica (n = 43). Differen
ces in lhe paln pereeplion afler culaneous appliealion of Ihe 
eombl nallon (arniea and hydroxyelhylsalicylale)and tinclure of 
arnica. Measmemenl melhod: Iransculaneous electroslimula
tion. 

I = O ť=5min t = lamin 

Arnica tinct. Mean mA 2.37 2.40 2,49 
Median 3 3 3 
SO 0.98 0.94 

Combination Mean mA 2.98 3.26 3.09 
(arnica and Median 3 3 3 
HES) SO 0.82 0.61 

n.S. p < 0.01 P < 0.05 

stance (paracetamol) and evidence of the effect using 
transcutaneous electrostimulation, it was confirmed 
that this method is suitable for measuring ana!gesic ef
fects. The presenl test results confirm the percutaneous 
absorption of the active agents, their local ana!gesic ef
fect, and the synergistic effect of the active agents in 
the combination. In addition, it was shown that the ac
ti ve agent combination preparation (arnica and 
hydroxyethyl sa!icylatel in ethanolic solution was signif
icantly more efficacious than either the ethanol vehicle 
ar the purified water placebo. At the same time, the 
combination had a greater effect than the individua! ac
tive agents, arnica tincture and HES; these differences 
were significant 5 min after application in both cases. 
FQr arnica tincture, the difference was a!so significant 
10 min after application - but not for the HES solution. 
Therefore, HES in ethanolic solution had the greatest 
a.l1a!gesic effect after,that of the combination solution. 
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1. Introductioo 

As a result of the pioneering research undertaken by ·· 
physiotherapists in Australia (Wohlfahrt and Ju}), ]993; 
O~Sullivan et aj ., 1997; Richardson et al., (999) clinical 
professio'nals · working in the area (jf 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 pióblemby Silver
stolpe's findings (Silverstolpe, 1989). 

. This author demonstrated that on sÍlapping-palpation 
of high1y active trigger points (TrPs) of thethoracic 
erector spinae, extension of the lumbar spine and pelvis 
was obtained, by contr~tion ofthe lumbar erector 
spinae. This has been confirm.ed by . electromyography 
(EMG) (Skoglund, 1989). Concomitantly, a pain point 
is identified withpaJpation óf the sacrotuberous 
Iigament. FoUowing massage of this pain primt, · the 
TrP in. the_spinal er.ectoJ:..-aDd the--ten<ier--p&int--itrthe· · 
blittocks and a whole chain of other symptoms 
vanished. In honor of Silverstolpe and Skoglund this 
whole complex is caJ1ed the "S'·' reflex (Fig. I). 

Not onlywas it possible to confirm Silverstolpes' 
findings, but it was soon noted that it ~as possible to 
obtain release by mere pressure in the same direction. 
This, however, is a characteristic for a milscular TrP. 
Therefore it was conc1uded that this phenomenon was 
due to a TrP of the underlying coccygeus muscle, part of 
the pelVic floor. Leaming how to relax the coccygeus 
musc1e soon proved that it was indeed thepelVic flooL 
This became ' a clinicaJ priority, because, however 
effective the treatment by massageand/or 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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Once, bowever, the patient learned how to relaxthe 
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. · . 
Pr~ure palpation is most importantin the diagnoSis 

of pelvic floor involvement. At present this is knownto 
be much more . frequent than the characteristic~ "S" 
reflex. Not less important is snapping palpation of the 
di;tphragut for TrPs, which are equaUyfrequent and no 
lessimportant. No single muscle is responsibÍe Jor the 
stability of the lulnbar spine, but tather an or<:hestr.ated 
co--acdvation of agonist andantagonistmuseles 'sur
rounding the spinal column · is riecessary (CholeV.Íicki 
and McGill 1996; . CholeWicki . et aJ., 1997): The 
abdominal ca\jty being a fluid filled space is aSfirin as 
the · weakest of its · walls . . Through : the . diaphragm, 
moreover, }J9stui"al functlonis linkéd with respiration 
(Fig. 2)~ .,. .. . . 

The practical consequence for clinical management of 
myofascial pain is that painful TrPs which are found 
mostly in the supemcial muscles main1y involved in 
voluntary movement, very ()ften 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 de1toid. 
These findings are almost . experimentally confirm.ed by 
the following case. 

2. Clinical history 

The patient was fust seen by one of the authors on 
August 28, 2001. At that time her rnain complaint was 
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Fig. I. Diagram showing the typical site ofTrPs 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 
líft her arms, yet while sitting she could do so without 
diffi.culty. EMG of her deltoid was norma\. So unusual 
was this finding that the patient was suspected of 
malingering. 

Her problems began with back pain during the 
summer of 2000. The patíenťs condition became worse 
during the autumn to the extent that she became 
paralyzed and she was unable to walk. She was therefore 
hospítalized in November 2000 and boreliosís 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. ln her previous history she never suffered from 

---
~ 

back pain. She had two normal · deliveries llnd a 
gynecologica1 operation in 1978. 

Examination findings: The patient was able to líft her 
arms when seated, but when standing only if the pelvis 
was supported. There was not only a tendency to "stick 
out her turu" 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 exc\usively. 
There was in addition hypertonus of the scalenes and the 
stemoc\eidomastoids; the tendon reflexes in her upper 
extremities were very lively, but muscIe tone was 
decreased. Abdomina] reflexes were absent. The patellar 
reflexes were symmetrical but the Achilles tendon reflexes 
lowered, as was the perception of víbration on the feet. 

An EMG examination was requested not of her 
extremity musc\es but of her trunk musc\es. This was 
not forthcoming and for that reason the patient was seen 
again as late as Apríl 22, 2002. In the meantime she was 
provided with a corset and was given more rehabilita
tion, mainJy for her back musc\es. She was slowly 
improving. By then when standing with a corset she 
could lift her arms normally, but without the corset only 
with considerable diffi.culty. 

At re-examination it was noted that she was stilI 
unable to lift her head and/or her leg s when lying pro ne, 
and that she could not draw in her navel, even though 
her straight abdominal musc\es functioned normally. 
The diaphragm was contracting normally (X-rays in 
inhalation and exhalation), but there was c\early faulty 
respíration, because during inhalatíon she lifted her 
thorax without widening it,using mainly her scalenes 
(Lewit, 1999b). These findings were documented on 
videotape. The EMG of her back musc\es confirmed the 
paresis (Fig. 3). 

Fig. 3. Needle EMG of the low cervical and thoracic M. multifidi 
show ing bilateral signs of chronic neurogenic lesion. 
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3. Discussion 

Ibis patient became severely paralyzed in the course 
of boreliosis. This is a tick born infection due to the 
spirochete Burgdorferi, a!so known as Limes disease 
after the locality, where it was first described. As such it 
has many features in common with syphilis inc\uding 
late neurological symptoms, as in this case. Like syphilis 
it is treated by penicil1in. 

Mter partial recovery, her back musc\es and the 
transversus abdominis remained weak and there was 
faulty respiration, requiring substitution of her scalenes. 
In other words: her back musc\es and her abdomina! 
musc\es, i.e. her abdominal cavity did not stabilize her 
lumbar spine. This made her unable to lut 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 c\ose 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 líft 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 stabiliz~rs harboring TrPs, 
is inadequately compensated by long superficial musc\es, 
which react by painful TrPs on their part. When 
Magnus (J 925) pointed out that "posture follows 
movement like a shadow", we have to now say even 
more pointedly-"without posture, no movement". 

4. Cooclusioo 

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 správně svalové oslabení 
u radikulárního syndromu? 

Mazanec R., Horáček 0.\ Bojar M. 
Neurologická klinika 2. LF UK a FN, Motol- Praha 
tNeurologická ambulance Zdravotni zařízeni Jihozápadní Město, Praha 

.. _----------~----------------------

Souhrn 

Součástí příznakového souboru radikulárního syndromu je svalové oslabení. Slabost některých svalo
vých skupin je často diagnostikovaný a někdy klinicky dom.i.nalJ.tni projcv l'adilru.lároího syndromu. 
Oslabení jiných svalových skupin je méně nápadné a musí být aktivně vyhledáváno. Tato skutečnost 
byla ověi-eua na soub oru 15 pacientů s radikulárním syndromem L5, u kterého bývá klinicky manifestní 
zejména oslabení ext;enzorů nohy a prstů a méně nápadné je oslabení abduldorů kyčelního kloubu. 
U v~ech pacientů byl potvrzen CT vyšetřenún výhl'ez disku nebo jeho sekvestr jako pÍ"Íčina nCUl'ogenní 
léze kořene L5. EMG vyšetřenÍDl byla potvrzena neurogenní léze jako příčina svalového oslabení~ U 9 
pacientů bylo klinicky zjištěno a elelrtromyograficky potvrzeno oslabení enenzorů nohy a prstů a dále 
i abduktorů kyčelního kloubu, U 3 pacientů pouze oslabení e:rlenzoru nohy a prstů. U 3 pacientů bylo 
prokázáno oslabení pouze abduktorů kyčelního kloubu. Oslabení abduktorů kyčelního ldoubu je 
významné pro vznik a trvání poruch statilry pánve a páteře. V rámci komplexní rehabilitace je nutné 
na podporu trofiky oslabených svalů zru"adit co nejdříve facilitační prvky. Včasná diagnostika a cílená 
rehabilitace oslabení abduktoru kyčelního kloubu je podmínkou úspěšué terapie vertebrogenních 
potíži nejen u kompresivních J."adikulárn:ích syndromů, alc i stavů po operacích výhi'eZů meziobratlo
vých plotének. Vždy je nutné posuzovat posturální poruchu v souvislosti s klinickým nálezem, svalovým 
testem, CT a EMG vyš~třením. 
Klíčová slova: k ompresivní radikulopatie 1..5, svalový test, elektromyografie, CT, výhřez meziobratlové 
ploténky . 

Suriunary 

Mazanec R., Horáček O., Bojar Mo: Do We Diagnose Correctly Muscular Weak:ness in 
Radicular Syndrome? 

Mu.scular weakness is part of the group of symptoms of the radiculru' syndrome. Tbe weakness of some 
muscle groups is frequently diagnosed and sometimes it ís the clinically dominant lllanifestation of tbe 
radicular syndrome. Weak.ening of other muscle groups is less striking and must be actively detected. 
'l'his facL was verified in a group of 15 patients with radicular syndl'ome of 1..5, where as a rule in 
particular tbe weakness of the eJ>..-t.ensors of tbe foot and fingers is striking arid to a lesser extent 
wealmess of the abductors of the hip joint. hi all patients CT examination conÍrrmeď prolapse of a disk 
or its sequester as the cause of the neurogenic lesion of the root of L5. EMG examination confirmed 
a neurogenic lesion as the cause of muscula1' weakness. In níne patien ts clinical exam.ina tion revealed 
and electromyograp hy confumed weak:ness ofthe extensors ofthe foot and fingers as well as abductors 
ofthe hip joint. ln three patients only weakness of the extensors ofthe foot and fingers,1n tm'ee patien ts 
Lhere was only weakncss ofthe abductors of the hip joint, Weakness of the abductors ofthe hip joint is 
important for tbc development and persistence of im.parred statics of the pelvis and spine. Within thc 
framework of comprehensive rehabilitation it is necessary for promotion of the trophics of wcak 
rnusclcs to inclu de as soon as possible facilitating elements. Early diagnosis and aim.ed rehabilitation 
ofthe weak muscles is the prerequisite ofsuccessful treatment ofvertebrogenic complaints not only in 
compressive radicular syndl"omes b~t also in conditions after surgery of p r olapses of intervertebral 
(Lisks. It is always necessary to evaluate the postural disorder in conjunctiou with tbo cllnical finding, 
muscle test, CT and EMG examination. 
Key w ords: compressive L5 radiculopathy, .muscle test, electromyography, CT, prolapse of interverteb, 
ral disk 

u. 

o ve zkrácené verzi na Konferenci pro myoskcletální medicínu v Olomouci, květen 1997. 
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L3 L4 L5 Sl S2 L2 I 

glutaeus medius 

glutaeus minim. 

tensor fasc. lat. I 

V neurologické praxi představují pacienti s projevy 
Imprese míšnich kořenů početnou skupinu. Typický 
"znakový soubor u radikulárního syndromu zahr
jeradikulárni dermatomovou bolest, změny šlacho

iOsticových reflexů, poruchu taktilního čití v přísluš-
glutaeus maxim. 1 

dermatomu a oslabení svalových skupin 
příslušném myotomu. 

Oslabení některých svalů je klinicky dominantní, 
JlIlýchje musíme aktivně vyhledávat . Přitom svalo
dysbalance nejen končetinových svalů, ale i svalů 

etencových má významné důsledky pro poruchy 
turální. Narušení chůzového stereotypu vede 

přetěžování dolní bederní páteře s možností vzniku 
yoskeletálních dysfunkcí a následnou bolestí v lum
;sakrálním Pl'echodu, sakroiliakálních kloubech 
. kloubech kyčelních. Dále může být příčinou málo 
'ektivní rehabilitační péče a prodloužení pracovní 
chopnosti. 

Potvrzují to i naše zkušenosti při vyšetřování ab .. 
lktorů kyčelního kloubu u pacientů s radikulárním 
dromem L5. U radikulárního syndromu L5 je nej
těji diagnostikované oslabení m. ext. hallucis lon
, m. ext. dig. brevis a m. tibialis anterior. Opomí
é je oslabení m. glutaeus medius, minimu s a m . 
~sor fasciae latae (abduktory kyčelního kloubu -
k. k.). Právě oslabení abduktorů kyčelního kloubu 
k. k.) je hlavní příčinou posturální poruchy. 

Připomínáme inervaci a funkci abduktorů kyčelní
kloubu (tab. 1). 

ubor pacientů 

Charakteristika souboru: 

Do souboru byli zařazeni jednak pacienti z terénní 
rologické ambulance, jednak pacienti hospitalizo
na klinice v letech 1996 a 1997. Soubor byl tvo

!ll 24 pacienty z neurologické ambulance a 46 pa-
ty z Neurologické kliniky, u kterých byla 
Qvena diagnóza radikulárního syndromu L5. 

tomto souboru byli zařazeni pacienti nejen se záni
vými příznaky, ale i s příznaky iritačními. Postup-

nějsme ze souboru vyřadili pacienty s příznaky pouze 
iritačními, polyradikulárním postižením L5/S1 a ji
nou etiologií radikulárního syndromu než diskogenní. 

Sledovaný soubor pak tvořilo 15 pacientů s radiku
lárním iritačně-zánikovým syndromem L5 diskogenní 
etiologie s klinickými projevy oslabení akrálního i ko
řenového svalstva (ll pacientů mělo výhřez disku a 4 
pacienti sekvestr) . 
Věk: 34-72 let 
Pohlaví 8 žen a 7 mužů 

Metodika 

V diagnostice příznakového souboru radikulárního 
syndromu L5 bylo použito obvyklého vyšetřovacího 
algoritmu. Důraz byl kladený na to, aby všechna 
vyšetření byla snadno dostupná v běžné klinické pra
xi. Za vyhovující a současně i vyčerpávající považuje
me následující vyšetřovací postup: 

l. Neurologické vyšetření k diagnostice radikulár
ni léze L5 

2. Svalový test podle Jandy k verifikaci oslabení 
skupiny extenzorů nohy a a. k. k. 

3. CT bederní páteře k potvrzení výhřezu nebo sek
vestru disku 

4. EMG vyšetření, které zahrnovalo následující pa
rametry: 

• kondukční studie motorických vláken n. peroneus 
profundus oboustranně 

• kondukční studie senzitivních vláken n. peroneus 
superficialis oboustranně 

• vyšetření vlny F pro n. peroneus oboustranně 
(hodnocena její výbavnost, perzistence a latence) 

• vyšetření H reflexu m. soleus oboustranně 

Tab. 2. Funkce abduktorů kyčelního kloubu (7, 10, 14, 15). 

Sval I Kořen Nerv Funkce 

~ tensor fasciae latae L4 L5 Sl N. glutaeus superior flexe,vnitřní rotace, abdukce kyčelního kloubu 

~ glutaeus minimus I L4 L5 Sl N. glutaeus superior abdukce a vnitřní rotace kyčelního kloubu 

1M glutaeus medius I L4 L5 Sl I N. glutaeus superior abdukce kyčelniho kloubu 

I ventrální část· vnitřní rotace 
dorzální část· zevní rotace 

I.~. glutaeus maxirnus L5 Sl S2 N. glutaeus inferior extenzor kyčelního kloubu zevní rotace 
proxirnální část - abdukce kyčelru110 kloubu 
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Tab. 3. Stupeň svalového oslabení u vyšetřených pacientů. 

Pacient , M. tibialis M. extensor Abduktory 

anterior hall . longus kyčel. kloubu 

L : 4-5 4-5 3 

2. 4-5 4-5 3 

3. i 3 3 4-5 

4. 1 3 3 3 

5. 
o 

3 3 3 I 

6. 3 3 3 

7. 4-5 4-5 3 

8. 3 3 3 

9. 3 3 3 

10 . 
, 3 3 4-5 o 

ll. 3 3 3 

12. 3 3 3 

13. 3 3 3 

14. 3 3 3 

15. I 3 3 4-5 

• konvenčni jehlová EMG pro m. tibialis anterior, 
m. ext. hallucis longus, m. tibialis post. m . 

gastrocnemius medialis, caput breve m. bicipitis 

femoris 

• konvenční jehlová EMG pro m. gluta eus medius, 
m. tensor fasciae latae 

• konvenční jehlová EMG multifidů L5 , Sl postižené 

strany 

I 
I 
o 

i 

! 

I 

! 

I 

Vyš tření bylo zásadně prováděno nejprve na zdra
vé končetině, pak na postižené, při kožní teplotě nej
méně 32 ·C. Uvedený algoritmus umožňuje prokázat 
lézi motorického kořene L5, a tím dovoluje stanovit 
neurogenní lézi jako příčinu svalové slabosti nejen 
svalů bérce, ale i proximální svalové skupiny a. k . k .. 

Za pozitivni nález v konvenční jehlové EMG byla 
považována přítomnost fibrilací a pozitivních ostrých 
vln. 

Výsledky klinických 
a elektromyografických nálezů 

Na základě svalového testu extenzorů nohy a prstů 
a abduktorů kyčelního kloubu bylo možné pacienty 
rozdělit do tří skupin: 

Skupina 1: 9 pacientů s oslabením v obou svalo
vých skupinách. 

Skupina 2: 3 pacienti s oslabením pouze exten
zorů nohy a prstů. 

Skupina 3: 3 pacienti s oslabením pouze abduk
torů kyčelního kloubu. 

EMG vyšetření vykazuje nejvyšší citlivost v para
metrech jehlové EMG. Pouze u jediného pacienta č. 

14 se nepodařilo prokázat axonálni lézi vextenzorech 
nohy a prstů ani v abduktorech kyčelního kloubu . 
Naopak u pacienta Č. 3 a 15 prokázala jehlová EMG 
přítomnost spontánní aktivity v abduktorech kyčelní
ho kloubu, i když svalový test byl 4-5. Dalším testem 
s vysokou citlivosti je kondukční studie motorických 

Tab . 4. Elektromyografické nálezy vyšetřených pacientů . 

Pacient MCV SCV Vlna F H reflex I EMG EMG ! EMG 
n. per. prof n . per. spf n. peroneus m. soleus I bérce ) abdukt. k. k2 I multifidů 

L + - + - + + + 

2. + - + - - + + I 

I 

3. + - + + + + + 

I 4. + - - + + + + o 

o 

5. + - - - + + i + 

6. - - + - I - + + 

7. - - - - ! + + I + I 

8. i - - - + j + + I + I 

9 . + - I 

I + - I 
i + + -

10. - - + - i + - : 
I + 

ll. + + - - + + + 

12. + - + - + + + , 
o 

13. 
t 

I - + - - + + 

! 
+ 

I 14. + - + + - - -

i 15. - - - - I + + - I 

) svaly bérce: m. tibialis anterior, m . extensor hallucis longus 
2abduktory kyčelního kloubu: m. glutaeus medius, m. tensor fasciae latae 

í6D 



a b c 

1 = M. glutaeus medlus 
2 = M. glutaeus minimu s 
3 = M. tensor fasclae latae 

Obr. 1. Klinické testy při paréze abduktorů kyčelniho kloubu 
ljlravo (podle Murnenthalera). a) normálrú drženi; b) Duchen
IlIlVO znameni při lehké paréze abduktorů; c) Trendelenburgův 
ItSt při těžší paréze abduktorů . 

Iláken n. peroneus profundus S abnormním nálezem 
19 pacientů. Jednalo se výhradně o pokles amplitudy 
rumačního svalového akčního potenciálu (CMAP) 
,více než 50 % oproti zdravé straně při normální nebo 
;en lehce snížené rychlosti vedení (MCV) na bérci. 
Vyšetření pozdních komponent (vlna F) vykazovalo 
abnormní nález u 8 pacientů, když vlna F nebyla 
.ůbec vybavena 

Diskuse 

Při vyšetřování pacientů s diskogenním radikulár
ním syndromem L5 jsme opakovaně pozorovali, že 
:ást z nich si stěžuje - kromě typických obtíží (radi
. ulární dermatomová bolest, lumbalgie, poruchy čití 
!oslabení extenzorů nohy a prstů) i na určitou insta
oilitu v oblasti pánve a stejnostranného kyčelního 
loubu. Proto jsme přistoupili u těchto pacientů k dů

dadnému vyšetření skupiny abduktorů kyčelního 

loubu (m . tensor fasciae latae, m. glutaeus minimus, 
medius a maximus). Vyšetření zahrnovalo provedení 
;valového testu (7, 10), Trendelenburgova testu a vy
!etření Duchennova příznaku . 

Pozoruhodné bylo zjištění, že téměř u všech pa
~entů byly a. k. k. oslabené. Toto oslabení potvrzují 
výsledky svalového testu (tab. 3). EMG nálezy potvr
lily, že se jednalo o neurogenně podmíněné oslabení 
I. k. k. a nikoli o funkční pseudoparézu (8) . 
Pro pacienta, ale i pro lékaře je oslabení a. k. k. 

podstatně méně nápadným příznakem nežli ostatní 
lrojevy radikulárního syndromu. Ani jeden pacient 

Česká é\ slovenská neurologie é\ neurochirurgie 

z našeho souboru si nebyl vědom oslabení a. k. k. , 
přičemž pacienti pociťovali spíše pánevní či kyčelní 
instabilitu nebo neudávali žádné potíže. 

Tuto skutečnost si dovolujeme ilustrovat krátkou 
kazuistikou. 

45letá nemocná vysoké postavy s 20letou anamné
zou vertebrogenních potíží pocítila při procházce bo
lest v kříži a následně iradiaci do LDK v dermatomu 
L5. Motoricky dominovala oslabená dorzáL .. nexe 
nohy a palce, při přijetí udávala "nejisté koleno" a "ne
pevnou kyčel". V objektivním nálezu ph phjetí zjiště
na hyporenexie L5/S2 bilat. , napínací Lasegův ma
névr negativní, taktilní hypestezie na laterální ploše 
bérce a na nártu. Vázl stoj a chůze na patě LDK. Byl 
pozitivní Trendelenburgův test vlevo. Na páteři Jen 
lehký vertebrogenní syndrom s omezením inklinaci 
do stran, fenomén pi'edbíhání vlevo, hypotonie gluteů 
vlevo. 

Nález byl přijímacím neurologem hodnocen jako 
léze koi'ene L4 a L5 vlevo. 

Svalový test vykazoval oslabení extenzorů nohy 
a prstů vlevo na stupeň 3 a a . k. k. rovněž na stupeň 
3. EMG vyšetření prokázalo parciální denervační 
syndrom ve svalech myotomu L5 jak v extenzorech 
nohy a palce vlevo, tak v a. k. k. vlevo . CT vyšetření 
prokázalo paramediální výhřez disku L4/5 doleva při 
úzkém kanálu páteřním. Pacientka byla indikovaná 
k operačnímu řešení. Peroperační nález potvrdil pou
ze radikulární kompresi L5 vlevo. V pooperačním prů
běhu se včasným zařazením facilitačních technik po
dařilo zlepšit svalové oslabení zejména u a. k. k. méně 
u extenzorů nohy a prstů. 

Je zajímavé, že v učebnicích klinické neurologie 
není oslabení a. k . k. uváděno v rámci příznakového 
souboru radikulárního syndromu L5 . Jen Ojediněle 
jsme nalezli zmínku o tomto oslabení v rehabilitač
ním a neurologickém sdělení (1, 5, 9). Pouze elektro
myografická literatura zmiňuje potřebu vyšetření a. 
k. k. v rámci elektrodiagnostiky radikulární léze L5 
proti npseudoperoneální paréze" (3, ll, 12). 

V této souvislosti považujeme za pozoruhodné, že 
u 9 pacientů jsme kromě oslabení extenzorů nohy 
a prstů prokázali oslabení a. k. k. na podkladě neuro
genní léze, potvrzené jehlovou EMG (skupina 1). Za 
nejzajímavější považujeme skupinu tří pacientů, 

u kterých se radikulární syndrom L5 klinicky mani
festoval oslabením pouze abduktorů kyčelního kloubu 
(skupina 3). 

Závěr 

Vyšetřili jsme soubor 15 pacientů s diskogenním 
radikulárním syndromem L5 . Kromě klinicky často 
patrného oslabení extenzorů nohy a prstů jsme pře
kvapivě často diagnostikovali oslabení abduktorů ky
čelního kloubu. Oslabení abduktorů kyčelního kloubu 
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je opomíjeno nejen v literatuře, ale i v klinické praxi, 
Přitom oslabení těchto svalů vede k instabilitě pánve, 
narušení chůzového stereotypu, a tím k přetěžování 
dolní bederní pátei"e a lumbosakrálního přechodu, To 
může vést ke vzniku myoskeletálních dysfunkcí s ná
sledným rozvojem bolestí v oblasti lumbosakrálního 
přechodu, sakroiliakálních skloubení a v kyčelních 
kloubech_ Proto je nutné na ně pomýšlet a cíleně je 
diagnostikovat testováním síly abduktorů kyčelního 
kloubu vleže, Trendelenburgovým testem a Duchen
novým znamením (2, 13, 14), 

V rámci komplexní rehabilitace je nezbytné se za
měřit na zlepšení funkce těchto svalů včasným zařa
zením facilitačních technik (6), Účinná je zejména 
proprioceptivní neuromuskulární facilitace (Kabato
va metoda), využívající komplexních pohybových vzo
rů v podobě známých diagonál. Doporučujeme výše 
uvedený diagnostický algoritmus využít nejen u pa
cientů léčených konzervativně, ale také v průběhu 
pooperační rehabilitační péče_ 
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Tenzní typ bolesti hlavy při 
lokální svalové dysfunkci 
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bolesti hl avy tcnzního typu (TTH) 
IC kromě složky [lsychogenni a cév
ni v~'znam ně upl a t ňule i postižen i 
kraniálnich myofasciálních st l1Jktur. 
imo, že u některých pacientú s bo

'ivy na lézá me v cervi kokraniáln im 
ubolcstivé z lllčny , které mají funkč 
mu (tzv, sva lové dysfunkce) Ph ade
léčbě lze tyto zm ě n y I zcela ods tra
' m docílit nejen vymizení loká lní 
'osti , a le u ně kterých [l acie ntů při
nmírn ě ní boles ti hl a l'Y. Takovou 
'ua v)'wamnou sva lovou dysfun kci 
iPOUŠťový bod" (trigger po int - TP) 
"lVé body v ně kterých cerv ikokra

svalcch j~OU - v kombinaci S ně

Idalšími zml'nal11i - nejcn čas tou [lří
trvíkogenni ccralcy (10), ale mohou 
I kc vzniku tcnz ní bolcs ti hl avy. 

I téchto T P sc může [lřcmi š ct i do 
"Jších oblastí hl avy, PotlTzuj e to i 
1J íci kazu istika , . 

Vlastní pozorování 

,1t ka narozena roku 1948, [J raco\'nlce " 
Ilv i, Nikdy va?,nčj i ncstonala, jcd nou 
,mivala migrénu, Po velkem pracovnim 
ť objc\ 'il a tU[Já . tlaková bolest \ oboll 
ch hl a\ 'y předc\ ' s illl I' z'á hla \ i \'[J'al 'o. 
iii'ila I do če lni a spánko\c: kraJin y, 
,IJ [Jraktl cky tr\ 'a la a témči \tcjné ill 
.!c ientk a n C[Joci ťo\'a la nauzeu , ncz \'ra 
me la ťOlO ťob ii arii tOnofobil. V~'s ledky 
ch \'ysc třcni : EEG, rtg ichh a k rč ni 

tni pozadi. so n(> grafi c lllo7k o\'yc h 
II l,ccla \' Ilonné , kdinS'11l pa l"logic 
Will [JřÍ nClorologickérn ~l \'cnchro ll)-

o, 

gickťrn vyšetrcn i bl' l bolesti"ý TP I horni par· 
tii zkr~(cného Irapezo\ ého s\'8 lu "[J'a\o a ome
zeni rotace hla\ 'y dopra\'a, Topicky neuro log ic
ky nalez by l \ mczich normy, Pacicntka by la 
l ečena analgetiky. mye>rc laxancii , antirc"mGli 
ky, ale bez uS[Jokoji "eho efektu, Proto da lši lCč
ba spoč i "ala \' obstři k u TP 1% mezokainem a 
n::iskd' le posti 7.,ometrické relaxac i trapé7..ové ho 
sva lu, ' (prve po t0l1110 oše ti'cni pac ientka uvá

děla \\' razné zlll imťn ! lup yc h bol esti hl a\ 'y i 
lokalni bolcst i\osti v Ira[Jezovem sva lu , Běh cm 
dalsich (hou I)'dnll. kd\ se ješ t č d\akrát opa
kO\G la lCčba obslřiky \ kombinaci s pos tizo
mctrickou rcla:\Jcí, odezněl y bolesti hla"y i 10 -
kálni S\'3 lcn ,á bolesti\'051 úplně, 

Diskuse 

V poče tn é sku[linc pacicntů s bo lest í hl a
vy jsou takovi, ktcří popi sují bolest hbvy 
jako tlakovOU. svír3lou. obo u s tra nnč loka
li zo \ anou, bolcst sc noes ilul c [lii běžné ťy 
zid e a kti v itě. [l<1cienlí při bolcsti nczvracc
jí ani ncpoci ťUli nallZeU, ncj sou [lřecitli"č lí 
na slčt l o ncbo zvuk v, Dl c klasifikace bolcs
ti hla \ y ( 13) scstav~nc mezinárod ní spo l cč
nost i pro bolcs ti hla" v roce 198R je I'yše 
popsaná bo lest h lal') označovaná jako tenzní 
bo lest (TTH) Roz li šujcme ješt ě d vě [lod 
skup iny' tenzní crizodickou bo lest hl avy 
( méně než 180 dn i \ rocc) a tenzní chro nic
kou bo lcs t hla\'v (líce ncž 180 dni v roc e), 

Skup in a pacicntu s TTH jc poměrně ne
sourodá. ně kteří pac ienti so u časně vy kazují 
i rysI' miQrenóz ní ce falc v a hl av n ě ce rvi
kog e'nlli c~ťaky ( I O) \'y'j~l11cč n é nejSOu <lni 
tako\ é formy ktéré st: Il,llbají lys lO \énC 
11 ,1 p() mu i tcchl() typll bolesti hl<lly 

V~tšina názo rú se shoduje \' tom. že při 
\'znl ku TTH se ll[l l a tňuj e piede \ším psy
chická ten ze. kt erá vede ke zl')/še nemu na
pě t í cervlk ok rani ální ho sva lstl'a a ponl
chám cé \'n í motoriky a též neschopno st 
[l3c ic ntt't re laxo\'a r s\a l5tl'o hla\'y a šíj e (2. 
5. 9) U[l l a rňuj e sc i snížený [lráh bo les ti 
I' dů s l ed ku změn transm iterových sys témů 
(2) , Někteří zdůra zňují funkční [lol1Jchll 
centra bolesti I' mozku (4) , 

Skutečnos t , že u něk t e r ych pacien tů 

s TTH nalézáme bolestilé na pě tí \' CCl'vi 
kokrani ál ním s\'a lstvu. Se pro mítá I do kla
sifikace mezinárod ní s po lečnos ti [lro boks
ti hla\)' (13) , která jcš t ~ roz li šule TTH 
(bo le~t ep izodic kou i chrontckou) ni] pod
skupiny s [losti žcním nebo bcz [lostižcní pc
rikran íá lniho sl'8lst\J , Pod le z min ~ nc kl a
Sifikace lze h ovoři t (l TTH s postiženim 
[lerikrilniální! lO sla lstl '(1 (sv<l lstva hl avy a 
krční páteře) tam. kde Il olczneme z")'šené 
na[lě tí sval s!,va (Zjiš těné palpHcí ncbo tla 
kovým algo metrcm) a ncbo kde je lV~' še n á 
akt i I' ita e Ick trom~'og. ra lická, 

I kd yž psychická tcn ze a zv~/šc né SI 01<)

vé napě tí jdou l1Jku \ ruce, ví mc, Že u n ě
kter)'ch [lacienru mll?,e b)lt sva lový' hypcr
tonus I proj evem loká ln í sva lové dys funkce. 
kterou často nal ézáme - jako součás t kOlll 
plexu funkč ní ch myoskc lctál ních zmčn -
v cervikokraniální ob lasti právč u ně kterýc h 

pac ientú s bo les tí hl al 'y, Lewit u\ ádi. že 
run kčlli pOl1Jcha \' po hybové so u s t a v~ bývá 
u bolesti hla vy patogenním faktore m (6), 
V souvislostí s TTH pak uvádi , že ten ze 
vzniká \' pohybové sous t avě zejména ve 
sva lstvu a soucas ná psychická symploJ1)a
tika s tím není v roz[lonl (7), 

Význam sva lo l'ýc h dys fllnkci I krcní 
páteři vyp lývá n arřikl ad I z práce Vemona 
i] kol. ( 12), který pomoc í tl akové algolllet 
ri e \' so uboru pac icntu s TTH Zjis til, že 
v 85 % je aleS[lOI-l jeden Tf v homi krční 
páte ři , [li'ič emž nejčas t ějši loka lizac í S[louš
ťOI'}' ch bodli byla ob las t C213, latcrá lni ok
cipitální a subokcipi tální oblast. Vernono
vy nál ezy pouk aZUjí na ve lk ý výsky t 
cen'ikogenních dysfunkci v horn í krč ní [lá
t eři u pacicnt ů s TTH , 

řady pac ientu s TT H na lézá me určlty 
kOIll[llex změn . kt eré spol u vícc Čl Illéné 
so uvisí, j so u to pi'<.:del šilll TP \ cer\ 'iko
krani á lním sva lst\ 'u, kloubní blokády - ze
jména \' horn i kreni ratcři_ předsunut é dr
žc ní hla vy , horní t\[l d)'chání. clIybn~' 
mo torick ý stcreo tY[l (kter)' I'znikci nás led
kem nerovnováhy me71 sl',tl o\'}/mi sku[ll 
naml a statickym pi'ctéžo \ á llím a le nejčas 

t ější rřÍčinou funkč n ích [loruch) on 
Při určodni zdrojc bolesti hl avy je třc

ba s i u vědomit , ŽC bo lcst muže Illit [lu \'od 
\' jedné ncbo ncl-;o lika struktur:tc h krční 
ob la s tí nebo zá hl a\í, .Jako j sou nc[\'ov <Í 
ganglia. ncn/o\'é koře n y. lInko\'el1eorálni a 
Illt crveI1cbrální klouby, mcziobratl ol'é di S
ky, kos ti. [lcrios t ,I <lIl', l i~a nl cnta (I. 10) 
Př i vzniku bO!<?S II hl a\: Unl', pii slI i'lIjClll e 
\'c tsi 1')'7. 11 <lm ccrl'ik(lha lll;'tlnilll Ill\'o"h'-
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letálním dysfunkcím než degenerativním 
změnám krční páteře (uvedené změny čas
to nalézáme pohromadě). 

Pokud jde o svalový původ bolesti, 
Lewit uvádí, že může pocházet především 
z endogenně nebo exogenně přetěžova
ných šíjových svalů a z lokálních svalo
vých dysfunkcí - především TP a bolesti
vých bodů ve svalstvu šíje a někdy hlavy 
(7). Řada okolností v konkrétních přípa
dech nasvědčuje tomu, že zejména TP se 
II některých pacientů s bolestí hlavy vý
znamně uplatňují a mohou být zdrojem 
bolesti i u pacientů s TTH (nebo k této 
bolesti přispívat). 

Problematikou TP se podrobně z3b~rya
li zejména Travellová a Simons (ll). Zdů
řazňují, že aktivní TP mohou být zdrOjem 
bolestí a/nebo vegetativních příznaků pře
nesených do vzdálených míst. TP jsou zdro
jem tzv. myofaSCIální bolesti. TP je místo, 
kde nalézáme svalová vlakna ve stavu zvý
šené dráždivosti. Yyskyrují se v typických 
místech jednotlivých svalů a rozlišujeme je 
na latentní (citlivé jen při palpaci, ale ovliv
ňující funkci svalu) a aktivní, jež se proje
vují tzv. přenesenou bolestí (referred pain). 
Je to bolest, která se objevuje i ve vzdále
nějších oblastech od TP, přičemž její loka
lizace je specificka nejen pro každý sval, 
ale dokonce pro jednotlivé TP (ll). Tak na
příklad TP v horním trapézovém svalu, kte
rý byl nalezen u pacientky zmíněné v ka
zuistice, vyvolává nejčastěji bolestí v 
posterolaterální části šíje a stejnostranné 
temporální krajině - jak uvádějí Travello
vá a Simons (ll). 

TP je třeba aktivně vyhledávat, protože 
paciento nich často neví . Není výjímečné, 
že pacíent s bolestmi hlavy bývá překva
pen, když tlak na určitá místa ve svalstvu 
hlavy nebo šíje vyvolá bolest hlavy, která 
může být velmi podobná ,jeho" bolesti. Je
-Ii bolest hlavy přenesená z TP svalstva hla
vy nebo šíje, pak se jedna nejčastěji o ná
sledující svaly: stemokleidomastoideus, 
horní trapéz, levator skapulae, splenius, 
krátké extenzory šíje, Žvýkací a submandi
bulámí svalstvo (7) 
Léčbu TP uvedeme Jen v přehledu . Lze 

využívat svalové relaxace, strečinku, lokál
ních obstříků, metodu "stretch and spray" 
(II), dále využíváme akupunktury, ev. me
todu "suché jehly" (8), a protože je často 
třeba souběžně léčit í kloubní dysfunkce 
krč ní páteře, využíváme mobilizace ev. 
manipulace kloubů krční páteře. Obvyklou 
součástí léčby je i léčebná tělesná výcho
va. Léčbou svalových i kloubních dysfunkcí 
se podrobně zabývá příslušná literatura (3, 
8, ll). 

Závěrem můžeme shrnout, že při dia
gnostice a léčení pacientů s bolestí hlavy 
je dobré pamatovat na to , že svalové změ
ny v oblasti hlavy a krční páteře se mohou 
při vzniku bolesti významně uplatnit. Sva
lové změny, které běžné nalézáme před e-

vSlm u pacientů s cerv ikokraniálním 
sydromem, se uplatňují i u pacientů s TIH. 
Y rámci svalových změn je třeba zdůraz
nit zejména přítomnost T P v cervikokra
niálních svalech. Cílená léčba těchto změn 
může přispět k výraznému zlepšení stavu. 
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Kniha "Léčebné rehabilitační postupy paní 
L Mojžíšové" je pokusem shrnout celoživotní 
dílo rehabilitační pracovnice Ludmily Moj ží 
šové, Lidé, kterým pomohla od bolestí, na ni s 
úctou vzpomínají jako na ženu se "zlatýma ru
kama". Citlivými prsty dokázala rozpoznat pří
činy trápení a najít způsob, jak je odstraňovat 
Dobře ji znali studenti fakulty télesné výchovy 
a sporru v Praze, ale především vrcholoví spor
tovci, které jako členka realizačních týmu mno
ha reprezentačních družstev doprovázela na 
olympiádách a světových i evropských šampi
onátech. Dlouhá je také řada nesportovcu, kte
rým pomohla od bolestí v zádech, ischialgií, 
"houserů" a podobných civilizačních neduhů . 

V posledních letech si lidé její jméno nej
častěji spojovali s rehabilitační metodou léčení 
funkční ženské sterility. Mnozí vědělí také to, 
že její cviky pomáhají v léčbě raných stadií dět
ské skoliózy. Přes všechny praktické výsledky 
se mimořádně šíkovné rehabilitační pracovnici 
za jejího žívota nedostalo zaslouženého uznání 
odborné veřejnosti. 

K rehabilitační metodč L MOjžíšové se nyní 
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hlásí řada pracovišť i jednotlivců , kteří jt vyu
žívají v léčebné praxi. Mnohdy se však jmé
nem autorky zaštiťují i lidé postrádající potřeb
nou odbornou erudici a metoda v jejich podání 
nepřináší žádoucí výsledky. Snahou autorů pro
to bylo vytvoření publikace určené zejména lé
kařům, rehabilitačním pracovní\"'Ům a studen
tům rehabilitace, která by tuto problematiku 
prezentovala pokud možno v její puvodní a ne
zkreslené podobě . Základem knihy, na které se 
mimo jiné podíleli známí neurologové doc . 
MUDr. F Véle, CSc., prcf MUDr. 1. Tichý, 
DrSc., fyziolog prof MUDr. R. Rokyta, DrSc. 
a dalši blizcí spolupracovr:íci L Mojžíšové , se 
prolO staly především dva rozsáhlé výzkumné 
úkoly, týkající se léčby funkční ženské sterility 
a dětské idiopatické skol iózy. 

Přestože se některá tvrzení obsažená v pub
likaCI dosud nepodařilo bezezbytku exaktně 
ověřit nebo neodpovídají zcela dosavadním 
poznatkům z oblasti rehabilitace a mohou v 
odborných kruzích vyvolat jistou polemiku, je 
zřejmé, že dlouholeté zkušenosti a nesporné 
výsledky, které melOda L. Mojžíšové přináší, 
jsou tím nejlepším potvrzením její účinnosti. 
Ostatně ani sa ma L Mojžíšová nepovažovala 
vývoj svoji metody za ukončený a neustále ji 
přizpůsoboval a aktuálním poznatkům z praxe 

Věřme proto, že se kniha "Léčebné rehabili
tační postupy paní L Mojžíšové" , kterou v těch
to dnech vydává nakladatelství GRADA, stane 
příspěvkem, abychom lO, co Ludmila Mojžíšo
vá uměla , mohl i dále rozvíjet a ne jednou zno
vu objevovat 

Prim. MUDr. Jan Hl1ízdi! 



CERVIKOGENNÍ CEFALEA 
JAKO ČASNÝ PŘÍZNAK 

ZÁVAŽNÉ STRUKTURÁLNÍ PATOLOGIE 
V ZADNÍ JÁMĚ LEBEČNÍ A OKOLÍ VELKÉHO 

TÝLNÍHO OTVORU 

HEADACHE OF CERVICAL ORIGIN AS AN EARLY SIGN 
OF SERIOUS PATHOLOGY IN THE REGION OF THE FORAMEN 

OCCIPITALE MAGNUM AND THE POSTERIOR FOSSA 

ONDŘEJ HORÁČEK 

Klinika rehabilitace FN Motol, Praha 

SOUHRN 
Cervikogenní cefalea je velmi častý typ bolesti hlavy. Při jejím vzniku se obvykle uplatňují muskuloskeletální dysfunkce zejména v cervík:okraniální 
oblasti. Vzácně se takto může projevovat i strukturální patologie typu nádoru nebo metastázy postihující okolí velkého týlního otvoru. Bolest hlavy 
připomínající funkčně podrniněnou cervik:ogenni cefaleu může být dokonce i časným příznakem uvedené strukturální patologie, jak jsme se 
přesvědčili ve skupině 1140 pacientů. V této skupině pacientů byl v jednom případě nalezen meningeom v zadní lebeční jámě a ve druhém pak 
metastáza bronchogenního karcinomu v oblasti Cl,z' Jsou zdůrazněny momenty usnadňujíci včasnou diferenciálrú diagnostiku. 
Klíčová slova: cervikogenni cefalea, muskuloskeletální dysfunkce, strukturáln1 patologie, cervik:okraniáln1 přechod, velký týlní otvor, zadni jáma 
lebeční. 

SUMMARY 
Headache of cervical origin is a very frequent type of headache pathology. The musculosceletal dysfunctions especialiy in the cervicocranial region 
are usually the etiological factors of tlús desease. Rarely also the tumor-like or metastatíc-like structural pathology from the region of foramen 
occipitale magnum could be manifested by thls clinical signs. The headache resembling to the functional conditioned cephalea can be finally the 
early clinical sígns ofthe 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 l'Z were founded. The principles facilitating the early difTerential 
diagnosis are stressed. 
Key words: cervicogenic cephalea, musculosceletal dysfunctíon, structural pat ho logy, cervicocranial region, foramen occipitale magnum, posterior 
fossa 

Úvod 
Cervikogeruú cefalea patří do skupiny sekundánúch boles

tí hlavy. Je známo, že při vzniku cervikogenní cefaley se jako 
hlavní příčina nejčastěji uplatňují muskuloskeletálni a degene
rativní změny v oblasti cervikokraniálního přechodu a krčili 
páteře. Jak potvrzují níže uvedená klinická pozorovárú, může 
být podobný typ bolestí hlavy í projevem závažné strukturálni 
patologie pod velkým týlním otvorem, ale i v oblasti zadrújámy 
lebečni . 

Během let 1994 -1998 jsme vyšetřili 1140 pacientů, jejichž 
bolest hlavy měla cervikogenrú charakter -víz tabulka I. Z tabulky 
2 vyplývá, že u 1140 pacientů jsme diagnostikovali muskulos
keletální dysfunkce a u 735 pacientů pak degenerativní změny 
krční páteře a cervikokraniálního přechodu. Změny jiného 
charakteru byly podstatně méně časté. Ve dvou případech byla 
zjištěna závažná strukturální patologie, u prvého pacienta pod 
vel.k:ým týlním otvorem a u druhého v oblasti zadrú jámy lebeč
ni. V souboru pacientU to byl nález naprosto ojedinělý, proto 
se o něm zminime podrobněji. 
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Tab. 1: Cervikogenní cefalea: diagnostická kritéria - hlavní příznaky 
(zjednodušeno podle· Sjaastada) 

• jednostranné boi€sti hlavy - bez druhostranného šíření 
• ataky bolesti jsou provokované pohybem hlavy. nevhodnou 

polohou hlavy. tlakem na stejnostrannou horni šíjovou 
a okcipitální krajinu 

• stejnostranné bolesti v šíji. rameni. paži - neradikulární ráz 
• omezený rozsah hybnosti v krční páteři 

Klinické pozorování I. 
Pacientka, narozená roku 1943; k prvnímu vyšetření se 

dostavila 'Pro dva týdny trvajlcí silné bolesti vyzařujíci z horrú 
krčili páteře do záhlaví vlevo. Objevily se náhle po ránu, pacient
ka se doIDrúvala, že má "přeleželý krk" a udávala pocit ztuhlos
ti v horrú krčili páteři s pohybovým omezením. Bolesti se ne
zhoršovaly pohybem, byly trvalé, výraznější v noci a maximem 
k ránu. Objektivní nález při prvrúm vyšetřeili byl následující (do
minující symptomatologie): palpační citlivost okcipitálně 
vlevo, spazmus subokcipitálrúho svalstva vlevo, hypomobilita 
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Tab. 2: Nálezy v cervikokraniální oblasti u 1140 pacientů s cervikogenní 
ce/aleou vyšetřených v letech 1994·1998 

1140 muskuloskeletární dysfunkce 
735 degenerativní změny krční páteře 

64 vývojové anomálie krční páteře 
5 zánětlivé změny krčnf páteře 

2 závažná strukturální patologie v okolí velkého 
týlnlho otvoru 

horní krčrú páteře do rotace a inklinace doleva a omezerú an
teflexe krční páteře. Topický neurologický nález byl v mezích 
normy. Stav byl hodnocen jako cervikogenní cefalea při dysfunk
ci horní krční páteře . Bolesti hlavy i krčrú páteře v dalších týd
nech přetrvávaly. Farmakoterapie (pomocí analgetik, myore
laxancií) i rehabilitace s využjtim převážně technik měkkých 
tkárú, prováděná po 2 měsíce, vedly jen k částečnému a pře
chodnému zlepšerú stavu. Pomocná vyšetření: Rentgenové vy
šetřerú lebky a cervikokraniálního přechodu (projekce podle 
Sandberga) bylo v mezích normy, stejně jako ostatrú vyšetřerú 
(počítačová tomografie mozku, sonografie mozkových tepen, 
elektroencefalografie, oční pozadí). Vzhledem k intenzítě ob
tiží bylo třeba pacientku 2 měsíce od jejich vzniku odeslat 
k hospitalizaci. Teprve při rehospitalizaci - po dalších 3 týd
nech - byla provedena magnetická rezonance krčrú páteře 
s překvapujícím závěrem: metastatické postižení obratlového těla 
CI 2 (víz obr. 1). Záhy se podařilo nalézt primární zdroj - bron
chogenní karcinom vlevo centrálně. Byla indikována paliativru 
operační stabilizace krčrú páteře, po které pacientka udávahijas
né zmirněrú bolestí krční páteře i hlavy. Poté následovalo předá
ní pacíentkyclo péče onkologa, kde pak probíhala aktinotera-

. pie-i chemoterapie vzhledem k základnímu onemocněrú. 

Obr. 1: Metaslatické postižení obratlového těla Cr C
2 

(primární zdroj
bronchogenní karcinom vlevo centrálně) 

Klinické pozorování 2. 
Pacient, 1940; při prvním vyšetřerú udával 6 měsiců trvající 

bolesti vyzařující záchvatovitě z horní krčrú páteře a záhlaví 
do pravé poloviny hlavy, nebyla akcentace pohybem hlavy. 
V té době též pacient absolvoval ORL vyšetřerú pro déletrvají
cí poruchu sluchu vpravo, kterou však bagatelizoval. Objektivní 
nález při prvním vyšetřerú: bolestivé body nalezeny okcipitálně 
a subokcipitálně vpravo, zjištěn spazmus pravého trapezové
ho svalu, hypomobilita okciput - atlas do inklinace a omezení 
rotace hlavy doprava. Až na hypakuzi vpravo byl topický neu
rologický nález normální. Stav byl hodnocen jako cervikogenní 
cefalea při blokádě hlavových kloubů. Pomocná vyšetření: rentge-

nové vyšetřerú krčrú páteře potvrdilo napřímeni krčrú lordÓzy, 
rentgen lebky prokázal normální nález, oční pozadí bez pato
logického nálezu, ORL vyšetřerú potvrdilo percepčrú poruchu 
sluchu vpravo, při rentgenovém vyšetřerú dle Stenverse-Schul
lera byl zjištěn normální nález. Po rehabilitaci došlo k výrazné
mu ústupu cefaley a téměř úpravě muskuloskeletálního nálezu 
v oblasti cervikokraniálního přechodu . Asi 4 měsíce od prvrú
ho vyšetřerú (rok od vzniku prvních příznaků) došlo opět 
k recidivě cefaley kolísavé intenzity, trvalého charakteru, 
s nočním maximem a navíc se rozvinuly obličejové bolesti až 
neuralgického rázu (1. a 2. větev trigeminu vpravo). Nedlouho 
poté se objevily i příznaky intrakraniální hypertenze, která byla 
potvrzena i při vyšetřerú očního pozadí.Yzhledem k podezřerú 
na afekci mostomozečkového koutu vpravo -předevšim neuri
nom akustiku (Mumenthaler, 1968) - byla doplněna počítačo
vá tomografie mozku se závěrem: "tu. expanze v oblasti zadní 
jámy lebeční vpravo velikosti 3,5 x 3 x 2,6 cm. - v.s. neurinom 
mostomozečkového koutu" zasahující až k velkému týlnimu ot
voru (víz obr. 2). Po radikálnimodstraněrú expanze všakhisto
logie prokázala meningoteliomatózní meningeom. 

Obr. 2: Tu. expanze v oblasti mostomozečkového koutu vpravo -
meningoteliomatózní meningeom 

Diskuse 
Zadní jáma lebečrú i oblast okolo velkého týlního otvoru 

jsou místa, kde se vyskytují jak tumory, tak i metastázy. Při 
méně obvyklých symptomech a atypickém vývoji nerú vždy 
snadné takovou strukturální patologii včas odhalit, jak potvr
zují i zkušenosti autoru zabývajících se problematikou tumoru 
této oblasti (Drábek et al., 1983; Howe a Taren, 1973; Yasuo
ka et al., 1988). 

Jedním z časných příznaků této strukturálrú patologie může 
být i cefalea cervikogeruúho rázu, jak dokazují klinická pozo
rovárú 1 a 2. V prvním případě byl patologický nález lokalizo
ván těsně pod velkým týlním otvorem (v oblasti CI) a ve dru
hém připadě nad ním (mostomozečkový kout v zadní jámě 
lebeční) . Právě těmto oblastem bude dále věnována hlavrú po
zornost. 



DoffiIÚváme se, že v případě lokalizace tumoru nebo meta
,tázy v oblasti zadní jámy lebeční nebo pod velkým týlním 
ltvorem vzniká cefalea s cervikogennimi rysy prostřednictvím 
reflexně vyvolaných muskuloskeletálních změn v oblasti cervi
'okraniálního přechodu, případně se podili i přímé drážděni 
kořenů C[,2.J nebo i trigeminu. 

Tabulka 3 ukazuje, které strukturální změny ve smyslu tumo
:ti a metastáz postíhují i okoli velkého týlního otvoru (Bareš, 
1990). Edmeads uvádí, že bolest hlavy cervikogenního typu 
může provázet meningeom foramen magnum, neurofibrom 
aependymom horní krční páteře (Edmeads, 1978), případně 
idalší tumory. 

Tah. 3: Tumory postihující okolí velkého týlního olVonl 

benigní meningeom. neurinom. neurofibrom. angiom 

proliferující chordom. ependymom. astrocytom. 
chemodektom a maligní myelom. 
osteosarkom. chondrosarkom. melanom I 

metastázy ca prsu. plic, ledvin. ' nadledvín. prostaty 

Pokud jde o tumory nebo metastázy blizko pod velkým 
~'lním otvorem - viz klinické pozorování 1- může být cerviko
genni cefalea jejich časným příznakem, dojde-li k postižení 
skeletu páteře, a zejména iritaci měkkých tkání . Cervikogenní 
cefalea však byla pozorována jako časný projev i u intramedu
lárních tumorů (Grammetbauerová, 1991). 

Metastáza bronchogenního karcinomu jako příčina cervi
kogenní cefaley byla v souboru všech našich pacientů nálezem 
zcela ojedinělým. U pacientky zminěné v klinickém pozorová
ní 1 bylo pozoruhodné, že anamnéza ani objektivni nález zpr
vu nenasvědčovaly, že se jedná o závažný nález. Naopak okol
nosti při prvním vyšetření byly typické pro akutní blokádu 
hlavových kloubů , provázenou cervi.kogenní cefaleou. Určité 
zlepšení stavu po rehabilitaci zaměřené na krční páteř, nega-

, tivní výsledky pomocných vyšetření a pozdní manifestace pří
znaků míšní komprese (motoricko-senzitivní poruchy nejprve 
na horních, pak i dolních končetinách) byly též dalšímí důvo
dy, proč hlavní příČina obtíží byla odhalena až během rehospi
lalízace, a to po provedení MRl krční páteře (tedy více než 
3 měsíce od první ataky cervikogenní cefaley). Výše uvedené 
momenty ovlivnily diagnostický proces a mímo jiné též přispě
ly k relativně pozdnímu odhalení příčiny obtíží. 

Pokud jde o diagnostický postup, je třeba zdůraznit, že 
pacientka byla sledována zprvu na jiném pracovi-ští-;1rdebyta
indikována část vyšetření . Mohou být oprávněné výhrady ne.
jen ke spektru provedených vyšetření, ale i k jejich posloup
nosti. Některá vyšetřeni mohla být provedena dříve, přínos 
jiných je diskutabilní. K včasnému odhalení metastázy by jistě 
přispěla scintigrafie skeletu nebo CT zaměřené na cervik:okra
niální přechod, naopak napřiklad sono mozkových tepen se 
při zpětném pohledu jeví jako neopodstatněné. 

Klinické pozorování !je dokladem toho, že cefalea podob
ná cervikogenní, může být vzácně vzdáleným a zároveň i čas
ným projevem závažného onemocnění, v tomto případě bron
chogenního karcinomu. 

Pokud jde o tumory v oblasti zadní lebeční jámy nad vel
kým týlním otvorem -víz klinické pozorování 2 -je známo, že 
se mohou projevit iritací trigeminu, poškozením lícního a slu
chového nervu, dále cerebelámímí, kmenovými nebo vestibu
lárními příznaky a později často i syndromem intrakraniální 
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hypertenze. Jsou-li tumory nebo metastázy v zadní jámě lebeč
ní proVázeny syndromem intrakraniální hypertenze, pak lze 
očekávat bolesti hlavy s okcipitálním maximem, bolesti v šíji 
nebo tzv. »nucené" držení hlavy, které již může být projevem 
cerebelární herniace (Tichý et al., 1997). Přes určité podob
nostije třeba tento stav odlišit od typické cervikogenní cefa
ley, která vzniká předevšim na podkladě funkčních musku
loskeletálních změn. 

V případě klinického pozorování 2 není možné zcela jed
noznačně rozhodnout, zda mezi tumorem v zadní jámě lebeč
ní a cervi.kogenní cefaleou jistý kauzální vztah existoval, nebo 
zda se jednalo jen o náhodnou koincidenci. Přikláníme se spí
še k názoru, že o koincidenci nešlo. Intenzivní bolesti cerviko
genního typu a časté recidivy obtíží si vysvětlujeme na podkla
dě muskuloskeletálních změn při trvajicí bolestivé iritaci 
v inervační oblasti C 1.2 (a též trigeminu) při pomalu rostoucím 
tumoru mostomozečkového koutu vpravo, který dosáhl ob
rovských rozměrů a zasahoval až do těsné blizkosti velkého 
týlního otvoru. Časový vývoj příznaků, které přičítáme menin
geomu mostomozečkového koutu je následující: l. porucha slu
chu, 2. bolest hlavy, 3. neuralgické bolesti v oblasti první a dru
hé větve trigeminu vpravo, 4, syndrom hypertenze nitrolebeční. 

Až na poruchu sluchu se ostatní typické příznaky postížení 
mostomozečkového koutu objevily později než cefalea, což 
bylo zavádějicí stejně jako zprvu cervikogenní charakter boles
ti hlavy. V těchto momentech podle našeho názoru spočívá 
výjimečnost klinického pozorování. 

V případě klinického pozorování 2 však musíme připustit, 

že mohlo jít i o koincidenci tumoru zadní jámy lebeční a na 
něm zcela nezávislé cervikogenní cefaley. Z hlediska vývoje 
lze tuto situaci interpretovat tak, že zprvu typicky cervikogen
ní cefalea byla později překryta bolestí hlavy při intrakraníální 
hypertenzi následkem rostoucího tumoru v zadní jámě lebeč
ní. 

Klinické pozorování 2 je poučné, i pokud jde o diagnostic
ký postup, který nebyl zdaleka optimální, takže správná dia
gnóza byla stanovena relativně pozdě. Při zpětném pohledu je 
třeba zdůraznit, že nebyla věnována dostatečná pozornost 
zejména diagnostice sluchové poruchy. Evokované kmenové 
potenciály, které nebyly provedeny, by v tomto případě měly 
být samozřejmostí stejně jako včasné provedení CT mozku se 
zaměřením na zadnijámu lebeční. Především tato vyšetření by 
vedla k rychlejšimu stanovení správné diagnózy. Avšak podob
ně jako v prvním případě, i tento pacient byl do naší péče 
předán-'až po- určité době, takže diagnostický proces se ode.
hrál z větší části na jiném pracovišti. 

Přes veškeré podobnosti, které někdy může mít cerviko
genní cefalea při funkčnÍCh muskuloskeletálních změnách 
a cefalea provázejíCí tumory nebo metastázy v oblasti cerviko
kraniálního přechodu, je možné vypátrat momenty, jež 
v podobných případech diferenciální diagnostiku usnadní 
i v iniciálním stadiu uvedené strukturální patologie. Potvrzují 
to i obě prezentovaná klinická pozorování. Hlavní odlišno~ti 
se pak týkají charakteru bolesti hlavy a nálezu při manuálním 
vyšetření krční páteře. 

Pokud je iniciální stadium tumoru nebo metastázy cervi.ko
kraniálního přechodu provázené bolestí hlavy, pak podle na
šich zkušeností je to bolest spíše trvalá, ev. kolísavé intenzity, 
s nočním maximem v určitém stejném období, spíše k ránu, 
není akcentace pohybem hlavy, není typická provokace boles
ti při tlaku na měkké tkáně. Při manuálním vyšetření translač-
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ních pohybů je reakční citlivost nezávislá na rezistenci 
v měkkých tkáních, což je vysoce specifické. Uvedené mo
menty odlišují tento typ bolesti hlavy od funkčně podmíněné 
cervikogenní cefaley. Není třeba zdůrazňovat, že torpidnost 
obtíží a časté recidivy cefaley, které nelze uspokojivě vysvětlit 
jen na podkladě funkčních muskulosketálních poruch, by měly 
vést k úvaze o závažnější příčině a tomu odpovídajícím dia
gnostickým krokům. 

Závěr 
Bolest hlavy provázející tumory nebo metastázy v oblasti 

zadnijámy lebeční a okolí velkého týlního otvoru může příp o
mínattypickou cervíkogenní cefaleu, jak ji známe pří funkč
ních muskuloskeletáloich poruchách krční páteře. Standardní 
terapie však II bolesti hlavy pří tumorech a metastázách nemá 
dostatečný a déletrvající efekt. Určité momenty - jako úpor
nost obtíží, časté recidivy, specifický charakter bolesti a dů
kladné manuální vyšetření - mohou diferenciální diagnostiku 
usnadnit a příspět ke stanoveni správné diagnozy i v inicíálních 
stadiích zmíněné strukturální patologie. Tam, kde je absence 
typických provokačních momentů, rezistence na terapií, časté 
recidivy obtíží, pro které nemáme uspokojivé vysvětlení, dis
krepance mezi minimálním funkčnim muskuloskeletálním ná
lezem a výraznými bolestmi, je třeba pacienta urychleně dovy
šetřít k vyloučení závažné strukturální patologie, a především 
včas indikovat zobrazovací metody. 
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PŘíSPĚVEK K REHABILITACI RADIKULÁRNíCH 
SYNDROMŮ 

Horáček o. 

Neurologická a rehabilitační ambulance, zdravotnické zařízení Jihozápadní město, Praha 5 

SOUHRN 

Mezi časté obtíže pacientů s radikulárním .syndromem L5 patří i poruchy chůze. U části těchto 
pacientů je hlavní příčinou oslabení abduktorů kyčelního kloubu (m. gluteus medius, m. tensor 
fasciae latae) . Tento příznak bývá často nenápadný nejen pro pacienta, ale i pro lékaře, a může být 
snadno přehlédnut. V našem souboru 25 pacientů s radikulárním syndromem L5 bylo oslabení 
uvedených svalů prokázáno u 13 pacientů. U 11 z nich pak vedlo toto oslabení k významnému 
narušení stereotypu chůze. Je zdůrazněna nutnost včasného odhalení oslabení abduktorů kyčelního 
kloubu, a dále jsou prezentovány vlastní zkušenosti s cílenou rehabilitací této poruchy u pacientů 
s radikulárním syndromem L5. 

K I í č o v á s lov a: radikulární syndrom L5, abduktory kyčelního kloubu, narušení stereotypu 
chůze , rehabili tace při oslabení abduktorů kyčelního kloubu 

SUMMARY 

Horáček O .: A contrib uti on to rehabi li ta t i on of radicular syndromes 

Frequent complaints experienced by patients with radicular syndrome L5 include gait impairment. 
ln 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 
significant impairment of the gait stereotype. The need for timely diagnosis of hip abductorweakening 
is highlighted and the aulhors' own experience with specific rehabilitation of this disorder in patients 
wilh radicular syndrome L5 is presented. 

K e y wo r d s: radicular sy ndrome L5, hip abductors, impaired gaitstereotype, rehabilitation 
of hip abductor weakening 
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ÚVOD 

Radikulární syndromy Sl a L5 mohou být prováze
ny nejen oslabením akrálního svalstva, ale i méně 
nápadným oslabením gluteálních svalů. 

Jak jsme se opakovaně přesvědčili , dochází u radi
kulárruno syndromu L5 k oslabení m. gluteus medius 
a tensor fasciae latae (tzv. abduktory kyčelního klou
bu - dále a .k .k.) . Správná funkce a.k.k . je nezbytná 
k zajištění stability pánve ve frontáhú rovině při chů
zi. J ejich oslabení v rámci radikulárního syndromu 
L5 má významné klinické důsledky. 

průměrně 3 týdny od vzniku prvních příznaků 

a u části z nich bylo nalezeno i oslabení a .k .k., jehož 
neurogenní původ byl ve všech případech potvrzen 
elektromyograficky. Všichni pacienti souboru absol
vovali neurologické a myoskeletální vyšetření. V sou
boru jsme sledovali frekvenci výskytu oslabeni a.k.k., 
a dále vztah mezi tímto oslabením a poruchou chůze. 

SOUBOR PACIENTŮ A METODIKA 

Základní soubor tvořilo 24 pacientů (10 mužů a 14 
žen) s radikulárním syndromem L5 , průměrný věk 
byl 34 let. Pacienti se k prvnímu vyšetření dostavili 

Výsledky uvádějí tabulky 1 a 2. . 
Pacienti byli sledováni 2 - 5 měsíců . Během t éto 

. doby podstoupili standardní rehabilitaci s využitím 
elektroterapie, myoskeletálních technik a léčebné tě
lesné výchovy k ovlivnění radikulární bolesti, verteb
rálního syndromu, případně akrální parézy. U 13 
pacientů s oslabením a .k.k. jsme se navíc zaměřili 
i na jejich cílenou rehabilitaci , která zahrnovala: 
1. použití jednostranné, ev. oboustranné opory při 

chůzi , 

2. jednodušší facilitace a.k.k., 
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3. proprioceptivní neuromuskulární facilitaci a .k.k., 
4. prvky senzomotoriky. 

Zajímalo nás, do jaké míry se tak podahlo ovliVIŮt 
dyskomfort v kořenové oblasti končetiny a nakolik se 
zlepšila kvalita chůze . Výsledky viz tab . 3. 

DISKUSE 

Literární zdroje shodně uvádějí, že v rámci mono
radikulárního syndromu [;5 se mohou objevit násle
dující příznaky: typická radikulární bolest 
v segmentu L5, senzitivní porucha v dermatomu L5, 
akrální motorický deficit (oslabení m. tibialis anteri
or, m. ext. dig. brevis, m. ext. hallucislongus), kdy se 
při těžším oslabení objevuje až tzv . "stepáž" ph chůzi, 
reflexologický nález je buď normální, nebo je hyporef
lexie L5/S2 (8). Oslabení a.k.k. však není jako možný 
příznak ph postižení kořene L5 zmiňováno. 

A.k.k. jsou inervovány z kořene L5, ale i Sl a L4 (2, 
6). Ph polyradikulárních syndromech se oslabení 
a.k.k. objevuje častěji. Pokud jde o monoradikulární 
syndromy, pozorovali jsme klinicky významné oslab
ení a .k.k. jen u radikálního syndromu L5. V dostup
né literatuře jsme vysvětlení pro tuto skutečnost 
nenašli. 

Problematikou oslabení a .k.k. v rámci diskogenní
ho radikulárního syndromu L5 jsme se podrobněji 
zabývali v jiném sdělení, kde byly uvedeny klinické 
důsledky i diagnostika tohoto postižení (5). Pomocí 
elektromyografických studií jsme prokázali neuro
genní původ oslabení a.k.k. Připomeňme zde jen, že 
oslabení a.k.k. se projevuje druhostranným poklesem 
pánve, je-li postižená končetina při chůzi stojná (po
zitivní Trendelenburgův test). Za těchto okolností pak 
ph chůzi dochází k přetěžováIÚ lumbosakrálního pře
chodu, sakroiliakálIÚho skloubení a kyčelního klou
bu. Objevuje se tak určitý "dyskomfort" v kořenové 
oblasti postižené končetiny, kdy si pacient může stě
žovat na bolesti v uvedených oblastech, a někdy udá
vá i úponové bolesti následkem přetěžování 
některých svalových skupin. Vzhledem k instabilitě 
pánve ve frontální rovině je při oslabení a.k.k. chůze 
narušena výrazněji, než je-li přítomno jen akrální 
oslabení. 

Z tabulky 1, která charakterizuje soubor pacientů, 
vyplývá, že poruchu chůze uvádělo 21 pacientů a že 
oslabení a.k.k. bylo zjištěné u 13 pacientů souboru. 
Tabulka 2 dále upřesňuje příčiny narušení stereotypu 
chůze a vztah k oslabení a.k.k. Ukázalo se, že u 11 
pacientů bylo oslabení a.k.k. hlavní příčinou narušení 
stereotypu chůze . Vyplynulo to však až z podrobněj-

Tab. 1. Výskyt jednotlivých příznaků v souboru 25 pacientů s 
radikulárním syndromem L5 

Příznak Počet pacientů 

vertebrální syndrom a bolest lB 
radikulární bolest 25 
senzitivní deficit 13 
motorický deficit: 

- akrální svalstvo 11 
- kořenové svalstvo (a.k.k.) 13 
- akrální a kořenové svalstvo B 

porucha chůze 21 
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Tab. 2. Faktory narušujíci stereotyp chůze (soubor 25 pacientu 
s radikulárním syndromem L5) 

Příčina Počet pacientů 

především bolest: 4 
- radikulámí' 3 
- vertebrálnf 1 

především svalové oslabení: 17 
- akrálně 6 
- kořenově (a.k.k.) 11 

kombinace bolesti a oslabení 5 

šího rozboru poruchy chůze, neboť téměř žádný z těch
to pacientů si neuvědomoval, že příčinou zhoršení 
chůze je vlastně oslabeIÚ a .k.k. Pacienti tuto slabost 
totiž nejčastěji Yrúmali jako "nepevnost nebo nejisto
tu" kyčle, "nestabilní bok", nejistotu "celé" končetiny 
atd. 

Naše zkušenosti svědčí o tom, že oslabení a.k.k. se 
z hlediska narušení stereotypu chůze uplatnilo vý· 
znamněji než akrální oslabení stejného stupně . Ti 
z pacientů, kteří ke zlepšení stability při chůzi použili 
hůl (na nepostižené straně, eventuálně na obou stra· 
nách), pociťovali jasné zlepšení stability při chůzi. 
Dále naše poznatky ukazují, že v počáteční fázi vývoje 
radikulánuno syndromu L5 je oslabeIÚ a.k.k. někdy 
klinicky nejvýznamnějším příznakem a může být 
v této době dokonce i hlavní příčinou narušení stereo· 
typu chůze. 

Při rehabilitaci pacientů s radikulárním syndro· 
mem L5 a prokázaným oslabením a.k.k. jsme vychá· 
zeli z toho, že je nutné: 

1. zlepšit stabilitu pánve (tím, že kompenzujeme dru
hostranný pokles pánve při chůzi); 

2. udržet trofiku oslabených a.k.k., než dojde kjejich 
reinervaci a zlepšení jejich síly a funkce; 

3. zapojit a .k.k. do správného pohybového stereoty
pu. 

V rámci rehabilitace se nám pak osvědčilo zařadit 
do programu následující prvky: 

1. Použití francouzské nebo vycházkové hole na zdra
vé straně, raději však oboustranně, po dobu nejvý
raznějšího oslabení a.k .k . - stupeň 3, event. stupeň 
3 - 4 dle svalového testu (2) - jako prevenci poklesu 
pánve na zdravé straně. Nejvhodnějšíje dvoudobá 
chůze, kdy se v první době klade dopředu současně 
postižená končetina a hůl (eventuálně obě hole) 
a v druhé fázi zdravá dolní končetina (4). 

2. Některé prvky senzomotoriky, které usnadní pa
cientovi lépe se vyrovnat se změněným pohybovým 
stereotypem. Osvědčilo se nám zařazení předního 
půlkroku a zadního půl kroku na zemi (především 
postiženou DK), případně i pohupování v předo
zadním směru a v bočném směru (3). 

3. Facilitační prvky jako stimulace kožních recepto
rů, protahování svalu, poklep na šlachu a vibrace 
ke zlepšení trofiky oslabených a.k.k. (1). 

4. Proprioceptivní neuromuskulární facilitaci 
k správnému zapojení a.k.k . do pohybového ste· 
reotypu. Při extenčnÍm vzorci 1. diagonály se akti
vuje m. gluteus medius a ph flekčním vzorci II. 
diagonály se zapojuje m . gluteus medius a tensor 
fasciae latae (7). 



Tab. 3. Efekt rehabilitace zaměřené na oslabené a .k.k. (13 pacientů základního souboru) 

dyskomfor1 v ko řenové oblasti postižené končetiny ovlivněn výrazně ovlivněn mírně neovlivněn 

počet pacientů 10 2 2 

kvalita chůze zlepšena výrazně zlepšena mírně nezlepšena 
počet pacientů 

V praxi jsme postupovali tak, že po eliminaci funkč
ních muskuloskeletálních změn v lumbosakrální ob
lasti jsme pacienta instruovali v metodách, které 
mohl nadále provádět samostatně doma (jednoduché 
facilitační prvky a senzomotorika). Při těžším oslabe
ní a.k.k . (sv . st. 3 a 3 - 4) jsme hned od začátku 
nacvičili chůzi s holí nebo oběma holemi (viz výše), 
přičemž pacientům bylo doporučeno jejich používání 
po dobu, kdy byla jasně pozitivní Trendelenburgova 
zkouška. Od počátku jsme též prováděli při kontro
lách diagonály v rámci proprioceptivní neuromusku
lární facilitace. Pokud některé tyto metody provo
kovaly lumbalgie nebo radikulární bolesti, pak jsme 
je dále neprováděli. 

U většiny pacientů s radikulárním syndromem L5 
a oslabenými a.k.k. přispěla výše uvedená cílená re
habilitace ke zlepšení kvality chůze a zmírnění ndys
komfortu" v kořenové oblasti končetiny (tab. 3). 
Domníváme se též, že se vytvořily lepší předpoklady 
pro obnovení správné funkce a.k.k. V podskupině 13 
pacientů s prokázaným oslabením a.k.k. došlo při 

uvedené rehabilitaci k úpravě ad integrum u 10 pa
cientů, ve 3 případech pak přetrvával v oblasti a .k .k. 
jen lehký reziduální nález, z funkčního hlediska ne
významný. 

ZÁVĚR 

Naše zkušenosti potvrzují, že u části pacientů s ra
dikulárním syndromem L5 je kromě akrálního moto
rického deficitu přítomné i nenápadné oslabení 
abduktorů kyčelního kloubu, často vedoucí k význam-

8 3 2 

nému narušení chůzového stereotypu . Toto svalové 
oslabení je třeba aktivně vyhledávat a v rámci reha
bilitačního programu je nezbytné využívat procedury 
podporující nejen zlepšení trofiky a síly oslabených 
abduktorů, ale i jejich sprá vné zapojení do pohybové
ho stereotypu. Osvědčilo se nám využití jednodušších 
facilitačních prvků, PNF, senzomotoriky a použití 
jednostranné, eventuálně oboustranné opory při chů
zi'. 
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ní fyzioterapie • autogenní 
• • aktivní cykfus dechových 

Ik • inhalační léčba • léčebné 
těla • kondiční dechová průprava 

. trénink · věková období • 
í dýchání • principy reflexní 

o: 
ový handicap není tělesný 

dicap 

'stické údaje posledních let ukazují, že 
větově stoupá počet jedinců s primár
' -ale - f - sekui/dálllfi/l OIJ~nocjlěnfm 

crho systému, Moderní pohled na 
" vývoj, diagnostiku a strategii léčby 

' '8Čních chorob dává prostor i pro medi
é obory, které ještě· donedávna byly 
'ny spíše jako servisní doplněk základ

ffapie. Jedním z nich je léčebná rehabili-
. Tradiční dechová cvičení jsou již dnes 
. ou a především málo efektivni formou 

vé rehabilitace. Aktivní techniky respi
fyzioterapie doplněné inhalacemi 

hají účinně řešit akutn! i chronické 
vé obtíže. Lékaři indikují respirační 

. erapii jako jednu z terapií první volby 
é postavení v rámci léčebné rehabili-

má plicní rehabilitace, která obsahuje 
!exnější přístup k respirační problema

. včetně sociálního a psychologického 
enství. Pocit volného dýchání podmi
dobrou kvalitu života všech jedinců 

l3Chovým onemocněním. 

Dnešní komplexní péče zcela změnila cha
rakter léčby respiračně chronicky nemoc
ných. Podstatně větší důraz klademe na 
aktivitu samotného pacienta, kdy podstatná 
část léčby je vedena ambulantní formou 
odborným lékařem a v domácím prostředí 
samotným pacientem. V plné míře tento 
systém platí i v léčebné rehabilitaci, která již 
tradičně patří k nejvyhledávanějším formám 
ambulantní terapie. Léčebná rehabilitace je 
každodenní součástí komplexní péče. 

Odstranit hlen, usnadnit dýchání, zlepšit 
a zdokonalit dechové pohybové návyky - to 
jsou priority léčebné rehabilitace. 
Současné poznatky pneumologie ukazují, . 
že některé dlouhodobě vžité cvičební postu
-w--jsoti -již· AeVhOOAé:--P.feGevším-pGlohové 
poklepové drenáže a klasická dechová cvi
čení na povel jsou zastaralé metody rehabili
tacé1). V případě poklepů může být tato 
technika také nebezpečná až kontraindiko
vaná, zvláště u pacientů, jejichž onemocně
ní je doprovázeno hyperreaktivitou a hyper
senzitivitou stěn bronchů s tendencí 
k bronchiálním kolapsům. Nutno však objek
tivně poznamenat, že z pohledu kineziologie 
dýchání patří klasické provedení dechových 
cvičení k velmi účinným prostředkům zdra
votní tělesné výchovy a napň'klad v lázeňské 
léčbě mají i v dnešní době tzv. "dechovky" 
své nezastupitelné místo. 
Současné postupy léčebné rehabilitace 
vycházejí z moderních diagnosticko-tera
peutických postupů, které umožňují praco
vat se samotným dýcháním i v jeho patofy
ziologické formě. Z tohoto pohledu patří 
k léčebné rehabilitaci: resplračn( fyzJote-

raple a dechové techniky pro ;nh8Ia~( 

léčbu, kondičnl dechová průprava 
a dechový trénink se zvylovánlm tiIes
né zdatnosti . 
Respirační fyzioterapie je systém decho
vé rehabilitace, kdy dýchání má svým spe
cifickým provedením léčebný výzriam (plní 
funkci sekundární prevence). Dominantní 
postavení dýchání je založeno na práci 
s dechem, ke kterému přistupujeme jako 
k pohybové funkci, vycházejícf z přesných 
zákonitost[ neurofyziologických aspektů 
dechových posturálních a motorických 
vzorŮ(10.26). Aktivní techniky respiračnf fyzi

oterapie mají za cíl: 

• snížit bronchiální obstrukci, 
• zlepšit průchodnost dýchacích cest, 
• zlepšit ventilační parametry, 
• kontrolovat záněty v dýchacích cestách, 
• prevenci zhoršování funkce plic, 
• zvýšit fyzickou kondici, 
• dosažení a udržení optimálního pocitu 

zdraví. 
Bezpoklepové techniky exaktně pracují 
s celou škálou symptomů respirační insufici
ence (dekompenzace) a jsou založeny na 
;nd;viduáln(m pňstupu fyzioterapeuta 
k pacientovu dýchání. K nejčastějším symp
tomům plicních chorob patří: 
a) hodnocené objektivně: 

• kašel, 
• dušnost (ponámahová), 
• zahlenění dýchacích cest; 
b) hodnocené subjektivně: 

• pocit krátkého dechu, 
• pocit nedostatku vzduchu, tzv. "nemohu 

se nadechnout" , 



• pocit tíhy na hrudníku, tzv. "nemohu si 
vydechnout" , 

• pocit hrudního krunýře. 
Techniky, jejichž cílem je odstranění nadměr
né bronchiální sekrece, se nazývají drenáž
ní technikY 19) . Jsou to expektorační techni
ky hygieny dýchacích cest - Airways 
Clearance Techniques (ACT). Jejich cvičeb
ním principem je korekce výdechové rych
losti, která se prakticky projevuje jako aktiv
ně svalově podpořený, plynulý a pomalý 
výdech, tzv, "výdechová velocily", teoy 
exspirační pomalost. Velocily korigujeme 
s nebo bez pomoci stimulačních odporů, 
vyvolaných m€Chanickým působením 

dechových podpůmýchpřístrojků nebo kon
figurací postavení dolní čelisti a jazyka 
v ústech. Expektorační techniky obsahují 
maximálně šetrné a minimálně vyčerpávající 
odhleňování. Pomáhají a usnadňují kontrolu 
kašle. 
Mezi základní drenážní techniky řadíme: 
• autogenní drenáž (autogenic drainage, . 

AD), 
• aktivní cyklus dechových technik (active 

cycle of breathing techniques, ACBT), 
• Flutter - oscilující PEP systém dýchání, 
• PEP masku, PEP systém dýchání (positive 

expiratory pressure system). 
Při cvičení je základním požadavkem, aby 
pacient uměl dobře zvolit výdechovou tech
niku, aby se správně nadechoval a také aby 
dokázal účinně pracovat s apnoickou pau
zou, tedy aby uměl včas zadržet nebo pře
rušit dýchání - to vše v exaktně individuál
ním provedení(34). 
Autogenn! drenáž (AD) je pro svou vysokou 
účinnost, snadnou dostupnost a nenápadné 
provedení často vyhledávanou drenážní 
technikou. Je to vědomě (samotným pacien
tem) řízené dýchání (Obr. 1). AD je dýchání 
formou pomalého inspiria, většinou nosem, 

.--()bl\;-2--komrola přOVetlení - . 
plynulého a uvolněného 
výdechu v oblasti glottis 

pomocí sluchu 

s inspirační pauzou až na konci vdechu. 
Následuje opět vědomě řízené, pomalé 
a dlouhé, ale především svalově podpořené 
aktivní exspirium pootevřenými ústy přes 
uvolněné hornícesly dýchací. Dechová 
práce se pohybuje v rozmezí klidového 
dechového objemu s'Clůrazem na postupný 
přesun rozsahu cvičebního dechového 
objemu do oblasti inspiračního . rezervního 
objemu s cnem maximálně otevřít a ventilo
vat perifemí cesty dýchac~5). Rizikový úsek 
při výdechu je glottis. Náročné provedení 
plynulého a uvolněného výdechu v oblasti 
glottis kontrolujeme pomocí sluchu (Obr. 2). 
Při chybném provedení, tedy při zúžení okolí 
glottis, slyšíme škrtivý až sípavý výdech 
a časté pokašlávání, které můžeme cneně 
potlačit a časově ovlivnit mnoha způsoby. 
K nejúčinnějším patří: 
• přerušení výdechu, hlasité výdechové 
"mručení" zavřenými ústy, 

• opakované krátké, ale pomalé nadechnutf, 
• pití nápojů (provází celou cvičební lekci), 
• dechově úlevová poloha, 
• kontaktní, přesně lokalizovaná manuální 

výdechová dopomoc fyzioterapeuta na 
pacientově hrudníku. 

Takto řízené dýchání je podstatou autogenní 
drenáže podle Chevailliera (Obr. 3). Techni
ka byla do praxe uvedena již koncem 60. let. 
do rehabilitačního programu pro astmatiky 
začátkem 70. let a v 80. letech plně nahradi
la polohové poklepové drenáže u všech 
pacientů (bez věkového omezenQ s bronchi
álním zahleněním(19. 41). Pro všechny jedince 
s cystickou fibrózou je bazální technikou 
respirační fyzioterapie. 
Nejen pacienti s cystickou fibrózou mohou 
trpět opakovanými a vysilujícími záchvaty 
kašle. Kašel patři mezi důležité čistfcí 
mechanismy plic. Při vyvolání obranného 
kašlacího reflexu je třeba dbát na kontrolu 

kašle a naučit pacienta, aby POU~lIi1rob;.~ 
ekonomicky efektivní kašel. To 
po jednom, maximálně dvou 
zakašláních (doporučujeme s~e 'MI" 
vé "štěknuti" , huffing) dochází k 
maximálního množství sputa. 
dechové práce formou autogerrí 
je rychlé a snadné odstraněni Id_tl( 

bronchiální sekrece. Svalová práce 
ném dýchání minimalizuje ré=iled('fIll"I--
ální asynchronity, podporuje kootrOO'. 
a pomáhá snižoval nebezpečí 
plic. Má i preventivní, antikolapso..y 
pro stěny bronchů . V průběhu ciII"ené 
lekce střídáme různé typy vdecoo a 
chu, pracujeme s dechovou 
a pomalostí, akcelerací, ilntpmitrlllj 
silou a relaxací. Za škodlivý a 
kašel považujeme krátké poka~~. 
dlouhé, křečovité kašlání s Uakem nail 
ku, které je vyčerpávající, 

a škodlivé. 
Aktivní cyklus dechových tedllllk lMl. 
obsahuje tři samostatné 
dýchán~41): 

Obr. 1 - Autogennr ...... ~ 

www. PO!ltgradnle(l.(:z~. post! 



• 4 - Aktivni cyklus dechových technik - pofadí 
IIvých technik lze střídat podle potfeb nemocného 

Kontrolní dýcháni ---_____ ..... --4-5 hlUbOký! dechů 

- 3-5 hlubokých dechů 

Kontrolnl dýcháni ---....... _------
dýchání (breathing control) je 
odpočinkové, brániční dýchání 

výdechové aktivace svalů 

í oblasti . Pomáhá počáteční 
na fyzioterapii a zajiš[uje ply
vání dechového cyklu podle 

, h potřeb pacienta. Poskytuje 
v průběhu celého cvičení 

nechává odeznít námahu 
ULII""",tp<J dechové fáze cvičení. Většina 

.yhledává kontrolní dýchání při 
, nejčastěji při přetížení 

svalů; 

IrrucIní pružnosti (thoracic 
_ _ """",exercises) je dýchání s důra

maximální množství pomalu 
vzduchu s krátkým, pasív
. Forsírované inspirium je 

nroilizačních prvků pro oblast 

II/ového výdechu 8 hufflng 
expiration technique) je aktivní 
mně řízenou svalovou pod
~ovanou rychlostí výdechu 

tté horní cesty dýchací, dopl
Hufflng je krátké výde
uvolněné sekrece, které 

r.aše~1 9). Pořadí všech tří tech-

kovová kulička vydechovanému vzduchu. 
Kulička se pohybuje nahoru a dolů a její kmi
tavý pohyb v konu střídavě uzavírá a násled
ně opět otevírá (umožňuje) průchod vzdu
chu přístrojkem. To způsobí, že dýchací 
cesty jsou při výdechu delší dobu otevřené. 
Bronchiální průchodnost se zlepší i při insta
bilitě a hyperreaktivitě bronchů(18) Kmitavý 
pohyb kuličky způsobuje přerušovaný 

výdech, a tím i rychlé změny tlaku. Součas
ně pacient cítí charakteristické jemné hloub
kové vibrační chvění, které uvolňuje 

a následně usnadňuje odstranění sekrece 
a snižuje riziko kolapsu bronchů(19. 41). 
Kombinace Flutteru s inhalací je terapeutic
kya časově velmi efektivní již u malých dětí. 
Flutter také často kombinujeme s autogenní 
drenáží. Má pozitivní sociálně-mentální vliv 
a je oblíbenou dechovou pomůckou i pro 
starší pacienty (nad 70 let). 
Význam Flutteru lze shrnout do několika 
bodů: 

• uvolňuje sekret v dýchacích cestách, 
• usnadňuje transport hlenu, 
• pomáhá účinné a nenápadné expektoraci, . 
• u i!'lstabilních bronchiálních stěn preventiv
ně působí proti jejich kolapsu, 

• pomáhá kontrolovat kašel, 
• kapesní velikost zaručuje rychlé a okamži

té použití, 
• je motivační, oblíbený a relativně jednodu

chý pro cvičení pacientů všech věkových 

rapie, 
• monitoruje hygienu dýchacích cest 
Přes výčet všech výhod jednoznačně 

doporučujeme úvodní instruktážní lekce 
provádět pod odborným vedením respi
račního fyzioterapeuta, a to pro riziko snad-

Obr. 6 - PEP maska 

ného a rychlého osvojení zcela chybných 
dechových návyků a nedodržení relativně 
obtížných pravidel pro mimické svaly obliče
je a eventuální chybnou polohu jazyka(13) 
PEP maska zatím bohužel nenív naší repub
lice zcela běžnou dechovou pomůckou při 
respirační fyzioterapii . Účinek PEP masky je 
založen na principu konstantního výdecho
vého odporu proti výdechové redukci. Sna 
výdechového odporu závisí na velikosti roz
měru výdechové redukce (Obr. 6). 
PEP maska se skládá z průhledné obličejo
vé části s měkkým latexovým okrajem 
a z ventilové části s ventily pro inspirium 
a exspirium. Výdechový odpor měníme 
pomocí barevných redukcí s otvorem od 1 ,5 
do 5,0 milimetrů, který připojujeme na výde
chový ventil. Výdechové tlaky kontrolujeme 
pomocí manometru, který vkládáme mezi 
výdechový ventil a odporovou redukci. 
Technika PEP dýchání vyžaduje odborné 
vedení fyzioterapeuta, který po dohodě 
s lékařem stanoví podle spirometrických 
parametrů a stupně zahlenění velikost počá
teční redukce. Je třeba brát ohled i na osob
ní schopnosti a dechovou výkonnost 
nemocného. 
Praktické provedení je rozděleno do dvou až 
tří fází. Cílem první části lekce je zlepšit ven
tilaci a zvýšit průchodnost dýchacích cest. 
Navazuje fáze odhleňování pomocí akcele
race výdechu přes PEP masku bez použití 
odporové redukce. Třetí částí cvičení je 
expektorace. Uplatnění PEP masky je spoje
no s léčbou atelektáz a podporou kontrolo
vaného kašle při uvolnění nadměrného 

množství bronchiální sekrece, aniž by došlo 
k vytvoření hlenových zátek v periferních 
oblastech dýchacích cest Pokud je výdech 
přerušen kašlem, je vhodné ponechat 
masku přiloženou na obličej, protože přístro
jek zkracuje a ulehčuje odkašlán~19. 41). 
PEP dýchání a použití PEP masky se musí 
provádět pocl odbomým vedením zkuše
ného fyZioterapeuta. Cvičení je zaměřeno 
na prevenci chybných dechově pohybo
vých vzorů hrudníku a pomáhá včas rozpo
znat varovné známky v průběhu cvičební 
lekce (např. zrudnutí v obličeji) . Snížená 
pohyblivost hrudníku a břišních svalů je 
obrazem únavy a vyčerpání a může se 
dostavit již v prvních minutách cvičení. 

Namáhavé dýchání proti velkému odporu 
(chybně zvolené velikosti odporové reduk
ce) vede k přetěžování malého tělního 

oběhu, přetížení pravého srdce a následné
mu nedostatečnému zásobování tkání kyslí
kem. Měření krevní saturace pomocí pulsní
ho oxymetru sníží· riziko nežádoucích 
symptomů terapie pomocí PEP masky. 
Účinky PEP dýchání jsou: 
• prevence bronchiálního kolapsu, 



_ usnadňuje odstranění hlenů, 
_ zajištuje provzdušnění nedostatečně ven-

tilovaných oblastí plic, 
_ terapie plicních atelektáz, 
_ zlepšuje mobilizaci hrudníku, 
_ pomáhá udržet jeho pružnost, 
_ obnovuje fyziologické dechové vzory 

hrudníku, 
_ zlepšuje konfiguraci hrudníku. 
Všechny drenážní techniky lze individuálně 
kombinovat a upravit s maximální efektivitou 
pro individuální potřeby pacienta. Pro zpět
nou kontrolu a spolehlivé zjištění účinku jed
notlivých technik fyzioterapie sledujeme 
hodnoty saturace krve kyslíkem pulsním 
oxymetrem. 
Samotné techniky respirační fyzioterapie jsou 
u řady nemocných provázeny rychle nastu
pující únavou dechových svalů a neschop
nostíkoncentrace na dechový výkon. Oba 
tyto negativní jevy vedou k poruchám koordi
nace dechových pohybů. Obraz je zakončen 
záchvatem dráždivého kašle, jehož násled
kem je celkové vyčerpání nemocného. Účin-

. nou prevencí této nežádoucí situace je včas
né použití tzv. ústní brzdy. Je to zpomalení 
(bržděnn vydechovaného proudu vzduchu 
mírně sevřenými rty. Pomocí přerušované 
a dlouhé ústní brzdy docníme, že dýchací 
cesty, které mají tendenci ke kolapsu, a sou
časně bronchy, které jsou zúžené hlenem, 
zůstávají déle otevřené v důsledku mírně zvý
šeného intrabronchiálního tlaku. Jsou lépe 
průchodné. Tato technika zmírňuje dechové 
obtíže při tělesné zátěži a při fyzicky nároč
nějších drenážních technikách má odpočin
kovou funkci v průběhu cvičební lekce. Ústní 
brzda je častou výdechovou technikou i při 
kontrolním dýchání. 

Inhalace 

Rozhodnuti o zahájení inhalační léčby a její 
frekvenci ' je v ruRou lél<are.-FyiibterapeQfse _. 
zabývá technikou dýchání při inhalaci. Inha
lace většinou. zahajuje celý cvičební blok 
fyzioterapie(37,40). 
Velmi důležitá je poloha těla. Před zahájením 
inhalace, ale i v jejím průběhu kontrolujeme 
a upravujeme vzájemné postavení pánve, 
páteře a hlavy k otevřené poloze hrudníku 
pro uvolnění horních cest dýChacích. ' Jako 
prevenci proti únavě dechových svalů dorxr 
ručujeme úlevové a odpočinkové polohy 
těla (Obr. 7, 8) a střfdat některé typy dýchánf. 
Využíváme dýchání spontánní, volní, cvičeb
ní, tréninkové a relaxační. Časové fázování 
dýChání v průběhu inhalace pomáhá snižo
vat negativní následky dechovéasynchroni
ty a minimalizuje transportní ztráty léku. 
Značnou výhodou inhalace je přímý kontakt 
léku s postiženou sliznicí(6). Inhalační efekt 

lze pomocí respirační fyzioterapie mnohoná
sobně umocnit. Dostatečnou pozornost 
věnujeme instruktážní výuce inhalačnímu 
vdechu. Důležitá je podpora maximálního 
účinku pohybové souhry: roka - vdech -
plíce (Obr. 9). U jedinců s chronickou for
mou onemocnění nacvičujeme automatiku 
koordinace dechu a ruky již od raného věku 
pacientů, např. kojenci a batolata s cystic
kou fibrózou nebo mukociliární dyskinezou 
rehabilitují v náručí svých rodičů, kteří běžně 
kombinují inhalaci s drenážními technikami. 
Praxe ukázala, že při trpělivém, motivačně 
poutavém, ale důsledném tréninku může 
dítě již ve věku šestnácti až osmnácti měsíců 
samo efektivně inhalovat formou nepřerušo
vané nebulizace (zmlžovánQ<'). Dospělí 

pacienti kombinují inhalaci s drenážními 
.technikami. Snadno a rychle se ji naučí 
a navíc je pro ně časově efektivní a rychle 
účinná. To jsou hlavní důvody, proč je vyhle
dávanou částí terapie každého pacienta bez 
omezení věku. Velmi efektivní a časově 
výhodné je spojení inhalace s Rutterem. 
Časová návaznost jednotlivých inhalací 
v průběhu dne se odvijí od lékařem doporu
čených léčebných postupů. Pacienti s vyso
kou frekvencí tvorby bronchiální sekrece by 
měli inhalovat denně. Tato inhalace by měla 
být vždy vnímána jako neoddělitelná součást 
hygieny dýchacích cest. Je třeba vyvinout 
velké edukační úsilí, aby tento fakt pacienti 

akceptovali a musíme trpělivě a opakovaně 
pacientům vysvětlovat, že očekávaný efekt 
(odhlenění a zlepšení průchodnosti bronchů) 
je především výsledkem longitudinální suma
ce počtu každodenních inhalac~23, 19), (pra
covně můžeme tyto inhalace nazvat "kondič
ní", s c~em získat a následně udržet optimální 
čistotu bronchů). 

U nebulizační formy inhalace je základem 
terapie každodenní inhalování mukolytik. 
Inhalace je často doplněna autogenní dre
náží a Flutterem. Optimální délka celého cvi
čebního blokuje asi 20 minut. 
Na doporučení lékaře následuje inhalace 
antibiotik v délce 10 až 15 minut a v jejím 
průběhu již necvičíme. Antibiotika vždy inha
lujeme až po drenážní respirační fyzioterapii. 
Akceptovatelná délka celého cvičebního 
bloku (především v ranních hodinách) je při
bližně 35-40 minut. U dětí školního věku 
doporučujeme pozdější nástup do školy. 
U ostatních forem inhalačního podávání 
léků se většinou jedná o instruktážní nebo 
kontrolní konzultace pacienta s fyzioterape
utem, které si musí vyžádat ošetřujíci lékař. 
Cílem instruktáže je na základě praktické 
ukázky, jak sám pacient aplikuje inhalační 
léčbu, minimalizovat jeho chyby v technice 
vdechu a výdechu a účelně vložit inspirační 
pauzu s cflem zkrátit časovou prodIevu 
efektu inhalactJ..8l. Úzká spolupráce paci
ent-lékař-fyzioterapeut je vždy užitečná, ale 

Obr. 7, 8 - Olevové a odpočinkové polohy těla 
při inhalační le41:De 

Obr. 9 - Pohybová souhra ruka - vdech - plíce 
při inhalační léčbě 

ZadrženI dechu 

Normálnl dÝ<2hánl 

Stisknout páčku inhalátoru 
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Dýchání při běžné Inhalaci 
.ooký nádech -+ zadržení dechu -+ pasívně-aktivní výdech 

Dýchání při kombinacI Inhalace a respirační fyzioterapie 
!1lulý, dlouhý vdech -+ inspirační pauza -+ aktivní výdech 

Dechové tréninkové aparátky 

dého z trojice trochu jiným způso-

í terapie mukolytik a antibiotik se 
jednak tryskovými inhalátory, které 
jl mlhu pomocí kompresorů, jednak 

lI.kovými inhalátory, kde mlhu vyrábí 
..K. Oba typy inhalátorů mají své výho
l'tfhody<29}. O výběru inhalátoru roz
lél<ař, někteří pacienti užívají oba typy 
'. Výběr dalších inhalačních systé
říklad turbuhaler, spinhaler, dávko
ol) je rovněž individuáln~27, 28) 

..s i kombinace inhalace s respirační 
;apií 

efektivní, 
účinná, 

, provedení, 
livá informace o správné aplikaci 
ního léku. 

ut věnuje pozornost: 
e a držení těla, 

. pohybovým vzorům, 
;naci ruka-vdech-plíce, 
,énávaznosti inhalací, 
ální kombinaci inhalace a drenáž
~hnik. 

é polohy těla 
ová průprava' 

~Ž začneme vlastní dechové techni
. \né věnovat dostatečnou přípravu 
a mobilizaci hrudníku, ramen, krční 
~r páteře a uvolnění dechových 
' Pohyblivý hrudník, pružná kloubní 
. a uvolněné svaly jsou startovní 
vky respirační fyzioterapie na 

\'OU pohybovou soustavu a sou čas
i jejím cílem. 
důraz na volnou pohyblivost kůže 

"í, především v abdominální oblasti. 
litelnou součástí rehabilitaC':ní péče 
léčebné polohy těla a mobilizační 

a gymnastika s terapeutickým zamě
hypertonicky bolestivé a přetížené 

. skupiny a dechově pohybově nejví-

ce a nejčastěji zablokovaná, nefunkční 

kloubní spojení. Vzhledem ke zvýšené citli
vosti na manuální kontakt v oblasti hrudníku 
můžeme použít mobilizační facilitační uvol
nění pomocí soft míčků. 
V žádném případě však nelze zaměnit 
techniky respirační fyzioterapie a metody 
plícní rehabilitace za ' mobilizaci pomocí 
5 0ft míčků, kterou považujeme pouze za 
pomocnou facilitaci měkkých struktur 
pohybové soustavy. 
"Míčkování" není respirační fyzioterapie 
a nemůže nahradit plicní rehabilitaci. 
Vedle pohybových komponent jsou to cílené 
statické pozice těla či jeho částí, které 
významnou měrou přispívají k pocitu volné
ho a snadného dýchání a zmírňují "krunýřo
vité uvěznění" dechu v hrudníku. Protahová
ní svalů, jejich postupná aktivita při poziční 

balanční dynamice nejen facilituje drobná 
kloubní spojení hrudní kosti a žeber, ale také 
preventivně stimuluje fázická svalová vlákna 
proti jejich nefunkčnímu zkrácen'(9l. Léčebné 
polohy těla ovlivňují výběr dechových tech
nik a průběh i délku inhalací. Usnadňují kon
centraci a působí na cvičební úsilí pacien
tŮ(26) Sestavení léčebných poloh a jejich 
plynulé změny můžeme seřadit do mobili
začních cvičebních řad. Každý nemocný 
má vlastní, individuálně účinnou sestavu 
poloh a pohybů těla. 
Adekvátně vedená respirační fyzioterapie 
v kombinaci s kompenzační, mobilizační 
a relaxační složkou cvičební lekce přispívá 
k vyvážení dechové i fyzické zátěže. Techni
ky respirační fyzioterapie motivují nemocné
ho aktivně přistupovat k řešení aktuálních 
situací, podporují jeho samostatnost 
a soběstačnost nejen při fyzioterapii, ale 
posilují jehO odpovědný přístup k celé tera
pii, a tím i k sobě samotnému. Fyzioterapeut 
by měl být pacientovým spolehlivým prů
vodcem, konzultantem a také rozumným 
" hecířem" při jeho cvičebním úsilí. Rovněž 
musí mít dostatečně bohatý nabídkový rejst
řík dechové rehabilitace. 

Kontrolní mechanismy 
a hodnocení respirační 
fyzioterapie 

Z pohledu respirační fyzioterapie je vždy 
prvořadá terapeutická práce s dechem 
uvnitř dechové soustavy. V tomto smyslu při
stupujeme k hodnocení efektu terapie. 
K objektivním parametrům patři: 

• kineziologický rozbor dechových a pohy
bových dovedností pacienta, 

• hodnocení funkce plic - spirometrické 
parametry, 

• měření krevní saturace pomocí pulsního 
oxymetru (aktuální i longitudinální monito
rovánQ, 

• množství, eventuálně hmotnost sputa, jeho 
barva, vizkozita, 

• mikrobiologické hodnocení sputa, 
• manuální, vizuální a akustický kontakt 

s dýcháním pacienta. 
Významný a terapeuticky nejcennější je pak 
vizuální a akustický kontakt s dýcháním 
pacienta. Ruce a především dlaně mají 
funkci nejen terapeutickou, ale také dia
gnostickou a kontrolní. Při denní praxi všecll
ny tyto funkce splývají a vzájemně na sebe 
navazují. Mezi subjektivní parametry patří 

například pocit volného (snadného) dýchání 
a dobrá tolerance fyzické zátěže bez decho
vé insuficience. Nejcennější však je individu
ální pocit zvýšení či zlepšení kvality života 
chronicky respiračně nemocného jedince. 

Kondiční decllová průprava 

Kondiční dechová průprava se liší od 
dechových cvičení především podřízeností 
poloh a pohybů těla dýchacímu procesu 
a detailním přístupem k individuálnfm 
odchylkám dýchání pacientů s chronickou 
formou onemocnění. 
Jak provádět samostatný, pouze dechový tré
nink učíme pacienty s pomocí dechových tré
ninkových aparátků , například Voldyne a Triflo 
II . (Obr. 10). Jsou to pomůcky, se kterými 
pacienti mohou trénovat i v domácím prostře
dí a které si vždy nosí na ambulantní konzulta
ce. Vedle nesporně pozitivního dechového 
účinku je to také cenová dostupnost, která 
umožňuje jejich větší využití v praxi. 
Praktickým obsahem dechové průpravy je 
dechová gymnastika, pro kterou se i v dneš
ní době používá označení dechová cvičení. 
Podle kineziologických a fyziologických 
poznatků a z nich odvozených léčebných 
požadavků však název dechová gymnastika 
lépe vystihuje základní podstatu dechové 
rehabilitace. Důraz na synchronitu dýchání 
a časové rozvržení vdechu i výdechu při cvi
čebních pohybech je charakteristický právě 
pro dechovou gymnastiku jako pohybově 
vyšší stupeň řízené aktivity s exaktně cílenou 
dechovou a pohybovou činností(13). 
Zásadně nezasahujeme do rytmu pacien
tova dýchání. 
Nevelíme a imperativně neřídíme prvky 
dechové gymnastiky. 
Při počáteční individuální práci s pacientem 
klademe důraz na edukační a instruktážní 
část dechové průpravy. Pokračujeme cvi-



čebním programem v menších skupinách, 
kde samotné dechové prvky podléhají indi
viduálním možnostem a potřebám každého 
pacienta. Všechny prvky a formy dechové 
gymnastiky směřují nejen k samotnému 
dýcháni a k pozitivnímu ovlivnění svalů 
a kloubů s dechovoU funkcí, ale mají také 
preventivní význam při korekci sekundárních 
změn na pohybovém aparátu. Logickým 
vyústěním je i terapeutický vliv dechové 
gymnastiky uvnitř dechové soustavy. 
Dechový trénink, cílený ke zvyšování těles
né zdatnosti, má naprosto individuální obsah. 
Od klasických mobilizačních pohybů spoje
ných s dýcháním (účinné jsou dechové 
mobilizační řady, kdy jednotlivé cvičební 
prvky na sebe navazují při plynulém střídání 
léčebných poloh těla) až po fázování dechu 
při pohybových aktivitách tak, jak to již kon
cem 60. let popsal Filsak v průběhu sportov
ních her respiračně oslabených dětí, umož
ňují tyto pohybové aktivity široký výběr 

individuální formy dechového tréninku. Mobi
lizační dechová gymnastika s facilitačním 
působením strečinku, aktivací a uvolňováním 
svalů v protažení (tzv. ..domino efekt"), je 
účinným preventivním prvkem proti chybným 
dechovým vzorům a paradoxním dechovým 
pohybům hrudníku, zad a někdy i celého těla. 

Dechový trénink s pohybovou průpravou lze 
aplikovat v domácí tělocvičně stejně jako 
v přfrodě. Nejúčinnější je trénink na bicyklo
vém ergometru, kontrolovaný dechovou 
a tepovou frekvencí a hodnocený saturací 
krve kyslíkem. Domácí tělocvičnu doporuču
jeme vybavit ergometrem, žebřinami, tram
polínou, malými činkami, posilovacím trena
žérem, švihadlem a tyčí nebo obručí. 

Oblíbené jsou speciální gymnastické míče, 
na kterých mohou cvičit všichni bez rozdnu 
věku a s..tupně obtížL Casto se musí pacient 
spokojit pouze s volným prostorem na 
koberci. Výběr doporučených gymnastic-

Obr. 11 - Při cvičení s dítětem v náručí je třeba volit 
monotónní stereotypní pohyby celého těla 

kých prvků musí být pestrý a dostatečně 
rozmanitý, vždy však individuálně cílený. 
Kondiční cvičení by mělo zvýšit adaptaci 
nemocného na tělesnou zátěž, a tak snížit 
nároky na oběhový a respirační systém. 
Sníží se tím produkce laktátu při zátěži 

i potřeba ventilace. Dobrá fyzická kondice je 
předpokladem společenské aktivity a spor
tování. Významně ovlivňuje kvalitu života 
všech nemocných. 

Specifika věkových období 

Novorozenci, kojenci a batolata 
a možnosti respirační fyzioterapie 
Velkou péči a soustfeděnou pozornost věnu
jeme chronicky nemocným dětem do věku 
dvou let. Cílem léčebné rehabilitace je: 
• udržet dobrou hygienu dýchacích cest, 
• prevence deformit hrudníku a nežádou

cích způsobů a typů dýchání, 
• nácvik správných dechových vzorů použí

vaných při inhalační léčbě, 
• podpora dobré funkce trávicí soustavy, 
• ovlivnění správné činnosti nejen dýcha

cích, ale i posturálně-motorických vzorů 
trupu, kořenových kloubů a končetin, které 
vycházejí ze zákonitostí vývojové kinezio
logie. 

Optimální souhra dýChání, motoriky a trávení 
vede k obrazu dobře prospívajícího, spoko
jeného miminka, které se nijak neliší od 
svých zdravých vrstevníků(7). 
Klinický obraz novorozenců a kojenců 

s respirační chronicitou bývá různorodý. Je-Ii 
nutná hos·pitalizace, má většina maminek 
možnost doprovázet své dítě do nemocnice. 
V kojeneckém období je to zatěžkávací oka
mžik pro celou rodinu, zvláště je-Ii diagnos
ticky prokázáno chronické respirační one
mocnění, vyžadující dlouhodobou, intenzívní 
fyzioterapii . 
Cas strávený u dětského nemocničního 
tůžRa:-je--vyptrrěn - nef€n matefskou péčí 

o miminko, ale i výukou léčebných postupu 
respirační fyzioterapie. Léčebná rehabilitace 
je jednou z prvních forem terapie. Je třeba 
zdůraznit, že zvýšení tělesné teploty, akutní 
infekce, zahájení infúzní terapie ani zavedení 
centrálního katétru nejsou kontraindikací 
pro respirační fyzioterapii ani v ko~ 
kém věku, ani v pozdějším obdobf..2). Pro 
respirační fyzioterapii však platí mnohem 
náročnější požadavek: 
_ při fyziot.eI'8pii nesmí být ditě mrzuté 

a nikdy by nemělo plakat., 
_ pláč a obranné odmítáni jsou podstat-

nou překážkou cvičení. 

Na začátku rehabilitační péče se nejprve 
musí miminko seznámit s nerušivými dotyky 
fyzioterapeutových rukoo a poznat jeho hlas. 
Po celou dobu cvičební lekce hovoříme na 

dítě tichým a laskavým tónem. Je velkým 
omylem domnívat se, že nám miminko nero
zumí, co mu říkáme. Děti běžně používají 
neslovní dorozumívání, nonverbální komuni
kaci pomocí pohybů končetin, mimiky obli
čeje, hlasitosti projevů, pohledu očí a mnoho 
jiných. Bezpečně rozeznají dotyk maminčiny 
ruky a "cizí" dotyk. Cvičíme-Ii s dítětem 
v náručí, volíme monotónní stereotypní 
pohyby celého těla (Obr. 11). Monotónnost 
zkHdňuje miminko a dodává mu pocit klidu 
i při vypjatějších cvičebnfch polohách 
a manuálních dechových manévrech na 
jeho hrudníku. Denní instruktážní konzultace 
maminky zaměřujeme na její maximálnf 
sobě;ltačnost, zdravou sebedůvěru a samo
statnost při fyzioterapii v domácím prostředí. 
Casový plán cvičení je v tomto období jiný 
než u větších děti. Jednotlivé cvičebnf úkony 
jsou součásti běžné, denní péče o kojence 
a batole. Cvičební prvky, hlavně masáže 
a dotyky rukou na hrudníku, bříšku a zádech 
jsou vnímány jako přirozené a zcela nená
padné manuální kontakty. Malého pacienta 
neruší, jsou střídány pochováním, přebalo
váním a krmením. Většina miminek je nej
spokojenějších v okamžiku, kdy se cítí 
nespoutáni plenkami, košilkami a když cítí 
dokonalou volnost pohybů. Při cvičení d0po
ručujeme ponechat na těle volné, měkce pří
jemné bavlněné tričko nebo košilku, které 
mají funkci tepelné přikrývky pro svaly hrud
níku a bříška. Tričko není překážkou a teplé 
mikroklima oblasti hrudníku respektujeme 
u všech pacientů a v každé situaci. 
Dvakrát denně (ráno a večer) je třeba zařa
dit do denního programu malých dětí delší, 
hlavní cvičební lekci fyzioterapie, zakonče
nou odsátím uvolněné sekrece. Jejím 0bsa
hem je kontaktní dýcháni(25). Přesně umís
těné dotyky rukou na hrudníku, zádech 
a bříšku miminka jsou v souladu s jeho 
dechovými pohyby (Obr. 12). Rovněž cvi
čební polohy musí být pro děti příjemné. 
Pocit pohody a bezpečí provází dítě po 
celou dobu cvičení. Poloha nesmí vést k pro
jevům mrzutosti a obav z balanční nejistoty. 
Nejčastější cvičební polohy jsou ve vertikální 
poloze - chovací pozice a spontánní sed. 
V horizontální poloze využíváme leh na 

Obr. 12 - Kontaktní dýchaní - dotyky rukou jsou 
v souladu s dechovými pohyby dítěte 
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" střídavě leh na obou bocích a leh 
~. 

ootální poloze jsou cvičení prováděna 
balanční dynamiky (mírného pohupo

.Haným pomocníkem pro většinu rodi
cvičební míče, které se v průběhu let 

. jako jednoduchá, účinná a názorná 
ační pomůcka nejen pro děti , ale i pro 

:xl iče. V pNních týdnech života dítěte 
ačním handicapem splňuje cvičební 
plážový polonafouknutý míč , jehož 
odpovídá cvičebním nárokům dítěte 

13). Po názorné lekci s instruktážní 
ou ukázkou se rodiče snadno a rych
í dostatečnou zásobu cvičebních 

oro pozdější domácí fyzioterapii . Pro 
í polohy miminek platí individuálně 
~ý sklon těla. V tomto věku anatomic
:měry dechové soustavy miminek 
" že na lepší odstranění uvolněných 
inně působí gravitační efekt. Při fyzi-
na plážových míčích je změna polohy 
~ dolů či nahoru zcela plynulá, stejně 
lování", neboli otáčení celého těla 

ro podélné osy. Leh na zádech ply
IOIně přechází v leh na Jednom boku, 

4: lehem na bříšku a končí lehem na 
boku nebo v poloze, která je dítěti 
nější. Všechny změny cvičebních 
probíhají bez zbytečného zvedání 
svislé polohy. Cvičební pOloha je 

Ji uzpůsobena aktuálnímu zdravotní
J dítěte a může se denně měnit. 
zice těla na míči klade na dítě vyšší 

~ nároky a současně příznivě pusobí 
. jeho spontánního, přirozeného 

tého vývoje. Změna polohy těla 

JJje postupné, řetězové zapojení těch 
, skupin, které se podílejí na rozvoji 
~ch dovedností malých dětí(39) . Toto 
!aké významně působí jako preven-

tivní průprava proti zpomalení a opoždění 
pohybového vývoje dítěte. Již v pNních týd
nech po narození miminka informujeme rodi
če o možnosti rehabilitovat miminko na spe
ciálním gymnastickém míči. Pružný míč 

s pevným povrchem je bezpečný nejen pro 
cvičení dítěte, ale je rovněž vhodný i pro 
osobní potřebu rodičů, například při boles
tech v zádech. Velikost míče je dána jeho 
průměrem a s výběrem vhodného míče rodi
čům by vždy měl poradit fyzioterapeut. 
Zvláštní pozornost věnujeme dětem , které 
na drenážní cvičení reagují dráždivým, 
suchým kašlem. Příčin, proč dítě takto 
pokašlává, bývá více, proto je vždy nutné 
pečlivě pozorovat, ve který okamžik nebo na 
které podněty dítě začne kašlat. V každém 
případě je nutné ihned informovat lékaře. 
Pokašlávání může někdy vyvolat ublinkává
ní, které nás upozorňuje na eventuální výskyt 
gastroezofageálního refluxu (GER). Ten 
může zhoršovat respirační problémy mimi
nek. Vzájemnou souvislostí kontaktního 
dýchání a GER se zabýval Van Ginderdeu
ren. Při kontrolním 24hodinovém monitorová
ní pH v jícnu a v dýchacích cestách prokázal 
pozitivní vliv kontaktního dýchání spojeného 
s pomalým a plynulým pohupováním mimin
ka na fyziomíči. Jedná se o synchronní spo
jení rytmu dýchání dítěte s rytmem pohybů 
jeho celého těla a s kontaktním působením 
rukou na hrudníku dítěte. Poloha těla dítěte 
je vertikální sed na matčině klíně nebo 
v jejím náručí. Pro děti, které častěji zvrací, je 
velmi zklidňující pomalé a mírné pohupování 
na míči, přesto by rodiče měli tento způsob 
fyzioterapie často konzultovat s fyzioterape
utem a lékařem. 
Většina dotyků, např. uchopení dítěte, je 
přesně upravena pro dýchání kojenců 

a batolat. Chovací, těšící poloha se snadno 
mění ve cvičební pozici, a pak již není žádná 
překážka k celodennímu cvičebnímu pro
gramu při každém dotyku dítěte. Je to 
naprosto přirozený, jednoduchý a pro děti 
zcela nenásilný přechod z klidového do cvi
čebního či tréninkového dýchání. 
V pozdějším věku děti již běžně cvičí na spe
ciálních gymnastických míčích. Na nestabil
ní, vratké a zaoblené ploše míče musí dítě 
vždy z našich rukou cítit jistotu. Také dospě
lá osoba si musí být naprosto jista, že se dítě 
v balančních polohách nebude bát pádu 
a na změnu polohy těla nebude reagovat 
trhavým leknutím. Některé provokované 
pohybové odpovědi dítěte jsou výborným 
preventivním cvičením proti pohybovému 
opoždění dětí do jednoho roku s chronickou 
respirační zátěží. Herní formou děti přijímají 
i velmi náročné cvičební pNky. V okamžiku, 
kdy se dítě ve svém přirozeném pohybovém 
vývoji samo posadí (Obr. 14), přibližně 

Obl. 14 - Cvičení se střídáním poloh je možno začll 
od 7.- 9. měsíce 

Obr 15 - Respirační handling 

v sedmém až devátém měsíci, celé cvičení 
praktikujeme střídavě vsedě a vleže na 
zádech, obou bocích a bříšku, nejúčinněji 
na gymnastickém míči. 
Celý systém péče a pohybové léčby malých 
dětí s různým stupněm a různou formou 
postižení se nazývá "handl ing" .. Speciálně 
pro malé děti s chronickým respiračním one
mocněním jsme sestavili tzv. "respirační 
handling". Je to systém dotyků a uchopení 
dítěte s léčebným cílem a prostupuje jejich 
celým životem(25) PNky "respiračního hand
lingu" jsou určujícím faktorem i pro cvičební 
polohy a pohyby hrudníku a břišní muskula
tury (Obr. 15). V modifikované podobě se 
prolíná fyzioterapií i v dospělém věku, napří
klad léčebné polohy těla mají původ právě 
v pNcích "respiračního handlingu". 

Děti předškolního a školního věku 
Velkou předností aktivních technik respirační 
fyzioterapie je cvičební samostatnost 
a osobní soběstačnost pacienta. Zodpověd
nost za svůj zdravotní stav si uvědomují děti 
již v předškolním věku. S hygienou nosu je 
nutné začít již v jejich pNním roce, se samo
statnou inhalací ve věku 16 až 20 měsíců, 
s dechovou průpravou a hrami ve dvoU 
letech a s Flutterem mezi druhým a třetím 
rokem. Již ve čtyřech, nejpozději v pěti 

letech je třeba dětem přiblížit logickou pod
statu dechových technik. Dobrou motivací 
jsou hry a soutěže s rodiči nebo sourozen
cem. Postupně děti učíme cvičební samo
statnosti při každodenní fyzioterapii a inhala
ci. Telesné aktivity a sportování zlepšují 
tělesnou kondici dětí(7) 

Adolescenti a dospělí 
Partnerský vztah je při fyzioterapii založen 
na vzájemné důvěře. Samostatnost a soběs-



tačnost v průběhu individuální fyzioterapie 
dává pacientům možnost spíše konzultační 
formou získávat další poznatky z dechové 

rehabilitace. 

Možnosti léčebné 
rehabilitace u dospělých 
s chroni~ dechovým 
onemocnerum 

Již v dětském věku začali někteří dnes už 
dospělí pacienti rehabilitovat pomocí nověj
ších metod respirační fyzioterapié38). Princi
py drenážních technik jsou platné obecně, 
ale praktické provedení dechových technik 
je odlišné. U těch, kteří se poprvé setkávají 
s dechovou rehabilitací až v dospělosti, je 
třeba vždy začít s korekcí statických i dyna
mických pohybových návyků těla, které jsou 
šablOnovitě přizpůsobeny individuálním 
odchylkám dýchání. Než začneme s decho
vou rehabilitací, je třeba tělo na dechovou 
práci připravit<38). Na základě znalostí syner
gistického svalového řetězení je práce 
s tělem orientována na: 
_ postavení pánve - korekce, 

_ pohyblivost pánve - mobilizace kloubnfch 

spojení, které zajisťují kolébavý pohyb 
vpřed a vzad, vysazení a podsazení 
pánvé31 ,32), 

_ protažení a uvolnění abdominálníchsvaJů 

(při pohybu pánve vpřed) a následné pro
tažení a uvolnění paravertebrálních svalů 
lumbální páteře (od přechodu hrudní 

a bederní páteře až po kostrč), 
_ mobilizaci vertebrálních spojení celé páte

řé31 ,32), 

_ korekci postavení hlavy se zřetelem na 

dechovou funkci obličeje a krku, hrudníku 
a páteře, abdominální oblasti a pánve. 

Velmi názorná a srozumitelná metoda je 
Bruggerův princip (Obr. 16), pomocí které 
dokáže pacient snadno a rychle porozumět 
pohybi'mvlastního:-těla, VČeb rěc EtecI·i9IJýcH· . 
pohybů(9). 

Obsah cvičební lekce respektuje hodnoty 
spirometrického vyšetření funkce plic (pře
devším FVC, FEV1, FEV/FVC, VC, PEF 
a MEF 25,50 75 %), které informuje (mimo 

jiné) o rozsahu obstrukce dýchacích 
cest<40) Pro určení konkrétného obsahu cvi

čební lekce vycházíme z výsledků záinamu 

maximální výdechové křivky "průtok

objem". Ukazuje dechové možnosti pro 

následující dechový trénink. Při fyzioterapii 
citlivě korigujeme výdechový proudový 

odpor v dýchacích cestách. Cvičení je zatí

ženo patofyziologickým dechovým vzorem, 

který je výsledkem celoživotního odlišného 

"usingu" dechové pohybové soustavy 
a vede k vytvoření a fixaci paradoxních 
dechových pohybů hrudníku a břišní 

muskulatury tak, jak to popisují Master 
a Houstonová(15), V těžších stadiích nemoci 

nemůže řada pacientů využít "svalové 
pumpy" pro podporu výdechu ani k jeho 
prodloužení ani pro expektoraci sputa, 
Proto používáme náhradní pružnou fixaci 

hrudníku pomocí zpevňujících pásů na 
suchý zip (Obr. 17). Podpora výdechového 
postavení hrudníku facilituje aktivitu dýcha
cích cest a v nových statických podmín
kách se více aktivují fyziologické dechové 
poh'>(by hrudníku a břicha. Cvičení zlepšuje 
plicní ventilaci především v homích plicních 
lalocích a působí jako prevence nejprve 
hyperinflace plicní a později i plíživě nastu
pujícfho emfyzému plicního. 
Jako mobilizační prvky lze doporučit cvičení 
na speciálních míčích, "physioballech", kdy 
vratkost míče pozitivně aktivuje posturální 
systém jako celek, ale současně dochází 
k balanční dynamice i v jeho jednotlivých 
segmentech. 
Vedle již tradičních indikací, jako je asthma 
bronchiale, cystická fibróza a chronická 
obstrukční plicní nemoc, je dechová rehabi
litace stále častěji indikována u pacientů 

přechodně či trvale závislých na podpoře 
ventilačních přístrojů na bázi neinvazívního 
typu ventilace, např, CPAP - continuous 
positive airway pressure, IPPB - intermittent 
positive pressure breathing, BiPAP - bilevel 
positive airway pressure, PCPAP - periodic 
continuous posmve airway pressun:j..3). Kyslí

kově dependentní pacienti mají speciální 
programy s monitorováním dechové zátěže 
pro zpětnou kontrolu účihku fyzioterapie. 
Neustále věnujeme pozornost pacientům 
s obstrukční symptomatikou a chronickou 
formou zahlenění. Při diagnostickém hodno
cení stavu bronchiálního stromu lékaři využí
vají instrumentálního vstupu do dýchacích 
cest pomocí flexibilního bronchoskopu(37). 

V individuálních případech lze bronchosko
pW,--teJ:apeiJ:Eick'"Ue13mit- modifikovanými 
prvky respirační fyzioterapie, 
U některých pacientů s trvalou hypoxémií 
a následnou hyperkapnií je třeba zvážit 
zahájení léčby formou neinvazívní ventilace 
pomocí BiPAP, Ani tato forma léčby není 
důvodem pro vynechání fyzioterapié3). Nao

pak, kratší, ale častější lekce šetrně vedené 

fyzioterapie pomáhají pacientovi zmírnit pro

gresi obstruktivního onemocnění dýchacích 
cest a překonat subjektivně velmi obtížné 

období. Obnovení dobré hygieny dýchacích 

cest je neustále prvořadým cnem respirační 
fyzioterapie, Úprava délky a obsahu cvičeb
ní lekce je vždy individuální a při opakování 

lekcí i v průběhu téhož dne je adekvátně při
způsobena stavu pacienta(41,42). 

Tolerance fyzické zátěže je u pacientů 

s chronickým dechovým onemocněním 

Obr. 16 - Bruggerův princip 

omezena z řady objektivních důvod, napří
klad zvýšením funkční reziduální kapacity 
nebo snížením schopnosti difúze(14). Při sta

novení doporučené vytrvalostní zátěže je 
dostačující i úrientační zátěžové vyš,etření 

sledované Sporttesterem s pamětí, který po 
celou dobu zátěže snímá tepovou frekvenci 
při chůzi do kopce, do schodů nebo při 
jízdě na ergometru. Spolehlivým, relativně 
jednoduchým a dostupným testem je také 
vyšetření tzv. testem člunkové chůze (shutt
le walk test) mezi dvěmi body na vzdálen~t 
10 metrů a podle tempovaného rytmu 
chůzé41 ) a šestiminutový test chůze se sle
dováním tepové frekvence a saturace krve, 
Při orientačním vyšetření je možno postupo
vat dvěma způsoby: 

Obr. 17 - Pruiná fixace 
hrudniku pomocí zpevňujiclch 

pásů na suchý zip 
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žno provádět zátěž do maxima, tzn. 
OOby, kdy pacient musí přerušit zátěž 
\vodu vyčerpání a v tomto okamžiku se 
:čte TFmax. Ze vzorce TFklid + 
'max - TFklid) x 0,6J se vypočte TF, při 
, pacient trénuje; 
m zátěže se stanoví horní hranice 
etolerované TF a na této hodnotě pak 

:iIlhá tréF1ink. 
musí mít vytNalostní charakter, napří

Q')ůze, běh , jízda na kole či ergometru, 
?lJát týdně 45 minut. Na začátku trénin
inteNal 3krát 10 minut, po každém 
je 2-1 minuty odpočinek. Po týdnu se 

tMl ke každému úseku 1-2 minuty až do 
1 3k~át 15 minut. Pak zkracujeme odpo

pauzu, až je celých 45 minut 
tréninkových. Během celého tréninku 

{i1Ilaffienává tepová frekvence a satura
~ kyslíkem. 

je třeba přerušit 
riáždivém kašli, 

ne-Ii saturace o více než 10 % od 
t\tečn í hodnoty, 
Nýšerlé expektoraci sputa, 
svalové křeče, 
támahové dušnosti. 

livým vyšetřením je spiroergometrie 
iální laboratoři, kde je možné prová

aké trénink u těch pacientů, kteří mají 
- OJ obavu ze zatížení. Při tréninku je 
dostupnost kyslíku a je důležité paci

IlŮběžně kontrolovat a současně pod
at v jeho tréninkové samostatnosti. 
, práce vrací pacientům sebedůvěru 
uje jejich sebevědomí a přispívá 

'psychické pohodě(20· 22). Součástí trě-
· je také nácvik relaxace celého těla 

vací cvičení svalů dolních, ale i hor-
'ončetin. U některých je třeba doplnit 
, cvičení tzv. cvičením duševní hygie
~-~AOS€fltiSéltJ--k{lflZtiltaee··f>8ei-

• psychologem. 
,e dobré, když pacient zná cíl svého 
'. Dobře edukovaný pacient je více 
lán nejen pro samotnou terapii, ale 

a snadněji odolává průvodním jevům 
:bstního tréninku, např. pocení, zrych
:e::hové a srdeční frekvence a svalové 
· .1. Chůze ve vhodné a pohodlné 

obuvi s individuálně volitelnou změnou 

tempa, typu a rytmu a v různém terénu se 
snadno reguluje pro vytNalostní zátěž, kte
rou lze doporučit převážné většině dospě
lých pacientů(14). 
Tento trénink je součástí plicní rehabilitace, 
která obsahuje komplexnější přístup k respi
rační problematice. Základem jsou právě 
kondiční a tréninková dechová cvičení, ale 
také sociální a psychologické poradenství. 
Velký důraz se klade na edukační aktivitu 
pacientů s cílem lépe porozumět příčině 
onemocnění a aktivně přistupovat k samot7 
né léčbě. Praktickým cOem všech programů 
plicní rehabilitace je pozitivní ovlivnění kvality 
života všech jedinců s respirační anamně
ZOlf4, 16,20,22), 

Dechová průprava 
u jedinců s dlouhodobou 
domácí kyslíkovou terapií 

U nemocných s těžší formou nemoci a noční 
nebo i denní hyposaturací se provádí dlou
hodobá domácí kyslíková terapie. Včas 

zahájená dlouhodobá kyslíková léčba 

umožní nemocným lepší rehabilitaci, brání 
vazokonstrikci plicních céva šetří myokard, 
Nutnost inhalovat kyslík neznamená přeru
šení technik respirační fyzioterapie, inhalací 
ani omezení osobního fyzického tréninkul20) 
Udržení dobré fyzické kondice je zajištěno 
pomocí šlapání na ergometru, step peru 
nebo také pěší turistikou, Hodnoty naměře
né na pulsním oxymetru pomáhají doladit 
individuální tréninkový program jedinců 

s kyslíkovou podporou dýchán~41). 
U těchto nemocných je vždy třeba výhledově 
myslet na operativní řešení a vést pacienta 
k fyzické výkonnosti, která je jedním z kriterií 
jeho zařazení do operačního programu nebo 
fla -ěekaeílistinldraflsplantace plic. Proto je 
třeba každého jedince s chronickou reí'pirač
ní chorobou co nejintenzívněji léčit, tedy také 
rehabilitovat. V posledních několika letech se 
věnuje značné úsilí vypracování a zdokonale
ní rehabilitačních programů pro pacienty 
s plánovanou transplantací plic(17, 21) 

Dechová rehabilitace 
po velkých operacích 
včehtě transplantace plic 

Rozvoj operační léčby v chirurgii staví před 
léčebnou rehabilitaci nové požadavky. Při 

rehabilitaci je třeba vycházet z principů 
respirační fyzioterapie s přihlédnutím k spe
cifickým znakům provedeného výkonu, 
Včasně zahájená fyzioterapie a exaktní 
výběr adekvátní cvičební techniky význam
ně ovlivňují nejen rehabilitaci, ale i celou 
terapii již v pNních hodinách po výkonu, 

Rehabilitační proces, jehož základem je 
dechová průprava, problhá v těchto etapách: 
1. příprava k výkonu - vysvědení významu 
fyzioterapie po výkonu a nácv* praktických 
dovedností respirační fyzioterapie, Jak uvádí 
řada autorů, měl by každý terapeut por-ozu
mět pacientově psychologii a nepodceňovat 
anxiozitu, která může velmi ovlivnit poope
rač ní průběh (20,22,41, 42) Práv~ nácvik prak
tických dovedností dechové fyzioterapie 
před operaeí dodává pacientům potřebný 
klid a jistotu při zvládnutí pobytu na jednot
kách intenzívní péče; 
2. v pooperačním období - bezprostředně 
po výkonu zahájit aktivní techniky respirační 
fyzioterapie, standardní hygienu dýchacích 
cest prostřednictvím drenážních expekto
račních bezpoklepových technik, které jsou 
cíleny: i 
• ke zlepšení průchodnosti dýchacích cest, 
• ke snížení bronchiální obstrukce, 
• k maximálně šetrné a minimálně vyčerpá-

vající expektorací, 
• ke zlepšení ventilačních parametrů . 
Základním principem dýchání při fyzioterapii 
je včasná aktivace exspiria. Cíleně je ovliv
ňujeme v jeho délce, intenzitě a především 
plynulosti a rychlosti (výstižněji v pomalosti). 
Vedle manuálních kontaktů a polohy pacien
ta jsou to také manuální manévry, které jsou 
príncipem techniky kontaktního dýchání 
a která je standardní a nejčastěji používanou 
metodou fyzioterapie na JIP a ARO (Obr, 
18), Technika je určena pro spolupracující, 
ale v modifikované formě ji lze úspěšně pou
žít i u nespolupracujících pacientů, 
Někteří pacienti rehabilitují s využitím princi
pů reflexní terapie, kdy základem je neuro
fyziologický přístup vyplývající z vývojové 
kineziologie s přihlédnutím ke specifice 
dýchání a pohybovým možnostem posturál
ního systému operovaných. Cílem fyziotera
pie je aktivace hlubokého stablllzačnlho 
systému páteře a následná aktivace brá
nice v její posturální funke/IlO), 
Do hlubokého stabilizačního systému páteře 
řadíme : 

• autochtonní muskulaturu, 
• oblast pánevního dna, 
• m. transversus abdominis Ueho specifika), 
• hluboké flexory krku, 
které společně s bránicí tvoří jednu funkč
ní jednotku. Jde o funkční systém, který je 
mimo volní cílenou kontrolu. Při jeho aktivaci 
využíváme programů, organizovaných na 
suprskmenové úrovni. 
K cílené reflexní terapii využíváme: 
• polohy těla a jeho jednotlivých částí, 
• opěrné bcdy poloh těla, 
• stimulaci ze spoušlových zón, 
• odpor proti směru lokomočních komplexů 

(odpor velikosti izometrické kontrakce), 



Obr. 19 - 23. Dokumentace ke kazuistice 

Tato technika se nám osvědčila zejména 
u pacientů po transplantaci plic. Napomáhá 
k významnému zkrácení pobytu na ARO, 
k lepšímu zvládnutí pooperačního období 
a snižuje riziko komplikací. Technika umožňu
je efektivní fyzioterapii i u nespolupracujících 
pacientů a dále u pacientů s ventilační pod
porou. Její efekt kontrolujeme v průběhu fyzi
oterapie pomocí monitorace operovaného; 
3. dlouhodobá rehabilitační léčba - po 
propuštění do domácího prostředí s cnem 
zvýšit fyzickou kondici, obnovit pohybové 
aktivity a společenské postaveníoperova
ných. Aktivní spolupráce pacienta a eduka
ce rehabilitačních postupů je podmínkou 
úspěšnosti opětovného zařazení pacienta 
do běžného života. 
Včasný nástup adekvátně vedené respirač
ní fyzioterapie a následná rehabilitační léčba 
ukazují nejen na pozitivní ovlivnění poope
račního průběhu, ale také na rychlé 
a významné zvýšení kvality života většiny 
operovaných. Významně zkracují pobyt 
nemocného na finančně náročných lůžkách 
nemocnic. 

Funkční vztahy svalů 
abdominální oblasti 
a dýchání 

BrárÍice je- rozhodUjícím (JechoVým svalem~ 
Méně zdůrazňovaná je však její úloha 
v rámci tzv. hlubokého stabilizačního systé
mu páteře. Ten významně participuje nejen 
na dýchání, ale také na správné funkci páte
ře . Paréza bránice je relativně vzácné, ale 
závažné postižení, které má charakteristic
ké, časné i pozdní následky a také typické 
příznaky. Dochází při ní k narušení dýchání 
v jeho rytmu, frekvenci, hloubce, intenzitě 
a hlavně ke snížení ventilovaných decho
vých_ objemů. Vyvážený vztah bránice 
a páteře je rovněž narušen, nejčastěji na 
podkladě poškození n. phrenicus v důsled
ku míšní léze ve výši segmentu třetího až 
pátého krčního obratle. 
U některých pacientů je z důvodů chybné 
dynamiky pohybů těla (trupu) bránice nuce
na tzv. "simulovat paretické chování". Prak-

ticky to znamená, že není objektivně zjištěna 
příčina parézy, . ale bránice se přesto jako 
paretická projevuje. Toto její dechové "cho
vání" je nevyvážené a pro pacienta vždy 
subjektivně neuspokojivé. 
Jako jedna z forem terapie je vhodná decho
vá rehabilitace. Základy kineziologických 
zákonitostí při respirační funkci abdominál
ních svalů definovali Hamilton a Slonin(24). 
Dýchání je vždy podmíněno funkcí decho
vých svalů. Vliv polohy těla rovněž ovlivňuje 
dechovou funkci(26. 30) . Vnějším projevem 

neekonomické svalové práce jsou paradox
ní dechové pohybové vzory. 
Vzájemná dysharmonie dechové a posturál
ní funkce svalů se projevuje zvýšenou senzo
rickou vnímavostí v kořenových kloubech 
amá negativní vliv na jejich balanční dynami
ku. U většiny pacientů lze zaznamenat také 
odchylku v posturální funkci pánve. Pacienti 
s kýlou v abdominálnf oblasti jsou většinou 
zařazeni -oo-progtamu-Dpera6ní chirurgické 
léčby~ Jáko respiraEilě- riÚkové období se 
u nich jednoznačně jeví pooperační průběh 
s navozením optimální dechové funkce 
svalů. Zejména u nich je třeba začít stimulo
vat tuto vitální funkci abdominální oblasti 
před naplánovaným termínem operace. 
Břišní, stejně jako brániční kýla omezuje 
funkci všech svalů břišní oblasti (a nejen 
jich) a opět - nejvýrazněji je narušena 
dechová funkce, především samotné dia
fragmy. Svalová dysharmonie, způsobená 
diastázou břišních svalů, se zákonitě projeví. 
v respirační insuficienci různého stupně. 
Běžná standardní dechová rehabilitace, 
založená na regulované, volní reedukaci 
dýchání (dechová gymnastika) je. většinou 
z objektivních důvodů bez efektu. Proto při 
fyzioterapii - reedukaci dechových motoric
kých vzorů, využíváme neurofyziologických 

aspektů vývojové kineziologie s cílem aktiva
ce bránice. Fyzioterapie harmonizuje 
dechovou a posturální funkci svalů v břišní 
oblasti. Svalové souhry bránice a dalších 
abdominálních svalů umožnují cílenou facili
taci dýchání na základě reflexních svalových 
synergií pohybového programu. Tyto pro
gramy jsou pacientem plně akceptovány 
právě v pNních hodinách po operaci. Jejich 
včasná aplikace, včetně cílené předoperač
ní fyzioterapie, významně přispívá k optimál
nímu pooperačnímu průběhu . 

Kazuistika - reflexní 
přístupy při ~oruchách 
nervus phrenicus 

Anamnestické údaje: muž, narozen 1953, 
výška 180 cm, hmotnost 100 kg. 
Leden 1998: viróza, febrilní přes 39°C, asi 
6 měsíců před tím při sportování (squash) 
opakovaně nemůže "popadnout dech", po 
viróze dechová insuficience, hraniční dušnost. 
Únor 1998: interní vyšetření, součástí je i rtg 
plic - nález útvaru nejasné etiologie v dolním 
plicním poli, přijat na pneumologické oddě
lení k upřesnění diagnózy, rozsáhlá antibio
tická terapie, 3krát bronchoskopie, opako
vaně sonografické vyšetření. 
Březen 1998: pro zhoršující se dechovou 
insuficienci přijat na pneumologickou kliniku, 
vyšetřen CT, vysloveno podezření na lipom, 
vyrůstající z bránice (Obr. 19)." 
Duben 1998: přijat na chirurgickou kliniku 
k operačnímu řešení, provedena excize lipomu 
v pravém dolním plicním poli, pacient 5. den 
po operaci propuštěn do domácí péče. 

Květen 1998: po operaci subjektivně stav 
neuspokojivý, přichází na interní kliniku 
a ošetřující lékař doporučuje intenzívně 

rehabilitovat. 
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- 3. 6. prvnfkontakt s decho
'cí, pacient udává dušnost při 
chůze do1. patra, program 
'ÉČebné rehabilitace - dechová 
. polohování a techniky respirač

fe s důrazem na regulované, 
111 a aktivní exspirium, standard
gymnastika. 

1998: pobyt u moře v Řecku, není 
~pět se, později již ani plavat, 
Iklidová dušnost (Obr. 20). 
: opět ve sledování pneumolo
. koncem měsíce přichází na kl i
race, přináší rtg snímky a potvr

:odezření na afunkční pravou 
Iděpodobně z důvodu poranění 

1enicus, doplněna zátěžová spi
srupní hodnoty potvrzují ponáma

cI'ovou insuficienci (Obr. 21). . 
mmnézy: 
:ravé bránice, porucha její ineNa

u posttraumatického poškoze
icus při excizi lipomu, VýŽivova
~ou právě z m. diaphragma; 
"andardní dechová rehabilitace, 
. na regulované reedukaci dýchá
!1lla bez efektu; 
'ifnistu, pneumologa, chirurga 
Jnloga diagnosticky i terapeuticky 
lélvřen; 

se subjektivně cítil čím dál hůř, 

r:y i fyzicky, klidová dušnost, 
n fyzické zátěže - chůze po 

~ení auta, plavání, sed u stolu, 
PC atd. 
jsme reflexní terapii. Jejím zákla

wrofyziotogický přístup vyplývající 
é kineziologie, který je obsahem 

xní lokomoce, s cnem aktivovat 
narrnonizovat dechovou a postu
n svalů v břišní oblasti. 
léčebné rehabllitácEi: 
nální tyzJoteraple - na principu 

liornoce po dobu pěti měsíců; 

tRIÍ fyzioterapie: 
,ě 1 krát 
f1ě 2krát, kombinace 2krát fyziote

'Jl 1 krát fyzioterapie + 1 krát ergo-

;Jfosinec - podle pracovního diáře 
ale již ne denně : 1 krát fyzioterapie 

-l!JOrnetr; 
, objem cvičební zátěže: 
,ičebních bloků v délce 60--90 
'~rát fyzický trénink na ergometru, 

né hodnoty: 
Sp02 (pulsní oxymetr), 
35/00 startovní 
90-100 v 15.-25. minutě výkonu 
startovní 

·,/top výkonu; 

• exaktně cílená fyzioterapie· a edukace 
pacienta: nepřeceňovat síly neadekvátní 
fyzickou zátěží, ale v průběhu dne opako
vat doporučené a již naučené pNky fyzio
terapie. 

Závěr 

• při ovlivnění bráničního dýchání je třeba 
vždy uvažovat o funkci bránice nikoli 
pouze izolovaně dechově, ale musíme 
ovlivňovat její funkci v souvislosti se stabili
začním hlubokým systému páteře senem 
reflexně facilitovat Její dechovou a sta
bilizační funkci současně (Obr. 22, 23); 

• na vlastní žádost pacienta (z důvodů pra
covního zaneprázdnění a subjektivně 

uspokojivého zdravotního stavu) fyziotera
pie přerušena v lednu 1999, pak pouze 
příležitostné konzultace, naposledy prosi
nec 1999; 

• muž bez subjektivně negativních pocitů 
dýchání s plným pracovním zapojením 
i sportovním vyžitím (vysokohorské sjez
dování na lyžích, podmořské potápění 
35-40 metrů hloubky) . 

Práce byla podpořena grantem IGA MZ CR 
č. 2056-5 a výzkumným záměrem 
111 300003 M$MT 
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SVALOVÉ OSLABENí U RADIKULÁRNíHO 
SYNDROMU A PORUCHY STABILITY 

Horáček O. 

Univerzita Karlova, 2. lékařská fakulta, Klinika rehabilitace, Praha 5 - Motol; 
přednosta: doc. PaedOr. Pavel Kolář 

SOUHRN 

U pacientů s radikulárními syndromy L5 pozorujeme někdy poruchy stability ve stoje a při chůzi, 
které souvisejí s oslabením abduktorů kyčelního kloubu a ventrolaterálního svalstva bérce. Ve 
skupině 44 pacientů s radikulárním iritačně zánikovým syndromem L5 jsme vizuálně hodnotili stoj 
na jedné OK, posuzovali posturální poruchy pánve, intenzitu trupových oscilací a úroveň vyrovná
vacích pronačně supinačních pohybů nohy. Tyto příznaky lze dle našich zkušeností použít při 

hodnocení procesu regenerace nervového kořer.e, jelikož jejich intenzita se typicky mění tak, jak se 
upravuje síla postižených svalových skupin. Při postupující regeneraci nervového kořene se zlepšuje 
funkce abduktorů kyčelního kloubu (stabilita pánve) i kvalita vyrovnávacích pronačně supinačních 
pohybů nohy a v důsledku toho se intenzita trupových oscilací při stoji na postižené DK pozvolna 
vrací na fyziologickou úroveň. Příspěvek upozorňuje na důležité funkční souvislosti a zdůrazňuje 
faktory, které je třeba při interpretaci uvedených nálezů brát v úvahu. 

K I í č O v á s lov a : poruchy s tability, radikulární syndrom L5, abduktory kyčelního kloubu, 
ventrolaterální svalstvo bérce, trupové oscilace, posturální poruchy pánve, pronačně supi
načni pohyby nohy 

SUMMARY 

Horáček O.: Muscular Weakening in Radicular Syndrome and Impai
red Stabi li t y 

ln 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 proces s of 
regeneration of th nerve root as their intensity changes typicaliy as the strenght ol the aftected muscle 
groups is restored. Ouring progressing regeneration ol the nerve root, the lunction of abductors ol 
the hip joint (stability ol pelvis) improves as well as the quality compensating pronation-suponation 
movements of the foot and therefore the intensity ol oscillations ol the trunk when standing on the 
aftected lower extremity is slowly restored to a physiological leve!. The paper draws attention to 
important lunctional associations and emphasizes lactors which have to be taken into consideration 
during interpretation ol the mentioned lindings. 

Ke y wo r d s : 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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ÚVOD 

V rámci radikulárních syndromů L5 a Sl můžeme 
diagnostikovat oslabení v typických svalových skupi
nách a někdy v rozsahu celé končetiny. To může mít 

významné důsledky mimo jiné i z hlediska stability 
stoje a chůze. Zvláště významné bývá v tomto smyslu 
oslabení abduktorů kyčelního kloubu a oslabení ven
trolaterálního svalstva bérce (m. tibialis anterior, m . 
extensor digitorum longus, m. extensor hallucis lon-



gus, mm. fibulares). Uvedené svalové skupiny jsou 
postiženy především u radikulárního syndromu L5. 
I lehké oslabení uvedených svalů vede k narušení 
mechanismů regulujících posturální stabilitu na 
úrovni dolní končetiny. To se projevi zejména v postu
rálně náročnějších situacích jako je stoj na jedné DK, 
kdy lze posoudit funkci jak abduktorů kyčelního klou
bu, tak do jisté míry i bércového svalstva. 

Cílem příspěvku je zdůraznit specifickou úlohu ab
duktorů kyčelního kloubu a bércových svalů při zajiš
ťování stability ve stoje a při chůzi. Jsou 
prezentovány zkušenosti získané při dlouhodobém 
sledování skupiny pacientů s radikulárním syndro
mem L5. 

SOUBOR A METODIKA 

Základní soubor tvořilo 44 pacientů s diagnózou 
radikulární iritačně zánikový syndrom L5, kteří měli 
oslabení ventrolaterálního svalstva bérce a abdukto
rů kyčelního kloubu (dále a . k. k.) potvrzené svalovým 
testem. První vyšetl-ení se u většiny pacientů usku
tečnilo 2. - 4. týden od rozvoje prvních příznaků. 
Všichni absolvovali EMG vyšetření k verifikaci radi
kulární léze, neurologické a myoskeletální vyšetření, 
dále svalový test, test stoje na jedné DK (Trendelen
burgova zkouška). Většinu pacientů jsme kontrolně 
vyšetřovali v krátkých časových intervalech, což 
umožnilo posoudit změny ve vývoji svalového oslabe
ní. Stabilita při stoji na jedné DK pak byla přesněji 
hodnocena vizuálně na základě videozáznamu pořizo
vaného při prvním vyšetření a dále v odstupujednoho 
a třech měsíců. Stupeň oscilací jsme kvantifikovali 
měřením odchylek od olovnice v laterolaterálním 
směru. Nálezy jsme vždy též stranově porovnávali. 

Ph stoji na jedné DK. kdy pacient stál 10 sekund 
nejprve na nepostižené DK a pak 10 sekund na posti
žené DK, jsme hodnotili: 

1. posturální poruchy v oblasti pánve - pozitivní či 
negativní Trendelenburgova zkouška; 

2. stupeň oscilací trupu; 
3. schopnost udržet stabilitu při stoji na jedné DK 

bez došlapování na druhou DK (popřípadě kolikrát 
bylo nutno během kontrolního intervalu došlápnout); 

4. vyrovnávací, pronačně supinační pohyby nohy 
a hru šlach a prstů nohy. 

VÝSLEDKY 

Ad 1. Trendelenburgova zkouška byla pozitivní na 
počátku sledování jen u II pacientů, u dalších 14 
pacientů pak během sledovaného období až později. 
U ostatních 19 pacientů jsme zaznamenali negativní 
Trendelenburgovu zkoušku. 

Ad 2. U všech 44 pacien tů jsme pozorovali od po
čátku sledování při stoji na postižené DK abnormálně 
výrazné, převážně laterolaterální oscilace trupu. 
U všech pacientů oscilace trupu v průběhu sledování 
pozvolna odeznívaly a stranové rozdíly se vyrovná va
ly . 

Ad 3. U 33 pacientů jsme při stoji na postižené DK 
zjistili, kromě výrazných oscilací trupu, i opakované 
došlapování na nepostiženou DK. Při stoji na neposti
žené DK jsme došlapování druhou DK pozorovali jen 
výjimečně. Počet "dóšlapů" se v průběhu sledování 
u většiny těchto pacientů snižoval. 

Ad 4. U všech 44 pacientů byla při stoji na postiže
né DK pozorována výraznější hra šlach a prstců nohy, 
ale jednoznačně méně intenzivní vyrovnávací prona
čně supinační pohyby nohy. Během sledovaného ob
dobí se však stranové rozdíly u větŠiny pacientů opět 
částečně vyrovnávaly. 

DISKUSE 

Ph zajišťování stability ve stoje i při chůzi je mimo 
jiné důležitá i normální funkce a souhra svalů dolní 
končetiny. Nezbytnou podmínkou normálního stoje 
i chůze je především správná funkce svalů zajišťují
cích stabilitu pánve (5). K poruchám funkce i souhry 
svalů dochází často i u radikulárních syndromů L5 
a Sl. Někteří tito pacienti pak udávají pocit nestabi
lity při stoji a pomalé chůzi. Týká se to pr'edevším 
pacientů s radikulárním syndromem L5, kde bývá 
často oslabené jak ventrolaterální svalstvo bérce, tak 
a. k. k. Méně často jsou zmíněné obtíže vyjádřené 
u pacientů s radikulárním syndromem Sl, kde může 
být oslabení lýtkového svalstva a gluteus maximus . 
V našich předchozích sděleních jsme se částečně touto 
problematikou již zabývali O, 6). Diskrétní svalové 
oslabení se může projevit zejména v posturálně nároč
nějších situacích, jako je stoj na jedné DK. Při tomuto 
testu jsme schopni odhalit i lehké poruchy stability 
a posoudit hlavně funkci a. k . k., ale i ventrolaterál
ního svalstva bérce. 

Jak dokládají výsledky našeho pozorování je zřej 

mé, že pokud jde o posturální poruchy pánve, trupové 
oscilace, "vyrovnávací", pohyby nohy a hru šlach 
a prstců, zjistili jsme významné rozdíly při stoji na 
postižené a nepostižené DK. 

Podle očekávání u části pacientů (25 pacientů ) byla 
pozitivní Trendelenburgova zkouška. Při hodnocení 
Trendelenburgovy zkoušky jsme vycházeli z tradiční
ho popisu (4,5,7) a zkoušku považovali za pozitivní , 
pokud byl přítomen některý následující příznak : po
kles pánve nestojné končetiny, hOl'izontální posun ve 
směru stojné DK (bez druhostranného poklesu pánve 
a kompenzačního úklonu trupu), úklon trupu na stra
nu stojné DK a současně elevace pánve, posun pánve 
nad stojnou končetinu a kompenzační úklon trupu na 
opačnou stranu . Poněkud překvapivé bylo zjištění, že 
na počátku sledování se dařilo uvedené změny v ob
lasti pánve diferencovat pouze u II pacientů. Navíc 
prvními zřetelnými projevy zde nejčastěji byl horizon
tální posun pánve, kompenzační úklon trupu event. 
elevace pánve a nikoliv pokles pánve. 
Jednoznačně nejnápadnějším projevem, již při 

orientačním vizuálním posuzování, byly abnormálně 
výrazné oscilace trupu převážně v laterolaterálním 
směru ve srovnání se stojem na nepostižené DK (u 
všech 44 pacientů ). U několika pacientů s výrazným 
svalovým oslabením jsme pozorovali témě\' až ne-



schopnost samostatného stoje na postižené OK. Tito 
pacienti museli během 10 sekund trvají6ho stoje na 
postižené DK i vícekrát došlápnout na nepostiženou 
DK, aby udl"Želi rovnováhu. Této skutečnosti lze vy
užívat při kvantifikaci míry posturální nestability při 
stoji na postižené DK. Pokud kromě oscilací trupu je 
pacient nucen "pomáhat si", i došlapováním na nepo
stiženou DK, pak jde již o relativně těžší poruchu 
stability stoje. 

Důležité je též zjištění, že oscilace trupu pozvolna 
různě rychle ustupují (vracejí se na fyziologi.ckou úro
veň) tak, jak pokračuje zlepšování sOy a. k. k. a ven
trolaterální svalové skupiny bérce při postupující 
regeneraci nervového kořene . V tomto směru se však 
úejmě uplatňuje i proces posturální adaptace, která 
je individuálně variabilní. Opakovaně jsme se pře
svědčili o tom, že jakm ile se oscilace nevrátí na fyzio
logickou úroveň, je to neklamnou známkou trvajícího 
(často diskrétního) oslabení a. k, k., které ještě nemusí 
být prokazatelné svalovým testem . V tomto smyslu 
lze proto oscilace trupu u pacientů s radikulárním 
syndromem chápat jako test pro detekci diskrétního 
slabení a. k . k , citlivější, ncž svalový test, a to zejména 
v případě, že je též patrné oslabení bércov)'ch svalu. 
Další naše zkušenost je, že pokud dojde k úpravě sOy 
svalstva bérce ad integrum, ale oscilace trupu ph stoji 
na postižené DK trvají, pak je velmi pravděpodobné, 
že nedošlo zcela k úpravě síly a. k . k, (reziduální 
oslabení a. k. k. může být natolik diskrétní, že nemusí 
již být prokazatelné pomocí svalového testu) 

U všech 44 pacientů souboru jsme od počátku sle
dování, kromě zmíněných trupových oscilací, zazna
menali také zvýšenou hru šlach a prstců nohy 
a hlavně nedostatečné vYI'ovnávací ( hlavně pronačně 
supinační) pohyby nohy. Tyto pohyby se při stoji na 
jedné DK za normálních okolností projevují zvedáním 
palcové a malíkové strany nohy od podložky. Pronace 
a supinace se uskutečňuje pf-edevším v dolním hle
zenním kloubu (3). Na pronaci participují hlavně mm. 
fibul a res, na supinaci pak zejména m. tibialis anterior 
a posterior (3). Uvedené příznaky jsou dusledkem 
oslabení většiny svalů participujících především na 
supinaci a pronaci nohy a zajišťujících vyrovnávání 
titubacÍ těla na úrovni nohy. V našem souboru se 
stranové rozdíly u většiny pacientů v průběhu sledo
vání pozvolna vyrovnávaly. 

Za norm u při stoji na jedné noze se u necvičeného 
pokládá udržení se po dobu asi 10 sekund (8). Véle 
uvádí, že ph stoji o úzké bazi nemá být patrna výraz
nější hra šlach, která při zhoršené stabilizaci přechází 
až do viditelného kolísání trupu (8) Janda v souvis
losti se stojem na jedné DK upozorňuje, že vyrovná
vací hra prstců a oscilace trupu se vždy - zdáště při 

delším stoji - postupně zvyšují (2). Oscilace trupu 
a hra prstců a šlach nohy jsou tedy do jisté míry 
fyziologi.cké. Za normálních okolností, při neporuše
ném CNS, jsou titubace ve stoji na jedné DK vyrovná
vány hlavně pohyby v oblasti hlezna, případně 

oscilacemi trupu. To vyžaduje koordinovanou aktivitu 
akrálních svalů stojné končetiny a svalů trupu (2). 
Podmínkou k tomu, aby se výše uvedené mechanismy 
dostatečně uplatnily,je normální propriocepce, správ
ná funkce a. k. k . a též svalstva bérce umožňující 
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vyrovnávací pohyby v oblasti hlezna . U radikulárn í
ho syndrom u L5 dochází běžně nejen k narušení pro
priocepce, ale i k výraznému oslabení jak a. k. k, tak 
bércového svalstva. To má charakteristické důsledky 
z hlediska stability stoje i možností kompenzačních 
mechanismů. 

Účelovou podstatou výše popsaných oscilací trupu, 
pozorovaných u pacientů s radikulárním syndromem 
L5, je tedy kompenzovat titubace těla tak, aby byla 
zachována schopnost stoje na postižené dolní konče
tině. Při oslabení bércového svalstva je zhoršená 
schopnost kompenzovat titubace těla pohyby na úrov
ni hlezna (nohy), takže nároky na vyrovnávání postu
rální nestability pomocí trupových oscilací stoupají 
a jejich amplituda se pak zákonitě zvyšuje Stupeň 
oscilací je o to větší, že stabilita pánveje narušená pii 
oslabených a. k, k. (za normálních okolností vycházejí 
fyziologické vyrovnávací oscilace z pevné základy 
v podobně stabilní pánve). Pokud je pacient v zájmu 
udržení stability nucen opakovaně došlapovat - pi'i 
stoji na postižené DK - též nepostiženou končetinou 
je zřejmé, že vyrovnávací efekt oscilací ne. udržení 
stability je nedostatečný a naopak. Jak postupuje 
zlepšování síly a. k. k . i bércového svalst\'a a jak se 
zlepšuje stabilita pánve i kvalita vyrovllávacích pohy
bů nohy, snižuje se intenzita trupových oscilací. Dle 
toho lze nepřímo usuzovat i na úroveň regenerace 
nervového kořene, To co bylo řečeno však samoúejmě 
platí pouze v případě, že centrá ln í mechanismy regu
lující stabilitu těla jsou neporušené, Pi-edpokládá to 
především normální funkci vestibulárního ústrojí , 
mozečku, neporušenou míchu atd. 

Naše zkušenosti naznačují, že narušení svalového 
systému u pacientů s radikulárním syndromem není 
omezeno jen na oblast DK, ale že dochází ke změnám 
svalového systému jako celku. Proto máme v úmyslu 
se dále této problematice věnovat a v další studii, 
kterou nyní zahajujeme, využívat k upi'esnění vztahu 
mezi svalovým systémem a posturální st.abilitou i sla
bilometrii a polyelektromyografli, 

SHRNllTÍ 

• akutní radikulární iritačně zánikový syndrom L5 
je charakterizován oslabením a . k . k. a ventrolate
rálního svalstva bérce; 

• oslabení ventrolaterální svalové skupiny bérce se 
u těchto pacientů ve stoje na postižené DK projed 
nedostatečnými vyrovn á vacími pohyby nohy, 
oslabení a. k. k. vede k nestabilitě pánve ; 

• abnormální oscilace trupu při stoji na postižen ' DI< 
chápeme jako pi-íznak kompenZUjící titubace těla , 

jsou-li insuficientní bércové (ventrolaterálníl svaly 
i a . k . k.; 

• oscilace JSou přítomné zejména tehdy, jsou-Ii sou
časně oslabené a. k . k. i ventrolaterální bérco"é 
svaly a intenzita oscilací je pi-ímo úměrná stupni 
svalového oslabení; 

• oscilace jsou pi'íznakem přechodným - pozvolna 
ustupují pokud probíhá regenerace nervového ko
řene a upravuje se runkce a. k. k. i bércového sval
stva; 



s abnormální oscilace trupu pi'i stoji na postižené DK 
jsou spolehlivým testem pro včasné odhalení oslab
ení a. k. k. u radikulárního syndromu L5 . 

ZÁVĚR 

Příspěvek zdůrazňuje souvislost mezi oslabením 
abduktorů kyčelního kloubu a bércových svalů u ra
dikulárního syndromu a poruchami stability ve stoje 
a při chůzi. Jsou popsány a diskutovány klinické pří
znaky plynoucí z oslabení uvedených svalových sku
pin. V tomto smyslu jsou dominantní především 
abnormální oscilace trupu ve stoje na postižené DK, 
méně výrazné jsou posturální poruchy v oblasti pánve 
a nedostatečné vyrovnávací pronačně supinační po
hyby nohy. Je zdůrazněna možnost použít uvedené 
pi'íznaky při hodnocení úpravy svalového oslabení 
a procesu regenerace nervového kořene L5. 
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Chronická obstrukční plicní nemoc (CHOPN) patří 
celosvětově mezi významné příčiny chronické morbidity 

a mortality. V současné době je CHOPN čtvrtou nejčastější 
příčinou úmrtí na světě a v příštích desetiletích se očekává 

nárůst její prevalence a mortality. 

Mezi metody, které se zača

ly v posledním desetiletí široce 
uplatňovat při léčbě CHOPN, pa
t ří plicní rehabilitace, nejčastější 
způsob nefarmakologické léčby, 
která obsahuje jednak techniky 
respirační fyzioterapie a také pro
gramy pohybové terapie. Ukazuje 
se, že podstatnější zlepšení kva
lity života nemocných není mys
litelné bez racionálního používá
ní obou těchto metod. Dříve se 
za rehabilitaci u plicních chorob 
pokládala pouze léčebná tělesná 
výchova (LTV) obsahující decho
vou gymnastiku, polohové pokle
pové drenáže s nácvikem odkaš
lávání a posilování dýchacích sva
lů. Studie o adaptaci organismu 
na tělesnou zátěž však prokáza
ly, že vedle metod fyzioterapie 
(L TV) se v současnosti při léče
ní více uplatňují programy pohy
bových aktivit s efektivním zvy
šováním odolnosti nemocného na 
tělesnou námahu. Zlepšení těles
né kondice nemocných zname
ná, Že vedle příznivého ovlivně
ní vlastního patologického proce
su se také podstatně rozšiřují je
jich pohybové možnosti. Program 
plicní rehabilitace tak zvyšu
je osobní nezávislost a samostat
nost nemocného, a tímto pomá
há zlepšit kvalitu jeho života. 

Plicní rehabilitace je multidis
ciplinární program, jehož sou
částí je: 
- fyzioterapie 
- pohybová léčba 

- dietní a nutriční programy 
- psychologická podpora 
- sociální poradenství 
- motivačně vedená edukace pa-

cienta a jeho rodiny 

Fyzioterapie - jednotlivé úseky 
léčby se zabývají: 
- korekční prací s držením těla 

- nácvik polohocitu a pohybo-
citu 
respirační fyzioterapií (RFT) 

- obnova pocitu volného dý
chání 

- jak správně inhalovat léky - -
dýchání při inhalacích 

- mobilizační dechovou gym
nastikou ' - protažení svalů 

a uvolnění kloubů 
- relaxačními technikami 

uvolňování celého těla nebo 
jeho částí 

- fyzikálními procedurami - do
provodná vodoléčba, elektro
léčba 

- ergoterapií léčba prací 
s emočním a motivačním ná
bojem 

obr. 1 - BriiggeTŮv princip 

u CHOPN 
Fyzioterapie - korekce 

držení těla, práce s tělem 

Ovlivnění struktury těla pova
žujeme u pacientů s CHOPN 
za stěžejní. Naprosto škodlivým 
a chybným krokem je dechová 
práce v nepřipravené pohybové 
soustavě. Mezi korekční aktivi
ty patří: 
- korekce pohybové osy dýchání 
- Briiggerův princip 
- korekce postavení pánve 
- korekce bederní páteře 
- korekce hrudníku a hrudní pá-

teře 

- korekce krční páteře 
- korekce postavení hlavy 

Korekce je vždy spojena s kloub
ní mobilizací nebo automobilizací 
a stimulací měkkých tkání svalo
vých a vazivových struktur těla . 

Fyzioterapie - koriguje dechové 
pohyby těla: 
pohybová osa dýchání je: 

pánev-páteř-hlava 

Briiggerův princip (obr. 1): 
pohybové komponenty dýchá
ní jsou: 
- pánev 
- abdominální oblast 
- hrudník a páteř 
- hlava (obr. 2) 

Práce je podpořena VZ MŠMT 11130003 
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obr. 2 

Respirační fyzioterapie - pomá- ho člověka, jehož dýchání probí-
há řešit příznaky onemocnění: há v patofyziologických podmín-
Příznaky objektivní: kám dýchacího systému. RFT je 
- kašel léčebnou metodou s obecně plat-
- dušnost nými zákonitostmi, ale exaktně 
- zahlenění individuálně aplikovanou. Prak-

------t~:rfmity_-hTttein:fkn ---- tiekým-ebsahem-R:FF-je terapeu-

Příznaky subjektivní: 
- pocit krátkého dechu 

nedostatku vzduchu - "nemo
hu se nadechnout" 
tíhy na hrudníku - "nemohu si 
vydechnout" 
pocit hrudního krunýře 
únava a vyčerpání 
strach 

Obtíže, pro které je RFT indiko
vána jako léčebná metoda, jsou 
vždy definovány jako individuál
ní problémy respiračně nemocné-

ticky modifikované dýchání. Mo
difikace je dána typem onemoc
nění, aktuálními symptomy a in
dividuální dechovou limitací ne
mocného. Metody RFT vyžadují 
aktivní přístup edukovaného pa
cienta. Priority RFT jsou: 

zlepšit hygienu dýchacích cest 
snížit bronchiální obstrukci 
zvýšit průchodnost dýchacích 
cest 

- dosažení a udržení pocitu 
zdraví 

- zlepšit kvalitu života nemoc
ných 

Pneumologia 

Techniky, jejichž cílem je od
stranění nadměrné bronchiál
ní sekrece, se nazývají drenážní 
techniky - expektorační techni
ky hygieny dýchacích cest. V cen
tru jejich pozornosti je symptom, 
který nemocné obtěžuje - pří

tomnost hlenu v dýchacích ces
tách. Chronické zahlenění je 
symptom, který zvyšuje obstruk
ci dýchacích cest a má, mimo 
jiné, destrukční vliv na bronchiál
ní a plicní tkáň. Pacient (fyziote
rapeut musí vynaložit velké úsi
lí, aby toto "cizí těleso" bylo z dý
chacích cest odstraněno. 

Mezi drenážní techniky, kte
ré jsou vhodné pro pacienty 
s CHOPN, patří: 

AD - autogenní drenáž (obr. 3) 
- FLUTTER-oscilující PEP sys

tém dýchání (obr. 4) 
- ACBT - aktivní cyklus decho

vých technik 

Techniku šetrné expektora
ce s využitím optimální pracov
ní dechové kapacity ocení pře
devším pacienti trpící častou 
dyspnoe a hyposaturací, jejichž 
příčinou je zvýšení obstrukce 
z důvodů zahlenění a přítom
nosti hlenových zátek. Největ
ší uplatnění mají při akutní exa
cerbaci CHOPN, která je dopro
vázena tvorbou hnisavé sekrece 
jako produktu zaktivovaného zá
nětu v dýchacích cestách. Inha
lace, spojená s technikami RFT, 
umocňuje krátkodobý i dlouho
dobý expektorační vliv drenáž
ních technik. 

Respirační fyzioterapie - jed
notlivé úseky léčby směřují k: 

snížení dechové asynchronity 
v dýchacích cestách 
zpomalení rychlosti a intenzi
ty inspiria 
prodloužení a uvolnění exspi
ria 
kontrole kašle - techniky re
dukce kašle 

- odstranění sekrece bez kašle, 
např. pomocí ústní brzdy při 

výdechu 
- zvýšení efektu inhalační léčby») 
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obr. 3 

»> - ekonomickému využití vde-
chové a výdechové pauzy 

- přerušení dechu v jeho které
koli fázi jako prevenci únavy 
dechových svalů a celkového 
vyčerpání 

Dechová gymnastika 

Všechny formy dechové gym
nastiky přispívají k zvyšování 
fyzické kondice a prevenci se
kundárních změn pohybového 
aparátu respiračně chronicky 
nemocných. Důraz na synchro
nitu dýchání, zvláště u pacien
tů s různým stupněm bronchi
ální obstrukce a časové rozvr
žení jak vdechu, tak také výde
chu při cvičebních pohybech, je 
charakteristické právě pro de
chovou gymnastiku jako pohy
bově vyšší stupeň řízené aktivi
ty s exaktně cDenou dechovou 
a pohybovou činností. Nikdy ná
silně nezasahujeme do rytmu pa
cientova dýchání, nevelíme a im
perativně neřfdfme prvky decho
vé gymnastiky. Vždy se řídíme 
principem individuálního přístu
pu k pacientovu dýchání a ne
ustále klademe důraz na edu
kační a instruktážní část fyzio
terapie. Dechová gymnastika je 
praktickým obsahem kondiční
ho cvičení pro kardiaky, diabe
tiky, onkologicky léčené paci
enty a řadu dalších, chronicky 
nemocných jedinců, u nichž se 
vyskytuje řada diagnóz paralel
ně. V běžné praxi nejčastěji vy-

užíváme statickou (obr. 5), dy
namickou a mobilizační decho
vou gymnastiku. Některé fyzi
oterapeutické techniky využí
váme při terapii funkčních po
ruch hybné soustavy. Jsou urče
ny pro regeneraci pohybové sou
stavy a jsou rovněž doprovázeny 
dýcháním, například techniky 
postizometrické relaxace, rela
xační protahování hyperaktiv
ních fázických svalů, mobilizač
ní měkké techniky svalů a uvol
ňování svalových fascií. Dechová 

obr. 4 

gymnastika je bazální technikou 
kondičního cvičení nemocných 
CHOPN (obr. 6). 

Mobilizační dechová gymnasti
ka v programu plicní rehabili
tace má tyto principy: 
- nerytmovat pacientovo dýchání 
- nevelet při pacientově dýchání 
- nenutit pacienta do maximál-

ních výkonů 
- edukovat a vysvětlovat správ

né a individuálně vhodné prin
cipy dýchání 

obr. 5 



Pohybové aktivity 
a CHOPN 

Význam zvýšení tělesné zdatnos
ti pro prevenci a léčení chronic
kých plicních chorob, CHOPN 
nevyjímaje, je dnes již řadou auto
rů věcně, statisticky a především 
prakticky objektivně dokázán . 
Respirační fyzioterapie je léčba 
určená především hospitalizova
ným pacientům, či nemocným 
s převahou symptomu zvýsené 
produkce bronchiální sekrece. 
Je nutné upozornit, že RFT není 
monoterapií. V posledním dese
tiletí většina autorů dává před
nost celkovému zvýšení tělesné 
zdatnosti a zvýšení adaptace na 
tělesnou zátěž, např. formou po-

-t-___ --=h;;;.t..:.b:...;o:...;v...;:é'-=a.kl ivity...:. Z~ optimál~2-o-
stup pokládáme vzájemnou kom
binaci obou těchto metod. Tech
niky respirační fyzioterapie mají 
především bezprostřední lokální 
vliv, naproti tomu postupné zvy
šování adaptace na tělesnou zátěž 
se vytváří delší dobu, ale má tr
valejší celkový efekt. Tento způ
sob tréninku vyvolává u pacientů 
s CHOPN stejnou odpověď jako 
u zdravých nebo dokonce i vý
konnostně nadprůměrných je
dinců. Rozdíl je hlavně v kvanti
tě a intenzitě zátěže. Obecným 
principem, který vyvolá žádaný 
efekt je, stejně jako u zdravých, 
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určité krátkodobé zatížení, které 
postupně vytvoří adaptaci všech 
zúčastněných systémů lidského 
organismu. 

Trénink velkých skupin koster
ního svalstva jak u zdravých, tak 
i u nemocných osob s CHOPN se 
projeví jak morfologickými, tak 
i metabolickými změnami. Podle 
druhu tréninku se ovlivní určitá 
funkční oblast, například silový 
trénink posiluje kontraktilní apa
rát svalových vláken fibrily aj, na
proti tomu vytrvalostní trénink 
zvyšuje enzymatickou metabo
lickou kapacitu svalových vláken 
spojenou s výdejem energie. Tato 
forma tréninku se pro zdravotní 
prevenci i léčebné působení po
kládá za významnější. Přitom se 
zvyšuj~ oxi90at)vIlík~pacita vlá
ken 1. typu, přičemž se podle ně
kterých autorů poněkud potlaču
je typ IIb, který se má transfor
movat ve IIa tj. více oxidativní. 

Zvýšení oxidativní kapacity 
má za důsledek snížení produkce 
laktátu La, což je typické pro tré
novaný sval. Tyto změny se však 
neobjeví při nízké intenzitě zátě
že, ale vystupují teprve po dosa
žení určitého prahu a trvání tré
ninku . Podle současných názorů 
lze optimální efekt očekávat mi
nimálně po 5 až 10 týdnech cvi
čení, kdy se jed~otlivé lekce opa
kují 5krát týdně a trvají 30 až 45 
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minut. Lze použít i intermitentnÍ 
formu cvičení, to znamená s vlo
ženými přestávkami . Použitá in
tenzita má dosahovat minimál
ně 50 až 60 % maximální kapaci
ty vyjádřené buď VOzmax, nebo 
stejným vzestupem srdeční frek
vence. Dosud však není jednoty 
mezi autory, a to jak v doporučo
vané intenzitě, tak i formě tré
ninku. Všeobecně doporučova
nou formou vytrvalostního tré
ninku je chůze, raději terénní 
chůze a jízda na ergometru či jíz
da na kole v přírodě (obr. 7). 

V ČR prokázal Chlumský 
a kol. ve své studii z roku 2000, 
že již 8týdenní ambulantní re
habilitace vedla u nemocných se 
středně těžkým až těžkým stup
něm CHOPN ke zlepšení tole
rance fyzické zátěže a kvality ži
vota.l9 nemocných bylo rando
mizováno do 2 skupin, 6 pacientů 
bylo léčeno standardním způso
bem, 13 podstoupilo vedle stan
dardní péče ambulantní plicní 
rehabilitaci, 8 týdnů, 2x týdně. 
Testová škála zahrnovala měře
ní před zahájením programu a po 
8 týdnech: měření dynamických 
a statických ventilačních para
metrů, měření okluzních úst
ních tlaků, 6minutový test chů
zí (6MWT) a bicykloergometrii 
s měřením maximální spotře

by kyslíku. K hodnocení kvali
ty života byl použit "Saint Ge
orge Respiratory Questionnaire" 
(SGRQ), hodnotící příznaky, ak
tivitu a důsledky nemoci. Z vý
sledků vyplývá, že výchozí vzdá
lenost při 6MWT pozitivně ko
relovala s FEV) (p<O,Ol),..FEV/ 
VC (p < O,01) a negativně s RV 
(p<O,Ol). Trénovaná skupina 
prokázala signifikantní zlepšení 
při 6 MWT (+54,08 až +67,29 
, P = 0,003) a Borgově skóre (RP 
10) při maximální zátěži (p = 

0,001). Zlepšení V02max téměř 
dosáhlo statistické významnosti 
(+1,78 až +3,07 ml/kg/ min, p = 
0,07). V parametrech SGRQ (ak
tivita a důsledky) došlo ke klinic
ky významnému zlepšení (7,32 
resp. 4,09 bodu). Studie stále po-
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kračuje a dnes již je do programu 
zařazeno přes 40 sledovaných pa
cientů s CHOPN. 

Pohybové aktivity obnovují 
adaptaci organismu na těles
nou zátěž: 
- adaptace 

- dechová a pohybová 
- kardiovaskulární - oběhová 

- metabolická 
- lepší pohybový výkon se stej-

nou dechovou námahou 
korekce dechových vzorů s ná
lednou korekcí spotřeby kys

líku 
- pohybové aktivity - rekreační 

formou 
- sport 

Program plic nf rehabilitace po~ 
máhá: 
- snížit progresi nemoci 
- kontrolovat její příznaky 
- usnadňovat ventilaci 

prodloužit život nemocného 
- zlepšit jeho kvalitu života 
- redukovat finanční náklady 

celkové léčby 

Protože však základem působení, 
které přináší příznivé efekty zlep
šení fyzické kondice nemocného 
jsou fyziologické mechanismy, 
které nemají trvalý charakter, je 
nutné, aby se zlepšený stav udr
žel, neustále v pohybových aktivi
tách pokračovat a dále je rozvíjet. 
Bohužel se tato nutnost nepřetr

žitého cviče
ní často stává 
největší brz
dou v širokém 
a důsledném 

uplatnění po
hybové tera
pie. Po prvot
ním nadšení 
a počátečním 

rychlém rela
tivním zlepšení 
se u části cvi
čících pacien
tů objeví psy
chická únava 
až nechuť dále 
pokračovat. Při 

přerušení nebo 
_ .n.rrI"-7pní cvi-
čebního úsilí 
pak samozřej

mě všechny 
získané kladné 
změny během 
krátké doby 
zmizÍ. Patří 

proto k povin
nostem lékaře 
a fyzioterapeu
ta tyto obtíže 
spolu s pacien
tem překonat 

a přesvědčit 

nejen nemoc
ného, ale pře-

obr. 7 

devšÍm jeho rodinu, aby v této te
rapií vytrvale pokračovali. 

Plicní rehabilitace pomáhá, 
když: 
- pacient aktivně přistupuje 

k léčbě 
- vstřícnost a objektivní infor

mace jsou založeny na obou
stranné důvěře 

- nastane partnerský vztah paci
ent - fyzioterapeut 

Rovněž výchova pacientů je dů
ležitou součástí rehabilitace. Vzá
jemná kombinace cvičení a eduka
ce zvýší naději na úspěch. Obsa
hem výchovného působení je od~ 
straňování některých návyků (pře
devším kouření), jednostranné vý
živy, nedodržování doporučeného 
denního režimu a potlačení seda
vého způsobu života. Vedle změ
ny životního stylu celé rodiny dále 
doporučujeme nácvik relaxačních 
technik a úlevových poloh. 

Plicní rehabilitace také zahr
nuje: 
- dechovou fyzioterapii u jedin

ců s dechovou podporou ven
tilačních přístrojů 
dechovou fyzioterapii a pohy
bové aktivity jedinců s kyslí
kovou podporou dýchání 
individuálně orientovanou fy
zioterapii na chirurgickou 
operační léčbu včetně trans
plantace plic 

Partnerský vztah pacienta, léka
ře a fyzioterapeuta je základním 
předpokladem aktivní účasti ne
mocného na programu plicní reha
bilitace. Výsledkem týmové spolu
práce je efektivní respirační fyzio
terapie i zvýšení tělesné zdatnosti, 
na kterém se největší měrou podí
lí sám edukovaný nemocný svým 
odpovědným přístupem k léčbě. 

Plicní rehabilitace se Udí pra
vidly, že: 

Vždy je co zlepšovat~ 
- Každý má skryté rezervy~ 
- I nemocní jsou schopni adap-

tace~ « 
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o Souhrn 
Perkutánní terapie patří mezi důležité součásti komple xní léčby i u sportovců. Její před· 

ností je snadnost aplikace a dostupnost. To ale je zároveň určitým rizik~m při nesprávné in
dikaci . Znovuobjevení fytopreparátů v poslední dobé značně rozšiřuje výběr účinných lá· 
tek. I zde ovšem platí princip přesné diagnózy a indikace. Varujeme před samoléčitelstvím 
zejména u jedinců s intenzivní tělesnou zátěží. Mimo spr;ívné volby preparátu je důležitá 
optimální forma jeho aplikace nejen z pohledu diagnózy, ale i s respektem k časovému fak· 
toru a rychlosti i inte nzitě jeho působeni. S výhodu lze kombinovat perkutánní terapii 
s clcktrostim ulací. Jejím prostřednictvím jsme na našem pracovišti stanovovali terapeulický 
efekt jednotlivých složek hniment včetně těch s rostlinnými látkami. 

o Summary 
Kučera M., Horáček O .. Kálal J, Korbelář P, Radvonský J : To ccrtain new views on lhe ap
plicalion or to píca! untiphlogistics in sporls medicinc 

PercutaJleous therapy ranks among important componcnts of the complex treatment also 
for athlete s. lbe advantage of percutaneous thcrapy consists in the easy application and 
avaibility. Simultaneously, howewe r, that imposcs a eertain risk in the eVt.::nl of an ineoreet 
indication.111e recent revival of phyto'products considerably extends the selection of active 
substances. Neverless,the principJc of accurate diagnosis and indicalion should be observed 
also in this case. Self·medication cannot be recommended especially for individual, under· 
going intensive physic"l training. In addilion to the correct 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 lime factor. spced and intensity of thc action. Pcrculaneous therapy can bc 
conveniently combined witl! clectrostimulation. Electrostimulation was use d at our dcpart· 
ment to determine the therapcutic effects of individualliniment components including lini· 
ments containing phytoagents. 

Úvod 
Perkutánní aplikace terapeutických prostředků je a zřejmě i v budoucnu bud e nosnou 

a nejčastěji pou žívanou formou léčeni i II sportujících všech výkonnostních úrovní. Její účin
no:sl je nejen ve vlastním léčebném efektu, ale také ve stimubci ostatnich sm ys lů. To vše se 
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pak pií mo či nepřimo promítne prostřednictvím centrá lního nervového systé m u i do t 
né výkonnosti. V bistorii se tato forma používttla jak v akurní terapii lak i v p rimární 
kundární prevencí. 

Mezi nejznámější prostředky patřily vždy přírodní produkty, které dokáza ly velice ir 
zivně ovlivnit pokožku i tkáně pod ní a tím zvýšit schopn ost podávání výkonu. V antic, 
la linimenta založena na bázi alkoholu a iritačních preparátů kafrového typu. Proto tak, 
pisy gladdtorských her spolu s dramatickým vylíčením vlastního děje vždy upozorňova l 

zcela typickou vůni (či pro někoho zápach) přilehlých prostor a nakonec i vlastního Spl 
viště. Nejinak Je tomu dnes. I když v této sféře má výraznou roli moderní chemie. opak 
ně se laická i odborná společnost uchyluje k přírodním materi;ílum. Ty se v současné ( 
stávají určitou módou a relativně novou možnoslí léčení pacienta. K tomu sam(1zřcj n 

nutno přiřazovat další metody a metodiky, které v kombinaci dokáží ovlivňov o t nejen I 
né cílení podávaného linimenta, ale i urychlení Ilástupu a kvantity jeho účinnosti i potc 
vání celkového efektu . Zároveň umožňují i exaktní a relativně rychlou a přesnou koni 
správnosti výbčru i formy účinné látky. V současnosti jsou to jednak ča sově navazující . 
kace hyperemizujících prostředků a dále elektroterapic či lépe elektrostimulacc . Platí l< 

mozřejmě u všech onemocnění a typu pacientu , u 'ponovcu by to mělo b)' t prioritou . U 
se totiž výrazněji podílí zákonitá disimulace jaké hokoli povodu. (Nelze však ani zccl ; 
loučit účelový opak). Při této přiležit osti je však povinností upozornit na určit '; ri, 
Samoléče ní a také aplikace bez konkrétní znalosti podstaty poruchy muže i u zd,;nliv'· 
škodných, zejména přírodních préparátů, vyvolat nežádoucí efekt. Samovolnost i pa u;" 
ce používání je u perkutánních forem léčby vysoká a nebczpečn;í. zejména u maximoil 
jednostrunně zatěžovaných lkání. Také vla stní aplikace musí odpovídat nejenom 1l0rml 

rapie. ale počítat i s možnou infekcí a lak': se zvčlŠl..:nou či naopak zmenšenou vaskulan 
léčené tkáně. 

Relace Iinill1enta a ostatní terapie 
Sponovec jakékolL výkonnostní úrovně podstatně více sleduje své oblíže, kter,; mu 

ovlivnit jeho specifickou výkonnost nežli ostatní faktory aktivního zdraví. Sportovní úsr 
Je pro mnoho z nich dominantním faktorem jejich aktuálního života a přímo či nepřímu 
gatelizuje či zcela potlačuje v absolutní většině možná prognostická rizika. Faustovský k 
plex se stává na jedné straně stimulátorem úspěchu a schopnosti maximální výkonnosti 
na straně druhé je skutečným rizikovým činitelem . Samoléčitelství a inklinuvání k růzl 
alternativním druhum terapie až šamanského typu nejsou výjimkou. Tento faktor je nt 

vždy mít na paměti a cIle ně jej sledovat, odkrývat a hlavně dokázat slodit s vlastní racio 
ní terapií. Také forma aplikace hraje významnou roli v komplexní terapii . Moznost kum 
ce účinné látky zde mŮŽe výrazně poškodit léčebný záměr. V terénní praxí zjiš (ujcme nj 
dující posloupnost volby formy podávaného léku u sportovců: . 

Perkutánní 60% 
Perorální 20% 
Parenterální 15% 
Respirační 5% 

V poslední době se značně zvýšil podll neinvalivnich forem terapie u většiny patolo 
kých stovů (rizíko Hl V ve de k výrazné prefe renci nekrvavých te rapeutických postupů). 
tom ale s výjimkou některých pa rente dlních aplikací nelze přesní) ston ovi t množství cl 
tivnč využité ho l éče b ného medi a . Vychází se z klinických příznaků. jejich dynamiky. $ 

jektivních pocitů a zejména pak ze zlepšen'; funkce. Tu je možno vyjadřovat relativně p' 
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n č urcenim rG'l-sahu poh ybu, a nat omické ho uspořádá n i nebo !;boratorn':: lj i štčným i zmč

na ml . Podst atn\:! složi t ější je již pře s n é stanove ní analgctického t:rcklu. V abso lu tn í většině 
piipadó se hodnoLÍ subjektivním vyjádře nim pácle n\3 . Ve vet'i,, '; př ípadú v~ k neex istuje 
možnost objek tivizace LÍčmnosti prepará tu. Určitou , rda ti vně obj ektivn i, metodu je běžné 
používá ni vizuá lní šk:íly (IZv. Harrissonovy) s numerickým vyjádi'enim subjektivnich pocitů. 
Právě ve sportovní me dic i ně a zejm éna ve sportovní traumatologii, jsou perkutánní pro

středk y pravdčpodobně (snad s výjimkou d ermatolog ie ) nejčastěji použivány. A tady musi
me upowrni t, že boh uže l nejenom l é kaři , a le často pra gm aticky i fyziote rapeuty" masé ry 
a dokonce spante sun též trenéry a sportovci samými . Nespnívná apli kace i indikace může 
vyvo lat patologický stav, ale také se vnést do t čla lá tky, které jsou uveden é na dopi ngové lis· 
tin ě . Proto je nutno podrobn é. znát nejenom slož.ení 1inimcnt a, ale i kva litu a kV~lll l it u jC'd 
notlivých jeho složek. Nav ic se musí přihlížet k rych losti penetrace a tlV. bariérové s těnč pro 
prost upn os t. Ukazuje se dále riziko inte rakce, které se zatún zccla pomijelo. Konečně dal
ším faklore m musí být povědomi o tom ,jak podáva ný propadt pósob; lokáln" a jak celko
vč. Samozřejmým doplněním procesu volby je i obecný princip zna lost i možn" ale rgické re
akce . 

Perkutánn; aplikace l éků je pacienty vesměs vclice dobře přijimána a re l a t ivn ě málo je 
za těžuj e (s výjimkou nčktcrýcl1 a le rgiků). Gbecn;; se může O ri C nlJČIlt! stanovil posloupnost 
vstřebá vaní jednotlivých forem loká lně aplikov aných lá tek podle charakteru postiže ni mc
ze nchym61ni so ustavy. Zde sehróvó významnou ro li vehieulum. To s po luutváři komplexní 
terape utický přistup a ovlivň uje penetraci neje n pokožkou , a le i da lšúni tkáně mi. Nelze a ni 
pom ije t ce lkové sekundární ovlivňová ni pacienta (vuně, tuktilni vjemy a podobn ě) . 

V so učasnosti jsou na trhu tyto formy perkutánních lék,, : I. spreje, 2. oc hl novac i (ledo 
vé) náčinky, 3. obk lady, 4. roztok y, 5. gely, 6. m 3.sti, 7. pasty, 8. krémy, 9. náplasli s účinnou lát · 
kOll . 

V li..I ,SlnLvolba musí mimo obecn)~ch,již V)'ŠC uvedených kriterii na.p lňo vat l1áslcduj íci po. 
zadavky: 

1. molekul<írní hladina [armoka i ve hikula nemá přesáhnout 400 moVhod , 
2. dostateénó rozpustnost ve vo& i oleji, 
3. nizká polarita, aby nedoch:izelo k disociaci, 
4. povrc hová teplota pokožky v mistč aplikace s op timálnim rozsahe m 32- 35 ·e, 
5. pH pokožky s optimem 4,6 (při čemž pásmo prostupn osti je v rozsah u 4,5-6,5). 

Tyto údaje jsou limitující a bohužel pro mnohu indikujících te rapeut ó často zcela nezná
mé. Prol o s t ejně jako pro výrobce by měly být krite riem I pro l éčitelské týmy. I ony se totiž 
mohou spolu podilet na n ěkdy zdánlivě bez přič in y vzn iklé interakce l následného agonic
kého či častčji 3ntagonického efektu . Z immermann ( ll ) toto podtrhoval při izolovl ném 
analgetic kém l éče n Í. To je odlišné od postupů doporu čovaných při obtížich vzniklých záně 

lem č i che mick ými příčinami alt: i traumatickým impulzem. 
U spo rtovců se h ojně vyskytuje bolest při a po záteži. I když její podst at" je d ůs ledkem 

změ n é n~ho vni třního prostředí při sva lo\'é pnki a l.d ;ín li vě lcdy jde o čistc ch emickou pří
činu, je vždy nutné provedeni kineziologického rozboru, (l na logického ja.ko jL tomu II dčtÍ 

v rané ontogeneze (4). Vyl Vfl ří se lak pOlřL:ba exaktního slanovcnl stupné úna"y (ať již fyZI 
o logické či patologické) a s t im souvisejiciho st avu t,,! novanosli (2,10). U d iagnosticky i lé 
čebně složité skupin y ar tral gií a entezorati í sc pos tupuje podobné. ale navíc je třeba "hod
no tit í časové a dynamické pusobe ni (8) . 
Sou čas n;í nabidkét It:čcbn ých pcrku l.:ínních prosth .. :dků je rc\a tivné bohat á. Ukazují 10 

\' přehl edu Tab. I. a Tab. 2. 
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Tab, 1. 
ét:Cl1oSI registrovallých Gna/gelickjich prostředků hybn é sousrQ vy (8) 

Injekce 32 
Tablety 89 
Ka pky 
Čipky 20 
Masti. krémy 13 
Gel 10 
Sprej, mazání 

Tub. 2. 
Počet registro van>'ch perkutállll íclr allli/logistik v éR k 1.6.2001 (7) 

Sprej 3 
Roztok 4 
Mast 6 
Krém 11 
Gel 35 
Náplast 

V poslední době se dostávají do popředí ójmu fy toprcpa ráty. Nóvrat k přirodn í te rap ii .' 
módnún trendem celé společ nosti a je od razem jejiho myšle ni. D louhodobé použivá ní v I 
dovém l éčitelstVÍ a zkuše nosti generaci pod trhuji tuto vlnu. H erbMe Mat ioliho a další, s tc 
nI: i lékai-ské spisy z počátk u novověku je podrob né popisov<t1y a dopo ručovaly. No Irhu ., 
jich cel" řada. ale me7..i regislrova nými léky je jich v cR minimum. U n::lS jsou řazeny do skl 
pi n kosmetick ~c h či výživových . Při indikováni fyt oprepar:ilů je vždy třeba p"člivé sledo\': 
Jejich koncen traci pro odliš e ni od homeopatik. Tabulka 3 uvádí přehled působeni těc h Ile 

čast ěji používan)'ch. 

Ta b. J. 
Nejčastěji p ouživalléfy to látky JI perkutÚtl1/l terapii 

Název Forma apli kace Indikace 
Andělika lékarská Rozlok Myalgie. otok, zhmožděn í 
Archanq elica oN.is. 
Amica oll Sprs', roztok Mval ie, zhmožděn i 

Bez černý Roztok, obklad, Otok, myalgie, art ralgie 
Sambucus nigra Masážní roztok 
Bříza bradavičnatá Koupel Unava , overload SV. 
Betula verrucosa 
Dobromysl obecná KoupEli Una'l/a, regenerace 
Origanum vulgare 
He/mánek pravý Roztok. obklad Regenerace pokožky 
Matricaria chamommilia 
Jalovec obecný Tinktura Lokatnl botes l 
Juniperus commu nis 
Kmín ko /snný Roztok DeSinfekce pokotky 
Carum carvi 
Kamonice lékafská Roztok. obklad Otok, myalglo 
~ ... 1eh(olus oll. 
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Tab. 3. (pokračovánf) 

Název Forma aplikace Indikace 
Kostivallékafský Mast. roztok. obklad Myalgi •. zhmožděni, 

I 
~mjlJ:1ttum oN. otok 
Majoránka zahradnl Olejová emutz. Myatgi. 
Majorana hortensis 
Matelidouška obecná Koupel Celková ůnava, 
Thymus serpyllum myalQie 
Měs,ček květ Mast, krém Regenerace pokožky 
Calendula oN. 
Třezal ka tečkovana Krém, roztok, obklad dsrmatitis 

I Hypericum partoratum 
------

V klinické praxi se může za určitých okolností potencovat Jojich účinek elektrostimulací 
v místě jejich aplikace (3). Možností je jistě řada, ale naše zkušenosti ukazují na vhodnost 
použití přenosného přístroje (8), kde je výhodou snadný transport a aplikovateinost v teré· 
nu . Široký výběr eletrostimulačnfch metod i možnost stanovení de tailního specifického pro
gramu pr9 jednotlivého pacienta je další výh odou . Např. přís troj STIWEL takto využívá 
většina našich špičkových profesionálních klubů, ak i svazů a organizaci. Také v jedné z ar
mád NATO je jich v provozu několik desítek. Pro využití v kombinaci s aplikací perkután
ních léčebných prostředků však je nutný přímý lékařský nebo jiný odborný dohled, aby ne
došlo k nevhodné sumaci. Kombinace elektroterapie s perkutánní léčbou umožtiuje (1) 
vnášet účinnou látku i do míst složitě přístupných. Ta se stimulují elektricky a látka se apli
kuje v okolí. Elektrické vlnění pak zajistí správné cílení lé čby. 

V přehledu lze uvést tyto možnosti potencování léčby elcktroterapií: 

1. vnášení léčebného prostředku s využitím jeho vazby na koloidní částice či volné ionty. 
Látka se transportuje galvanickým proudem d0 podkoží a odtud se postupně vstřebává . 

2. galvanický proud sám působí na buněčné struktury a uvolní vazby v intra· i extracelulár
nim prostoru. 

3. cílené dráždční ''\Ial u vyvolá jeho kontrakci a změní jeho vnitřní vazby. 
4. podobn ý efekt mají i další, diadynamické proudy, kde je výrazný hlavně spasmolytický 

efekl. 
5. využitím 10uleho tepla a velikosti elektrické vln y je možno relativně přesně zacOit půso 

bení. 

Ekktrostimulace vyvolá v lnčnl (undulační princip) jednotlivých čás ti a tohu lze použít 
jak v diagnostice tak i terapii (1). Ú~inek je přev<ižně spasmolytický a to jak přímým půso
bením vlny, lak i prostřednictvím vnášeného léku. Při diagnostice se hodnotí odezva tkáně 
(někdy i orgánu či organizmu jako celku) na známý impuls. DŮležitý je však správný výběr 
metody a metodiky podle požadovaného léčebného cíle. Prokazuje to Tabulka 4. 

Klinické zkušenosti 
Na našem pracovišti jsme několik le t sledovali lokální působení perkutánně podaného 

analgetického preparátu a hodnotili dynamiku změn vnímaní elektrického dráždění. Praco
vali jsme podle doporučení výrobce s p,,'vodhlými impulsy v trvání 200 msec. To umožňuje 
určovat efektivitu testovaného prostředku jako cetku i jeho jednotlivých složek a navíc 
i urychlit a zvýšit jeho okamžitou účinnost (5) . Vzhledem k tomu, že naše kliniky zajišťují 
léčebnou péči pro sportovce různé výkonnosti i věku, jsme se pokusili mimo klinického 
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Tab. 4. 
Schema efektivity perkuránní eleklroterapie 

Cíl TENS 

Analgezie ++ + 
Myorelaxace 
Vazokonstrikce, 
Vazodilatace 

laser 

TENS - transkutánni elektroneurostimulace 

hodn ocení efektu i o objektivizaci působení liniment či přes něji určení jeho prostupn o' 
pokožkou (6). Přesně stanovený algický impuls vyvolá subjektivní pocit bolesti, který r 
gistrujeme na škále (Tab. 5). V ní uvedené hodnoty jsou orient ačním podkladem nejen p 
výběr, ale i racionalitu kombinací jednotlivých složek . Časový údaj je také cenným ukazat 
lem nejen odstran0ní bolesti ale i možným kritickým obdobím sníženého vnímání bole, 
a tím i zvýšeného rizika mikro - a nakonec i makrotraumal. 

Tab. 5. 
Rychlost nástupu a doby působení účinné látky (l0) 

Forma Nástup Trváni 

Sprej do 5 min 5-20 min 
Rozlok 10 min 10-30 min 
Get 10min 10-120 min 
Krém 30 min 30-180 min 
Mast 60 min 120-360 min 

U liniment kalkulujeme jak s vlastní l éčebnou funkcí, tak v počátku i s iniciální vasoko 
strikční (chladivo u) fází a následnou hyperemií. Zatím co U neutrálního roztoku pitn é vo( 
se hodnoty prvně vnímaného impulsu pohybují v rozmezí 1,7-2,14 mA, u komplexu prep 
rátu Sportino je to v pásmu 2,93-3,22 mA. Konkrétní vyjádření efektivity prepartitu (vyj 
dřené zvýšením prahu prvntbo vjemu impulsu) je pak ihned po aplikaci v 65,52 %, po 5 n 
nutách jej registruje 60,8% a po 10 minutách 66,45% . Nevýznamný pokles po 5 minut ,ích 
možno přičíst odcznční chladivého působcní(5, 9). 

Je tedy možno uzavřít, že testované látky Zv ýŠily statisticky výí'_namnč práh tolerance: b 
lesHvého impulzu. Tato melodika umožňujt:! orie ntačně stanovit prostupnost léči .... a pako 
kou a usnadnit volbu preparátu. Zárove ň pak potvrluje vhodnost elektrostimul"cc nejen j 
ko samostatné metod y volby terapie, ale i jako faktoru potencujícího rychlost a sm ě rová 

zvoleného léčÍ\' a. 

Závěr 
Perkutánní terapíe je významnou složkou komplexní léčby zejména u postižení hybl 

soustavy. U sportovců, kde většina aktivit je právě jí realizována, patří mezi dominující pr 
středky. Kombinací chemopreparátu s přírodn ími látkami v adekvátní vyvá.žc nosti se mů 
podílet na urychkní procesu terapie, re konva lesce nce i regenerace a tím urycble ní návra 
do tréninkového procesu. Navíc je ji možn o kombinova t s elektroléčbou . Ne lze vsak pon 
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.....--

. nékterá rizi b těchto vazeb. Mezi nimi je možnost fyzické za tčíc jellé ne zcela zd ra 

j e t anledincc, ale i mOŽnos t interakce jednotlivých sloick te rapie. Nesprávná indikace stej

"éh.
O

) povolení zátěže nemocného jL' s lcjnč n l.! bczpcčn~ lli"i l éčbč linimen ty jako u OSli.H. 

O Č Ja ka . . 
nich ternp ll . 
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Výsledky operací dle Bankarta 

J, Pilný 

O rtopedické oddělen[ Nemocnice Pardubice 

Kliéa vá slova: nesrubilily ramene, f1rn ess sIlOu/dal orevlcl/á stabiliz.ace 

Ke)' words: silou/der tnswbilily, filtll.!SS slwuldeT, opell stabiliZuJio Jl . 

o Souhrn 

\ lcJ SJkIlI I 
2002.; 1I (II 

Autor hodnolí u 32 pacientó vý<ledky otevřené operace dle Bankan. pro recídi vujt 

ce a pro artroskapicky zjištónou přední nestabili tu ramen ního klo ubu kontrolované .j. 

sícó po ope raci. Jednot livé pacie nty zařazuje do skupiny úrazů sportovních (50 % ), ' 

ních (28 %) a jiné (22 % ). Zjišťuje počt )' luxaci od prv ní luxace do ope race (průměr 

do bu od první luxace d o operace (:>-250 měsíců) . Autor recidivu luxací, případně ne, 

ve svém souboru nezjistil. Poh yby při kontrole v kombinova né zcvnÍ rotaci bez OI11 t!Zt 

u 69 % pacie ntů , omeze ní do ISuu 25 % a do 25° II 6 %. U kombinov~ln~ vnitřní rot. 

bez omezení pohybů 88 % pacie ntů a 12 % pacie nlů mčlo omezen[ do 15'- A bdukce I 

omezení u 97 % vyšetřovaných. Všichn i pacienti vykon:ívali pracovní i sportov ní čim 

omezení. Aktivní sportovci pokračov':ili se sportovní čin nos ti na úrov ni, na klt.:ré přes ' 

Summary 
Pilný 1.: Results of lho su rgcry according to [lan kar!. 

Author cvalu a tcs resu lls of th e op !'! n surgcry by Banka rl fo r recurrcnt luxations 

anl t rior shoulde r instability (recognized by 3rthroscopy) revise d 4-62 month, aflel 

lion (32 patients). Each cu se i, placed in to group d is tr ibut ed b y inju ry origin - sport 

{r .. Jme (28% ) and othcrs (22% ). Autho r dckrmincs th c nurn bc r of lllX,llio ns hdo rc I 

gcry (5.3 in " vc rage), lime si nce firstluxation to oper"ti() n (3-250 mo ntl,,), Rccurn' 

Hons Or instabilitics a (tc r ope ranon were not found in th e abovL! Illc ntioncd sc t. 

uftl!r·opcra tlon controllhe range of movcmcnts in thc joint was lcslcd. 69 i y') u f Jl 'Jli 

no Jirnít a tions in Ouler combincd ro tat ion, 25% has limitation lcss thO:IrI 15 dcgrccs, 

has Iirnitat ion Iess lh an 25%. A s for inne r combincd rotat io n 88% o f patic nts a re \Vi 

m ilatio n a nd 12% ha ve linlitation Icss lh a n 15 dcgrccs. Abduclion was cva luatcd wi 

m itation at 97% oft he SC l. A I! patic llls a re ablc to work and provide spo rt actjvilies 

lil11jl~ltion s. spO rbrncn can con linuc Ihc ir tlc tivílics <t l thc prcvíous k \'~ l. 

Úvod 

Přední lu xace rame ne připad nC- bolesti v přední č~s ti r člOlcnního kloubu , ktl y je r 

na vcn trá ln í nest abilita rame nního k loubu s ddekt {;Ol ph:dní s tr2ny glc noitt.il n í j<ll1 

ča~té II bčžné populace i u sportovců. K ope račním u řcšení ncs lab ili t exis tuje cclá r 

lad ať otcvře n)ích neb o ny ní stále čaSIL:j i artrosko pick)ich. Cilem ml.! p ráce je zhod nr 

,ledků stab i lizační operace dle Bankarta za posled nfc h 5 le l na ortopedickém oddé 

l110cnicc Pardubice jak u sportovců lak ncsportovců. 

Soubor p acie nt ů a m etodika 

V le tech 1995 až 1999 bylo na našcm oddčltn í odope rováno celkem 43 p"cicnt ú pl 

vujíci p řední luxace nebo pro vcnt ráln í neslabilltu ramenního klo ubu. Z toho tO ",n . 

ž~. Ke kontrolnlmu vyšc třen í , kleré problil.lo v březnu 2000 se dostavilo celkem 32 

ve včku 17-65 roků (pnlmč r 30.4 roku), Z toho bylo S žen a 24 mulů . Odstup kontrol 
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PŘíPAD SELEKTIVNí PARÉZY HLUBOKÉHO 
STABILIZAČNíHO SYSTÉMU JAKO NÁSLEDEK 

BORELIÓZY 

Lewit K., Horáček o. 

Rehabilitační klinika 2. lékařské fakulty UK, Praha 

SOUHRN 

Australští fyzioterapeuti zjistili, že při zvedání paže hluboké stabilizační (posturální) sva1y se aktivují 
dříve nežli m. deltoideus. Podle našich zkušeností spoušt'ové svalové body (TrPs) pánevního dna 
a bránice působí TrP ve velkém počtu povrchových dynamických svalů. 
V této práci je popsán případ paretických zádových svalů a transverzu abdominis, kdy pacientka 
nemohla zvedat paže ve volném stoji, avšak zvedala je zcela snadno vsedě, nebo když měla pánev 
fixovanou korzetem. 

K I í č o v á s lov a: Hluboké stabilizační svaly, posturální svaly, dynamické svaly, transver
sus abdominis, paréza zádových svalů 

SUMMARY 

Lewit K . , Horáček O .: A Case of Selective Paresis of the Deep Stabi
lization System as a Result of Bo r reliosis 

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 ofthe deep stabilising muscles 
cause widespread TrPs in the superficial dynamic muscles. 
ln this paper a case is presented in which paresis of the bac k muscles and the transversus abdominis 
prevented the patient lifting her arms when standing freely. She was, however, able to lift her arm s 
normally when seated or when standing with a corset supporting her pelvis. 

K e y wo r d s : deep stabilising muscles, postural muscles, dynamic muscles, transversus 
abdominis, paresis of back muscles 

Rehabi/. fyz. Lék., 10,2003, No. 1, p. 7-{3 

Díky australské fyzioterapeutické škole, Hodges, 
J ull , Richardson, Ó'Sullivan, Twomey; Wohftahrt, 
stal se tzv. "illuboký stabilizační systém" centrem 
našeho zájmu. Už před tím náš zájem směřoval nepří
mo ke stejnému problému díky nálezu, který jsme 
označovali fenoménem SILVESTOLPEho. 

upravily. Na počest autorům jsme celý fenomén ozna
čili jako "S" reflex. 

Tento autor uveřejnil pozorování, při němž přebrk
nutím spoušťového bodu (TrP) v oblasti hrudního 
vzpřímovače trupu mohl vyvolat dorzální flexi beder
ní páteře a pánve současnou kontrakcí bederní části 
vzpřímovače. Tento fenomén byl potvrzen SKOG
LUNDem pomocí EMG. U typických případů nachá
zel také bolestivý bod laterálně v hyždi v úrovni 
kostrče a vyvolal prudkou bolest při tlaku ve směru 
ligamentu sacrotuberosum vedle kostrče. MasáŽÍ to
hoto velmi bolestivého bodu, spoušťový bod ve vzpří
movači trupu - a celý řetězec jiných příznaků se záhy 

Tyto nálezy jsme mohli pravidelně potvrzovat, brzy 
jsme však zjistili, že stejný efekt lze dosáhnout pou
hým tlakem stejným směrem, což je typické pro sva
lový TrP, a to v m . coccygeus, části pánevruno dna. 
Tato skutečnost také mnohem lépe vysvětlila překva
pivý celkový efékt tohoto manévru. 

Záhy se nám také podařil přímý důkaz toho, že jde 
skutečně o pánevní dno, když jsme naučili pacienty 
aktivni relaxaci m. cocygeus. Přiměla nás k tomu 
zkušenost, že jakkoliv bylo léčení tlakem (nebo masá
ží) účinné, potíže velmi často recidivovaly a léčení bylo 
pokaždé bolestivé. Když se však pacient naučil rela
xovat pánevní dno, výsledky byly stejně okamžité 
a významné, jako po tlaku nebo masáži. Aktivní rela
xaci pak pacient cvičí několikrát denně . 
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Pal pace m. coccygeus je však nezbytná pro diagnó
zu postižení pánevního dna, jehož bolestivost je totiž 
mnohem častější nežli výskyt "S" reflexu. Neméně 
důležitá je také palpace spoušťových bodů bránice. 
Stabilitu bederní páteře nemůže však zajistit jednot 
Iivý sval, avšak jen břišní dutina zepředu a mm. mul
tifidi zezadu. Břišní dutina jako tekutinou naplněný 
prostor je tak pevná,jak nejslabší její stěna. Prostřed
nictvím bránice je posturální funkce spojena s respi
rační funkcí. 

Prakticky se toto projevuje při léčení bolestivých 
poruch tím, že bolestivé TrP v povrchových dlouhých 
svalech, jejichž hlavní funkcíje volní pohyb, zpravidla 
mizí po léčení hlubokých stabilizačních svalů s pře
vážně posturální funkcí. 

Vliv posturální funkce na volní pohyb byl prokázán 
pracemi Hodges, Richardson a JULL, kteři pomocí 
EMG zjistili, že když zdravá osoba zvedá paže, dochá
zí k aktivitě v m. transversus abdominis dříve, nežli 
v m. deltoideus. Jejich nálezy byly potvrzeny téměř 
jako v experimentu následujícím klinickým přípa
dem. 

Pacientka J. L., nar. 1923 byla poprvé vyšetřována 
u jednoho z nás 28. srpna 2001. V tu dobu si nejvíce 
stěžovala na to, že vstoje před kuchyňským dřezem 
přílišně vystrkovala břicho a že ve volném stoji ne
mohla zvedat paže, zatímco vseděje zvedala bez potí
ží. Také EMG nález na ' m. deltoideus byl zcela 
normální. Tato skutečnost se zdála do té míry zaráže
jící, že pacientku podezírali z agravace. 

Její onemocnění začalo v létě roku 2000 bolestmi 
v zádech. Během podzimu se nejen bolesti zhoršovaly, 
ale pacieritka postupně ochrnovala, takže přestala 
chodit. Při hospitalizaci zjištěna borelióza, a proto 
ležela na infekčním oddělení na Bulovce. Během hos-
. pitalizace se zlepšila do té míry, že znovu mohla 
chodit, ale pro shora uvedené potíže byla doporučena ' 
nám na rehabilitaci. 

V anamnéze nikdy dříve netrpěla bolestmi v zá
dech. Měla dva normální porody a gynekologickou 
operaci v r. 1978. 

Při vyšetřování se ukázalo, že vsedě paže zvedala 
bez potíží, ale také, pokudjsmeji pánev fIxovali vstoje, 
nikoliv však, pokud volně stála. Nejen, že vstoje měla 
tendencí vystrkovat břicho, ale při předklonu se po
souvala nazad. 

Proto jsme indikovali EMG vyšetření nikoliv paž
ních, nýbrž t rupových svalů. Pacientku jsme znovu 
viděli až 2. dubna r. 2002. Zlepšení bylo však nevý
razné. Tehdy už nosila korzet a v korzetu zvedala 
paže normálně, avšak bez něj jen velmi obtížně. 

Při podrobnějším vyšetření se ukázalo, že vleže na 
břiše nebyla stále schopna zvedat hlavu a/nebo dolní. 
končetiny do extenze. Také nebyla s to vtahovatpu
pek, zatímco přímé břišní svaly nebyly oslabeny. Brá
nice se podle Rtg vyšetření při nádechu a výdechu 
kontrahovala, byla však jasně patrna porucha respi
rační funkce . Nemocná během vdechu zvedala hrud
ník, aniž by se rozšiřoval, stahem skalenových svalů . 
Všechny tyto nálezy jsou dokumentovány na video 
fIlmu. Tehdy i EMG zádových svalů potvrdilo jejich 
parézu. 
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DISKUSE 

Pacientka prodělala těžkou paretickou formu bore
liózy. Po částečné úpravě zůstaly paretické hlavně 
zádové a hluboké břišní svaly s poruchou nádechu, 
který prováděla hlavně pomocí skalenů. Jinými slovy: 
Její zádové svaly a břišní dutina nestabilizovaly be
derní páteř. Nebyla proto schopna zvedat paže při 
volném stoji. Jakmile však pánev byla fIxovaná, vsedě 
nebo vstoje s korzetem, zvedala paže bez potíží. Byla 
také patrna úzká souvislost mezi posturou a dýchá- . 
ním. Při oslabení transverzu abdominis se bránice 
nemůže opírat o břišní dutinu, a tak skaleny přebíra
ly hlavní funkci při nádechu. 

Tento případ je jistě výjimečný v tom, že parézy 
stabilizačních posturálních svalů porušili aktivní 
hybnost horních končetin. V denní praxi však jsme 
pravidelní svědci toho, že při dysfunkci (TrP) hlubo
kých stabilizačních svalů dochází k nevyhovující kom
penzací pomocí povrchových svalů, které pak reagují 
bolestivými TrP. 

. Jestliže Magnus prohlásil, že "postura sleduje po
hyb jako jeho stín", můžeme dnes ještě vhodněji tvr
dit, že bez stabilního postoje, není možný pohyb. 

ZÁVĚR 

Mohlijsme potvrdit experimentální nálezy Hodege
se, Richardsonové a J ullové, kteří ukázali , že během 
zvedání paží se kontrahuje m. trans versus abdomin
nis dříve, nežli dochází ke kontrakcí m. deltoideus. 
Naše pacientka s parézou zádových a hlubokých břiš
ních svalů nemohla zvedat paže ve stoje bez fixace 
pánve. 
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"'15: Twdve HNPP paticlIts, four men and cight women, age ranged 
9 to 56 years with a mean of age at 41 years. were prospectively 
~ Thc agt ol' symptomatic onset was 15.5± 12,4 years on average 
Joftbem rcmaincd asymptomatic at age 43. AU patients had a similar 

type. No paticnt~ pn:sented witb symptoms of symmetric polyneu
pdlics nr with an isolated carpal tunnel syndrome. In tbe majority 

) of HNPP patients, the initlal presentation wa~ episodic focal weak
These fucal motor <Ieticits were aU cOlltined to the distributions of 

jYidua1 nerves, such as ulnar (n""l), peroneal (n=2) and hracbial plexus 
:I). Paticnt~ who ůid not havc the focal wea.kness initialJy evenrualJy 
,etoped focal wea.kness. Other presenting featurts wcre also noted, in
,:Ing hand numhnt:ss (n=2) and cramps (n=I). On neurological exami
p , no patient had wcakncss in a lengtb dependent distribution. Most 
I!llL~ (67%) had weakncss in tingers. Three had focal sensory deticits 
ÍlÍJ!ed 10 tbe ůistrihution oj" tbe ulnar nerve. Seventy tive percent uf our 
tenIS bad <Iecreased pin-prick and vibration in feet bilateralJy. 
1Idu.~jons: We conclude: L Our HNPP patients all presentcd witb a 
iIIar phenutype, which can be mainly cxplained by focal darnage to 
1'IeS nr plcxus. 2. We have not seen isolated CTS in our HNPP pa

clinically or electrophysiologically. We tberefore do not recommend 
g for the PMP22 deletion in patients witb isolated crS. 3. Pre-

. g or minimuing f()cal trauma or compression to susceptible nerves 
prove etTective in managing panents with HNPP. 

, g Mutations for Peripberal Myelin Protein Genes PMP22, 
CX32 and EGR2ln Hereditary Demyelinating Neuropathies 

wwan 

Ping Lin", Bing-Wen Soong, Hsing- Ylllg Let, Ching-Piao Chai, 
• -Kcm Liao, Zin-An Wu. Koa-Pei Kao. Neurol.ogicallnstitute, 
~ Veterlms Geneml Hosp;ta/ 7itipei, Ta;wlIn 

've: Charcot-Marie-Tooth disease (CMT) and related inherited pe
neuropathies are caused by mutanons in several genes. We do the 

analysis of peripheral myelin protein 22(PMP-22), myelin protein 
(MPZ),connexin 32(Cx32) and early growth respon~'C 2(EGR2) in 
CMT patients in our hospital and try to darify tbe DNA ahnormaJ

II our subjects. 
: Wc perfonned a mutation screening in 42 related CMT and 

IISpected HNPP patienls of Chinese origin. The umelated CMT pa
. included 34 clinicalJy and clectrophysiologically diagnosed CMT I, 
8 CMTI cases. We used "hot spot" alJele-specific PCR methods, mi-
ellites polýmorphisms and PCR amplified autosequencing machine 

t these mutations. 
: 26 CMTIA duplications and 14 HNPP deletions were found. 

ca.o;e., have same mutation (Val6RAsp) and one mutation (Thr751s0) 
MPz. One case has point mutation (Argll!3His) in Cx32, but no case 

R2. Tbere wcre 13 CMT and 6 HNPP cases unlmown their IIlt1tati:on 

usion: I) Multi-DNA analysis strategie s are necessary, such as ''hot 
aJJcle-specific PCR, microsattclites polymorphisms and southem 

particularly for those uncommon DNA recombination sites. 2) Doly 
se of CMTX is detected in this survey. We might underestimate tbc 
ellCe of this msease. 3) Clinical, eJectrophysiological, and patho
lindiogs are important clues to roake right genenc survey. 4) There 

I ManifestatiODS and (ienetic Analysis of Hereditary AnxonaJ 
r Neuropathy in a Taiwanese Family 

. Liu*. Y.L. Hsin, Pl. Wang. HULllien, Taiwan 

've: To find a novel gene related to an autosomal dominant axonal 
ncuropath y. 

und: There are several hereditary disea,cs causing progressive 
le weakntSS without sensory impairroent. CharcOl-Marie-Tootb ůis
(CMT) is thc most commoll one, which encompasses a dinically and 

Tucsday, july 1) , 200] S6\ 

genetically heterogeneous group of msorders . CMT2 is thc only axonal 
type. Besides to CMT2, motor neuron ůiseases also prescnt the similar 
clinical pictures. 
Methods: Herein, wc prestnt a 4-generation family composcd ol 29 pco
pie. Nerve conduction stumes of the fl affected showcd characteristic fca
tures ofaxonal motor neuropathy. One of the patients was admittcd to our 
hospital due to acute respiratory failure. The hereditary trait ot this discasc 
may he mitochondrial. autosomal or X-linked dominant.· Agcs of onset he
comeearlicr in tbe younger family, Clinical fearures and inheritancc of this 
diseasc do not Iil<e CMT or motor neuron diseascs those we know. 
Results: Several canůidatc gene.s related to CMT2 or motor ncuron dis
eases, ~mch as SMN for spinal muscular atruphy, KllH-heUl for CMT2a, 
androgen receptor for Kcnnedy disease have bcen excludcd . 
Conclusion: Geoomewide linkage stuůies are undergoing. II is possihJc 
to lind a diseuse gene, which may he relatcd to axon-myelin intcraction or 

survival of motor neurons. 

P-302 
Dlstal Hereditary Motor Neuropathy: ·1'wo Portuguese liamilies 

R. Maré* I , A. Thna 2 , M. Santos2 , T. Coe1h0 2 . I Bru!io, Porfll!:lIl: ~ Porru, 
. Portugu/ 

lntroductlon: Distal motor neuropathi~s are a heterogencous group of 
disorders. often referred as tbe spinal form of Charcot-Marit-'Ihoth neu
ropatby and represent about 10% of the total hercditary ncuropatbics . 
Thi~ disorder is classiticd into seven suhtypes according to the mode oj" 
inheritance, age at onstt and clinical phenotype. 
Dbjectives and Methods: Tht authors describe stvcral ca-ses frolll two 
indepeodent familie~ witb co=on cJinical characteristics ,md II discuss
able mode of inheritance . 
Results: Probands of botb familie.~ are male panents with rect dcformities 
and abnorroal walking sin~e childboodon~et . 
Tbe autbors present two Porruguese families witb sever dl aflCctt:d indi
viduals with a particular mode of inheritance supporting tbc tvidence of 
an autosomal dominant transmission witb a more severe pre.scntation in 
the male memhen; of the famiJy. 

,..-. 
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Charcot-Marie-Tooth Disease: Multidisciplinary Approllch to tbe 
Medical Care 

R Mazanec*, M. Bojar. P. Seeman, D. Horácek, P. Smetana, 
R. Folvarsky. Prague. Czech Repufffic . .. .~ 

Among 10 rnillions Czech inhahitants we eslÍmate 4000 CM'!" pa
tients.The Paculty Hospital Motol is tbe only medicaJ center in thc CI.lX:h 
Republic to have initiated a complex progrdIII of thc trcatment ľor CMT 
patients 
Tbe complexity of the medical care i~ guarantecd hy regular dinical scm
inars attended by neurologist , orthopedist and physiothcrapist. The CMT 
pts are functional1y assesséd into sevtral groups according to Vinci 's scale. 
Tbe physiotherapeutic prograrrune for a long and shon term medical care 
are established, regarding to au imponant a~pcct (lf conscrvative or ~urgcry 
treatment of pes cavus deformity. 
Prom January 1997 till January 2002 more than 250 CMT pts was already 
clinically examined. Thc physiotherapeutic asscsment dividcJ 16 CMT pts 
into 1 to 5 stages on VIDei's scale for further physiotberapy. Thc snrgcry 
treatment of pes cavus wa~ performed in 25 CMT pt~. Thc cnrrclatiolls 
between tbe type of treatment and gt:ne mutations are comparcd. 
Tbe pbysiotherapcutie assessmcnt accorůing to Vinci 's criteria allowed to 
compare a progre.ssion of motor deficit in a differcnt gcnotypcs. In thc 
co=onest CMTI A and CMTX neuropathy the surgery trcatmcnt were 
often required. The MPZ gene mutations are related to scrious motor 

~e:cit, hUl not for surgery. 'l. 
Supported hy Grant IGA NLNf 6503-4 and hy VVZ NL11130()OW ~ 
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4. ABSTRAKTA 

A) Abstrakta publikovaná v zahraničních impaktovaných časopisech 





fiT Prťsťllwrúms 

j!DIts: Twdve HNPP palicnts , [Oill men and l!ight women, age ranged 
jil 9 to 56 years with a mcan of age at 41 years, were prospet:tively 
fi:d. Tbe age uf symptomatic ooset was 15 .5± 12.4 years on averdge. 
jtofthcm rcmaincd asymptomatic at age 43 . Al! patients had a similar 
iD<,type. No paticnts presentcd Wlth symptllIDs of symmetnc polyneu
ptbics nr with ~n isolatcd carpa! runnel syndrome . In the majority 
~) of HNPP panents, the Hunal presentatlOn was eplsodlC focar. weak
jl. These focal motor deticit~ were atl conhned to the distnbunons uf 
jvidual nerves, such a~ ulnar (n",I), peroneal (n=2) and hracbia! plexus 
pl). Patient~ who did not have the foca! weakness initia!ly eventuatly 
~oped focal weakness. Other presenting fealUres were also noted, in
~g hand numhness (n~2 ) and cramps (n~I). On neurologica! exarni
;on. no patient had wcakness in a length dependent distribution. Most 
~ts «(0%) had weakncss in tingers. Three had focal sensory deficits 
lfined to the distrihution ol' the ulnar nerve. Seventy tive percent uf our 
~ts bad decreased pin-prick and vibration in feet bilaterally. 
).clusions: We condude: I. (lill HNPP patients all presented witb a 
~ar phenotype, which can he maiuly explained by focal damage to 
fit!; or p\cxus. 2. We havc not seen isolatcd CTS in Oill HNPP par clinical!y or electrophysiologically. We thercf<Jre do not recommend 
r ning for the PMP22 deletion in patients with isolated CTS. 3. Pre
eling or minimiLing focal trauma or compress iun to susceptible nerves 
lIJ prove effective in managing patients with HNPP. 

f300 
lreeni.ng Mutations for Peripheral Myelin Protein Genes PMP22, 
Jrz, CX32 and EGR2 in Hereditary Demyelinating Neuropathies 
~1lůwan 

)m-Ping Lin"', Bing-Wen Soong, Hsing-Ymg Lee, Ching-Piao Chai, 
hong-Kem Liao, 7in-An Wu, Koa-Pei Kao. Neuroloxical Institute, 
~ei, Vefemns Genem/ Hosl'ita/ 7íápei, Toiwan 

jective: Chan:ot-Maric-Toothdisease (CMT) and related inherited pe
~d.! ncurupathies are caused by mutations in several genes. We do the 
~ analysis of peripheral myelin protein 22(PMP-22), myelin protein 
ku (MPZ),connexin 32(Cx32) and early growth response 2(EGR2) in 

~
ke CMT patients in our hospital and try to darify the DNA ahnormal

ID onr subJects. 
ods: Wc perfunned a mutation screening in 42 related CMT and 

~ $Uspected HNPP patients uf Chinese urigin. The unrclated CMT pa
Fs included 34 clinically and electrophysiologically diagnosed CMT I, 
i1X1 8 CMT2 ca'iCs. We used "hot spot" allele-specitic PCR methods, mi-

~
~tellites polymorprnsms arld PCR amplified autosequencing machine 

detect these mutations. 
• ts: 26 CMTIA duplications and 14 HNPP deletions were fuund. 
liro cases have same mutation (Val68Asp) and one mutation (Thr751s0) 

MPZ. One case has point mutation (Arg llBHis) in Cx32, but no case 
EGR2. Tberc were 13 CMT and 6 HNPP ca<;es unknown their IDutati{)n 

luslon: 1) Multi-DNA analysis strategies are necessary, such as "hot 
~' allele-spccific PCR, micmsattelites polymorphisms and southem 
,lIJI, particularly for those uncommon DNA recombination sitcs. 2) Only 
I~ tase of CMTX is detected in this survey. We might underestimate the 
L~ence of tbis disease. 3) Clinical , electrophysiological, and patho-
1'Iical tindings are IDlportant dues to make nght geneuc survey. 4) There 
lte SOfie unknown mutatiun.s prcseDt in our casc.s . 

"301 
Clin!caJ Manifestations and Genetic Analysis of Hered.ital'Y Anxonal 
110101' Neuropathy in IJ. Taiwanese Family 

lB. Liu*, Y.L. Hsin, P.J. Wang. Hualien , TaiwolI 

Ilbjective: Tu find a novel gene related to an autosomal dominant axonal 
'otor neillopatby. 
taC\(ground: There are several hereditary disea~es caus ing progressive 
~Ie weakness witbout sensory impairtnent. Charcot-Marie-Tuotb dis
lise (CMT) is the most common one, which encompasses a clinically and 
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genetically heterogeneous group of disordeP.i . CMT2 is thc only axonal 
type. Besides to CMTI, motor neuron diseases alsn present thc similar 
clinical pictilles . 
Methods: Herein, we present a 4--generation family cnmposed 0129 pco
pic. Nerve conduction srudies of the g affected showcd charactcristic ka
tures ofaxonal motor neillopathy. One of the paticnts was admitted to our 
hospital due to acute respirdtory failure. The herediwry tra.it nf thi s disease 
may he mitochondrial, autosomal or X-linked dominant. Agcs (lf onset hc
come earlier in the younger family. Clinical featw-es and inheritance of this 
diseasl! do notlike CMT or motor neuron diseases thuse wc know. 
Results: Severa! candidatc genes related to CMT2 or motor neuron dis
eases, such as SMN for spinal muscular atrophy, KIIH-heta for CMT2a, 
androgen receptor for Kcnnedy disease have been excluded. 
Conclusion: Genomewide linkage srudies are undergoing. It is possíhlc 
to lind a disea~e gene, which may he relatcd to axon-myclin interaction or 
surv ival of motor neurons. 

P-302 
Distal Hered.itary Motor Neuropathy:Two Portu~es~ j'amilies 

R. Maré* I, A. Tuna2 , M. Santos2 , T. Coelho 2 . J Brag{/, POrTII!i (//; 2 Por"', 

PortuXa/ 

Introduetion: Dista! motor neuropathies are a heterogencous group ol' 
disorders, oÍlen reťerred a~ the spin a! form of Charcot-Marie-'[(,oth neu
ropathy and represent about 10% of the tota! bercditary neillopathies. 
This disorder is c\assihc<.l into seven suhtype.~ according to the mode ol' 
inheritance, age at oDset and clinical phenotype. 
Objectives and Methods: The authors describe sever..u ca.~es frOlll two 
independent farnilies with common clinical charactcristics and a discuss
able mode of inheritance. 
Results: Probands of hotb farnilies' are male patienls wíth ket dcformities 
and abnormal walking sin~e childhoodon~et . 
The authors present two Portuguese familie.~ with seveml affectcd indi
viduals váth a particular mode of inheritance supporting the evidence ol' 
aD autosomal dominant transmission witb a more severe prescntatioll in 
tbe male memhers of the family. 

-;:;03 -, 

Charcot-Marie-Tooth Disease: Multidisciplinary Approach to the a 
M ed.ical Care 

R. Mazanec*, M. Bojar, P. Seeman, O. Horácek, P Smetana, 
R. Folvarsky. P"ague, Cech Repuh' /(' _. 

Among 10 rnillions Crech inhahitants we estimate 40()() CMT pa
tients.The Faculty Hospital Motol is the only medical celllcr in the Czech 
Republic to have initiated a complex prognun of thc trcatment ľor CMT 
patienl~ 

The comp\exity of the medical care is guarantecd hy rcgular clinical sem
inars attended by neurologist, orthopedist and physiotherapist. l 'he CMT 
pt~ are functionalIy assessed intu severa! groups according to Vinci 's scate. 
The physiotberdpeutic prognunme for a long and short tenn medical care 
are established, regarding to an important aspcct of conscrvativc or surgcry 
rreatment of pes cavus deformity. 
Frum January 1997 titl January 2002 more thtln 250 CMl' pts was already 
cJinically cxamined. The physiotberapeutic assesmcnl dividc<.l 16 CMl' pts 
into I to 5 stages on Vmei's scale for funher physiothcrapy. Thc surgcry 
rreatment of pes cavus was performed in 25 CMT pts. The correlutiollS 
betwcen tbe type of treatment and gene mutations are comparl:d. 
Thc physiotherapcutic asses,sment according to Vmei', criteria allowcd to 
compare a progression of motor deficit in a different genotypes. ln thc 
commooest CMTIA and CMTX neuropatby the sillgery treatmcnt wcre 
often required. Tbc MPZ gene mutations are related to seri(>us motor 

I 
dehcit, hut nut for surgery. "; 

._ Supported hy Grant IGA Nr.NF 6503-4 and hy VVZ Nr.111 30()Om 
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POSSlliLE REI-lABILITATION OF PATIENTS WlTH CHARCOT-MARlE-TOOTH DISEASE 

A. KObesova' ,j>. Hora k', R. Mazanec2
, P. SeemanJ

, P. Smetana' 
'Department Of Rehabilita1Íon Medicme, Charles University, University Hosptial Motol, 

Prague, Cuch Republic 2Department OfNeurology, Charles University, University Hospi/al 
Molol, Prague, Czech Republic JDepartment Of Paediatric Neurology, Charles University, 
University lfospital Motal. Prague, Czech Republic 'Department OjOrthopedic Medicine, 

Charles University, University Hospital Motal, Prague, Czech Republic 

Charcot-Marie-Tootb disease (CMT) is the most common type ofhereditary sensory
motor oeuropatby (HMSN). In University Hospita! Motolthere is a multi-specialist ceotre 
for patieots witb aU kinds ofHMSN. Every patieot is exarniDed and treated by a team of 
specialists (geoetic specialisl, oeurologisl, orthopaedisl, rebabilitatioo physician, 
physiotberapist oDd prosthetics specialist). Tbe clinieal picture is characterised by gradual 
deterioratioo of mobility and seositivity of tbe extremities, due to peripberal oerve 
affectioo. In particuJar affectioo ofthe lower extremities is typical . Characteristic 
deformity oftbe foot develops {pes eavus-transversoplaous), progressive musculaI 
weakness affecting first the muscles oftbe fool, later tbe leg and possibly tbe radicular 
muscles takes pl.ce. For rebabilitation it is usefulto distioguish 7 developmental stages of 
tbe disease, which are also characterised by tbe topical featw"es and degree of muscular 
affection. In additioo to rnuscuJar wealmess and instability, problems witb back pain are 
very commoo. Incideoce of vertebrogenic, spinal deforrnities aod functiooal musculo
sceletal and postura! disorders bas been foUowed up in a group of 50 patieots at our 
rehabilitalioo departmeol Tbe study shows lhat in 90010 of our palieolS vertebrogenic pain 
is presenl, functiooal musculo-sceletal disorders in 95% and structural spine deformities in 
20%. Rehabilitatioo and prostbelic fOTTO part of the cornprebeosive trealment of patients 
affucted by seosory -motor neuropalhy. In tbe presentalioo Ibe results of our srudy will be 
demonstrated and tbo most important rehabi1itatioo princip les wiU be explained, 
emphasizing the importance of team work. 

PREVENTING TUE FlRST COMPLlCAll0N IN AN UNCOMPLlCATED NEUROPATlUC 
FOOT 

A. Hoeksma', W. Fabe? 

.. 

'Department Oj Rehabilitation Medicine, Jan Van 8reemen Institute, Amsterdam, Netherlands 
Department Oj Dermatology, Academic Medical Center, Amsterdam, Netherlands 

Background: In oeuropa!hic feet there is loss of sensory, motor and!or autooomie fimction. 
This can lead to loss of seosation, deforrnities, dry slr.in witb excessive caUus forroalioo 
and bone demineralisation. lbis may result in complications lhat should be prevented: 
ulceration and Charcot fuol Aim: To look for reliable signs lhat can wam the patieot in 
time for new complicatiollS. Pain is rnissing because of sensory Ioss. Local hyperaernia as 
early sign, Call be rec9gnise.Q as,! wanl! fO_OL Jt ",as reported lhat eleva/ed skin 
temperalUre is higbly predictive for fulUre u1ce.ration. Assessmént is also recommended 
for providing patieots a participatory role in early recognition of complications. Here, 
temperatures were assessed using either Liquid'(;ristal contact or Infrared dennal 
tberrnornetry. In cli.oical praclice skin temperalUre is assessed via paipation. Tberefure, we 
investigated palpalion of slr.in temperalUre as an instnunent in a patient oriented preventive 
program. Methods: 4 studies in lep rosy patieots, patienťs famiIy and medical staft': in 
Amsterdam (n=25), Ethiopia (0=69), lodia (0=64) and Brazil (0=76) correlalioo between 
palpation and in.frared therrnometry. Results: Spearman's Rank Correlation Coefficient 
ranged from 0.36 to 0.79. Correlation was highest on the dorsurn of tbe fool, higher by 
experienced theo unexperienced staff, higher by patienst then family, and improved when 
repeated after \ monlh. Tbe dorsum oflhe foot was mOre reactive in case ofao uJcer 
eveo a plaotar ulcer. Conelusions: Palpalion of skin temperalUre ofthe dorsum of ' 
neuropa!hic feet can be used in a palient oriented program in prevenling complications of 
neuropa!hic feel. 

PAlN AND INHERJTED NEUROMUSCULAR DISEASES: RESULTS OF A POSTAL I 
AMONG 281 ADULTS 

V. Tiffreau, G. Viel, A. Tbeveooo 
Adult Rehabi!itatwn Unit, Service De Medicine Physique EI Readaptation, Li!!e, ' 

BackgrolDld: In our experience, patients wilh oeuromuscular diseases frequeotly I 
severe persis tent pains. Nevertheless, !here are very few works in tbe rnedicallitú 
00 !his topic. Airns: We wanted to assess the frequency aod intensity of pain Hmo 
patieots suffering from myopathy. Methods: A queslioooaire was seotto 281 outp: 
the University Hospital of lilie. II investigated motor deficiency, pain intensity, p 
localisation, tbe impact on daily activity,.aoxiety and depression (HAD score), in< 
factorsaod treatmeots. Results:Tbe respoose rate was 45%. Seveoteen percent (7( 
!he patieots were able to walk. Pain frequeocy was 70% and 6()% of subjects sufi 
from chronic pain. Mean pain intensity was 6, III O (nuroerical visua\ sea les), 46o/c 
individuals had a high risk for anxiety, and 16% for depression. Major causes ofJ 
walking, standing aod muscle stretchiog. Sixty per cent of the paticnts bad receiv, 
Ieast one analgesic drug. Massage was the more frequeol pbysica\trealment aod 
physiotberapy provided tbe most important relief. Tbere was no relationship ben. 
motor deficieocy aod pain severity or frequeocy. Pain consequeoce 00 daily activ 
more important in patient who were stili able to walk. Pain related to waJking wa 
frequently chrooic tban otber causes. Sununary/conelusions: Pain is a frequeot sy 
ofNMD adult patienlS. Pain related to walking seems to be ratber chronic aod ba 
important effect on daily activity. 

COMPARATIVE STUDY OF DlFFERENT REHABIlJTATlON COMJ'LEXES L'I D 
POLYNEUROPATHY PATlENTS 

I. Koleva', R. lochiooV>, M . Marinkev', Z. Stoineva', E. HievaJ
, D . Ilie' 

I National Center Of Physical Therapy And Rehabilitation, Sofia, 8ulgaria 2Lobo 
Telematics OfThe 8ulgarian Academy OjSciences, Sof ta, 8ulgaria JClinic Ofl 

. Therapy And Rehabi!itation, Medical University Plovdiv, Bulgaria 'Labara/o 
Neurovegetology, University Hospilal 'Ts. Yoann Rilski', Sofia, 8ulgaria 5Clif 

Endacrinology, Medical University, Plovdiv, Bulgaria 

Airns : Iovesligatiog efficacy of rehabilitation in Diabetic Polyneuropatby (DPNP 
BackgroWld and metbods: We examined ninety eight patieots wilh ooo-insuJino
dependent diabetes mellilUs (DM) and sensorimotor form of DPNP, treated for ( 
days in Neurorehabilitation Department ofthe Natiooal Center ofPhysical Tben 
Rebabilitation in Sofia. Rehabilitation complexes in all group includes: exerci,,", 
massages, fangotherapy; in group A - ind transcutaneous electroneurostimulatio 
B - and electrophoresis witb Galantamine hydrochloride, group C - snd lasertheJ 
groop D - magnetic field and ultraviolet erytbemas. The patieots were examioed 
during and after treatment and oDe montb later and data were recorded in a Prot' 
ineluding oosometrical criteria of DM and DPNP (Combination and pattems of, 
signs and syroptoms, measurement of pain through Visual Analogue Scale, quan 
evaluation of hypopaJlesthesia through Riedel-Seyfert vibroestbesiometer, prese 
rustal vegetothrophic dislUrbances or diabetic fool, c1assical electrodiagnostics' 
electromyograpby, laserdopplerBowmetry of lower limbs, some laboratory inVeJ 

Statistical analysis: t-test (ANOVA) and Wilcoxoo rank tesl. Analys is ofresults 
demonstrates statistically significant decrease ofirritative signs (paresthesia, dy 
pain); aroelioratioo ofhypopaUeslbesia and musele force, some electrodiagnosti 
electromyograpby and dopplerflowmetry parameters. Comparative analysis rev' 
efficacy of certain rehabilitatioo complex 00 de fioite signs and symptorns ofDP 
help us to create an algorythm for physical therapy and rehabilitation of differeL 
and forrns of DPNP. 
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Spinal deformities in hereditary neuropathy 

o. Horacekt, A. Kobesova2
, P. Seeman\ R. Mazanec4 and P. SmetanaS 

l,2Department ofRehabilitation, University Hospital Motol, Prague, Czech Republic; 
3Department ofPaediatric Neurology, University Hospital Motol, P-rague, Czech Republic; 
4Department ofNeurology, University Hospital Motol, Prague, Czech Republic; 5Department 
of Orthopedic Medicine, University Hospital Motol, Prague, Czech Republic 

Spinal defonnities 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 ofHSMN was confirmed by genetic-molecular analysis. If clinical evaluation 
showed signs of spinal deformities an X-ray ofthe whole spine with the patient standing was 
taken, from both the ventro-dorsal and the side aspects. The degree ofthe curves was 
measured according to Cobb. 
Spínal deformitywasfound in 22 patients (27%). 62 patients of81 were classified as HSMN I 
and in 17 (27%) of these 62 spinal deformity was diagnosed. The rest i.e. 19 patients suffered 
from HSMN II and spinal deformity was found in 5 (26%). In 10 patients out of22 CMT1 A 
duplication was confirmed, in 1 Cx32 mutation was found, in 6 patients this wasa PO 
mutation, and in5 patients the genotype is unknown. 4 patients with spínal 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 rumbar kyphoscoliosis with the scoliosisdominating (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 defonnity was the first sign ofthe 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 cifthe disease. As light 
deformities can easily be overlooked it is important to focus on them during clinical 
evaluation and make an X-ray ifthere is any suspicion. 


