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Anotace

Spinocerebelarni ataxie (SCA) je vyraz, uzivany z klinického neurologického
hlediska k popisu dysfunkce casti nervového systému zodpovédného za koordinaci
pohybt, tedy mozeCku a jeho spoju. Zaroven se vSak jedna o oznaceni skupiny
progresivnich, neurodegenerativnich, geneticky vazanych onemocnéni zvanou
hereditarni ataxie, na které je tato bakalatska prace zamétena predevsim.

Prace je rozd€lena do dvou ¢&asti. Cilem prvni, teoretické ¢asti, je poskytnout
strucny prehled aktualnich poznatkti o projevech mozeckové 1éze, hereditarnich ataxiich
a vySetfovacich metodach. Jsou zde shrnuty obecné poznatky o vlivu mozecku na fizeni
motoriky, symptomech a syndromech vychdzejicich z cerebelarni 1éze, o etiologii
vybranych hereditarnich ataxii, moznostech vyuziti dostupnych objektivizacnich metod
a pristrojovych vysetfeni a v neposledni fad¢ o pfistupu rtiznych fyzioterapeutickych
konceptt.

Druha cast dokumentuje praktické vyuziti nové vytvofené vysetiovaci sady
urené pro longitudindlni sledovani klinického stavu a zhodnoceni efektivity
fyzioterapie u pacientd s hereditarnimi ataxiemi. VySetfovaci sada je koncipovana
z kinetické analyzy, BEStestu, ¢asti Jebsenova-Taylorova tesu a z dotazniku Obecny
ukazatel psychické pohody pacienta (GWBI). Kromé popisu pouzitych metod jsou
soucasti této prace také kazuistiky Ctyt vySetienych pacienta s diagndézou FA, SCA typu
2 a progresivni ataxie nejasné etiologie. Ze ziskanych vysledk je patrné, Ze navrhovany
postup je vhodny k praktickému uziti v hodnoceni klinického stavu pacienta a miize byt

doporucen k dalsimu rozpracovani a vyzkumu.



Annotation

Spinocerebellar ataxia (SCA) 1is a non-specific clinical neurological
manifestation implying dysfunction of the parts of the nervous system that coordinate
movement, such as the cerebellum and its connections. However, SCAs are also a name
for group of progressive, neurodegenerative, genetic diseases of multiple types, each of
which could be considered a disease in its own right. The presented work deals
comprehensively with the latter problem.

The theoretic part of the thesis focuses on providing an up-to-date overview of
the current findings concerning ataxia. The discussed topics include effects of cerebellar
dysfunction on motor control, the symptoms and syndromes which accompany selected
hereditary ataxias, variety of examination tests, objectification methods and a summary
of different physiotherapeutic concepts and their varying approaches.

The second, practical part of the thesis describes clinical results of a new set of
examination scales designed for longitudinal tracking of patients and an assessment of
the effectiveness of the performed physiotherapy. The set includes kinetic analysis,
BESTest, few parts of Jebsen-Taylor test and the General Well Being Index
questionnaire. Description of the proposed method is accompanied by casuistries of four
patients with hereditary ataxias (FA, SCA 2 and a progressive ataxia of an unclear
etiology) who have undergone the investigation. The measurements results prove that
the set of examination scales does not contain inappropriate parts and can be

recommended for further investigation.
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SEZNAM ZKRATEK
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UvoD

Téma diplomové prace ,,Objektivizace mozeCkovych syndromi u pacientli s
hereditarni ataxii* jsem si vybrala na zdkladé osobnich zkuSenosti s rehabilitaci
pacientky s Fridreichovou ataxii a informaci ziskanych studiem fady odbornych
pramentl. Ze souCasnych poznatkii o spinocerebelarnich ataxiich vyplyva nutnost v€asné
diagnostiky na molekularné-genetické urovni — zejména z diavodu prekoncepcni a
prenatalni diagnostiky v rodin€. Z hlediska kauzélni terapie pacienta je, bohuzel, zatim
exaktni stanoveni choroby nevytézné, protoZe vylécit pacienta na urovni DNA zatim
nelze. (1) O to vice vystupuje do poptedi fyzioterapie zamétend ke zmirnéni, ¢i spise
stabilizaci a zabranéni rychlejsi progrese cerebelarnich ptiznakti. Metody jsou stejné jak
u onemocnéni ziskanych, tak u geneticky vdzanych. Rizna je vSak progndza, doba,
intenzita rehabilitace a modifikace fyzioterapie plynouci ze specifik dané diagnézy a
také pristup k pacientovi s chronickym neurodegenerativnim onemocnénim, které
nepostihuje pouze hybnou, ale i psychickou oblast.

Lidsky mozecek obsahuje vice neuronti nez kterdkoli jina oblast mozku a hraje
zasadni roli v fizeni motorickych funkeci. Strukturdlni i funkéni organizace mozecku
vytvaii unikatni, dosud ne zcela probadany systém. Porozuméni zakonitostem jeho
¢innosti skrze pozorovani vnéjSich projeva piedstavuje velkou vyzvu pro smétovani
vyzkumu nadchézejicich let. (2)

Rehabilitacni péce je v soucasnosti celosvétové povazovana za jedinou moznost,
jak u spinocerebelarnich hereditarnich ataxii, mezi néz ataxie Friedreichova spada,
prodlouzit dobu mobility pacienta a umoznit mu zvysit kvalitu zivota zatizené¢ho
dédicnou chorobou. Pribézné hodnoceni stavu pacienta umoziluje cilené reagovat na
efekt aplikované metody. Pro zakladni vysSetfeni je pro potiebu fyzioterapeuta
nejvhodnéjsi kineziologicky rozbor, ptipadné doplnény vySetfenim neurologickym. Aby
bylo mozné hodnotit u¢innost nékteré fyzioterapeutické metody, je potieba v dneSnim
svéte ,,evidence based medicine* pouzit n€ktery z randomizovanych testli. Cilem této
prace je porovnat elektrofyziologické objektivizaéni metody s kvantitativné
orientovanymi $kélami a zhodnotit vysledky ziskané témito metodami. Ustiedni &ast
tvoti posturografické vysetfeni a BESTest (Balance Evaluation Systems Test), coz jsou
metody zaméfené na vySetfeni posturalni stability, nebot’ pro pacienty s hereditarni
ataxii predstavuji poruchy rovnovahy jednu z nejcastéjsich a nejvice omezujicich obtizi.

3, s. 150)
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1. PREHLED OBECNYCH POZNATKU

1.1 ATAXIE

Ataxie je vyraz, oznacujici jednak poruchu koordinace pohybu, nejcastéji
mozeckového plvodu, avSak v genetickém smyslu slova také skupinu
neurodegenerativnich onemocnéni zvanou ataxie hereditarni. Ackoli se mozeckové
ptiznaky na obraze klinického stavu pacientl s hereditarni ataxii podili zdsadni mérou,
nejde rozhodné o slozku jedinou. V rGzné mite se zde odrazi i symptomy vznikajici
v diisledku postizeni zadnich ¢i postrannich provazct misnich, a to jak ascendentnich,
tak descendentnich drah, ddle poruchy funkce vestibularniho systému, extrapyramidova
symptomatika a pfiznaky léze periferniho motoneuronu. (4)

Na diferencialni diagnostiku ataxii Ize zjednoduSené nahlizet z hlediska

1. lokalizace 1éze vedouci k projeviim ataxie

2. zékladnich klinickych projevi - cerebelarnich symptomil

3. etiologie onemocnéni zptsobujicich mozeckovy syndrom

1.1.1 LOKALIZACE LEZE

Mezi struktury, jejichZ onemocnéni se miize manifestovat symptomem ataxie,
patfi mozecek, zadni a postranni misni provazce, vestibularni aparat, frontalni laloky,

thalamus a lobus parietalis superior. (3, s. 158-160)

e CEREBELARNI ATAXIE

Ptestoze mozecek tvori piiblizné¢ 1/10 objemu celého mozku, v Sedé hmot¢ je
obsazeno pifes 50% vSech centrdlnich neuronli. Neni proto divu, Ze se porucha natolik
vyznamné struktury projevuje zdsadnim zptsobem pro Zivot pacienta. (5)

Uspotadani bun¢k mozecku je v celé jeho stavbé neménné. Neni proto mozné
mozecek rozdélit na zakladé morfologickych korovych odlisnosti, ale je tfeba se zaméfit
na eferentni a aferentni spoje urcujici specifickou funkci dané oblasti. (6) Komplexnost
propojeni mozecku s ostatnimi ¢astmi CNS dosvédCuje fakt, Zze prostfednictvim svych
vystupnich drah miZe mozecek modifikovat veSekeré pyramidové i extrapyramidové

motorické podnéty. (3, s. 149)

10



Bakalarskéa prace  Objektivizace mozeckovych ptiznakili u pacientl s hereditarni ataxii

Z hlediska etiologie je mozné Sirokou skalu cerebelarnich poruch rozdélit do tii
hlavnich skupin na syndrom archicerebelarni, paleocerebelarni, neocerebeldrni a
smiSeny neboli globalni. (3, s. 156-158)

Archicerebelarni syndrom vznikd postizenim linguly, nuclei fastigii a
flokulonodulérniho laloku, fylogeneticky nejstarSiho laloku nazyvaného (n€kdy
spolecné s paleocerebelem) vestibuldrni mozecek. Léze této oblasti narusSuje ¢innost
vestibulo-cerebelarnich drah a zplisobuje oslabeni rovnovaznych funkei. Existuji takeé
spoje flokulu s €asti olivy inferior, jejichZ dysfunkce pfimo ovliviiuje vizualni kontrolu
motoriky. Mezi hlavni symptomy patii poruchy stoje a chiize. Pacient chodi o Siroké
bazi a neucinnymi obrannymi pohyby se snazi udrzet rovnovahu. Vyrazna je tendence
k padu nazad. Muze byt patrny tinnitus, vertigo, nystagmus a jiné okulomotorické
poruchy v disledku postizeni cerebelovestibularnich spojit. (7)

Paleocerebelum neboli spinocerebelum je primarné tvofeno vermis, sousedicimi
c¢astmi hemisfér, ncll. (nuclei) globosi a ncll.emboliformes. Vlastni jej vSichni
obratlovci fylogeneticky navazujicich na obojzivelniky, plazy a ptaky. Paleocerebelum
je spojeno s michou a ma vliv na svalovy tonus a aktivitu antigravita¢nich svali. (8)
Zatimco ventralni spinocerebelarni trakt je zodpovédny za pfenos informaci o
motorickych eferentnich signdlech do mozecku, dorsalni spinocerebelarni trakt ptivadi
informace z exteroceptorti a proprioceptori télesnych segmentl. (6) Eferentni spoje
vedouci z paleocerebela pokracuji do druhostranného ncl. ruber. (8) Mozeckovy tremor,
dysartrie a asynergie, projevujici se piednostné jako snizend schopnost koordinace
axialniho svalstva, vedou ke zhorSeni posturdlni stability a pfedstavuji zakladni
symptomy paleocerebelarni 1éze. Mezi ptiznaky naopak nepatii ataxie koncetin. (3, s.
157)

Neocerebelum neboli pontocerebelum je fylogeneticky nejmladsi ¢ast mozecku.
U clovéka zahrnuje vétSinu objemu hemisfér, stfedni ¢ast vermis a nucleus dentatus.
Aferentni vstupy piichazejici z motorické kiiry jsou pfepojovany v pontinnich jadrech a
v ncll. arcuati a pokracuji do kontralateralni poloviny neocerebelarni kiry. Eferentni
vystup jde ptes ncl. dentatus a thalamus zpét do motorické kiiry. (8) Neocerebelarni 1éze
se projevuje asynergii postihujici zejména distalni Casti segmentl a projevujici se pii
drobnych, pfesnych pohybech, dale hypermerii, adiadochokinézou, pasivitou a
inten¢nim tremorem. (3, s. 158) MuZe byt narusena schopnost vyuziti vizualni kontroly

pohybu jako zpétné vazby. (9)
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Se smiSenym mozeckovym syndromem je mozné se v bézné klinické praxi
setkat nejcastéji. Jedna se o kombinaci ptfiznakli odpovidajicich riznym cerebelarnim
syndromiim. (3, s. 158)

Existuje také odlisné déleni na 1ézi mediélni, intermedidlni a laterdlni zony, které
ale klasickému déleni v mnohém odpovida. Medidlni zona integruje mis$ni a vestibularni
vstupy a skrze vestibulospinalni a retikulospinélni trakt ovlivituje fizeni rovondhy; 1éze
se projevuje zejména poruchou udrzovani rovnovahy pii chizi. Intermedidlni zona
integruje misni a korové vstupy a laterdlni zona je nejvice zodpovédna za modifikaci
volnich pohybtli koncetin. (9)

Vzhledem k zasadnimu vyznamu cerebela je dalSi stat’ vénovana obecnym
funkénim zakonitostem mozeckovych poruch, a to jak porucham fizeni motoriky a

motorického uceni, tak porucham kognitivnich a vegetativnich funkci.

PORUCHY RIZENI MOTORIKY A MOTORICKEHO UCENI

Rychlé, presné, jemné koordinované pohyby, které je moZzné pozorovat
napftiklad u vrcholovych sportovcil, nemohou byt provadény pouze na zédkladé okamzité
zpétné vazby. Tento mechanismus, bézné vyuzivany v oblasti robotiky, kde se
frekvence stfidani vytvareného pohybu a korekce odchylek pohybuje ¢asto mezi 500-
10000 Hz, nemiize piedstavovat jediny model fizeni pohybu zivych organismi. K tomu,
aby se uskutecnénd drdha porovnala s plivodnim poZadovanym pldnem a probéhla
korekce vzniklé chyby, je v ptipad¢ optické zpétné vazby na pohyby horni koncetiny
potieba doba 120-250 ms (milisekund). Pro rychlejS$i misni zpétnou vazbu je tteba 30-
50 ms. To je vporovnani s celkovou délkou trvani pohybu (tedy v piipadé velmi
rychlych pohybt 150, u stiedné rychlych 500 ms) ptili§ dlouha doba pro vytvareni
efektivni zpétné vazby, kterd ma vést ke korekci pohybu jesté pred jeho dokoncenim.
(10)

Elasticita a tuhost svalt piedstavuji také zpétnou vazbu, navic ucinkujici bez
sebemensiho prodleni. Pokud se ¢lovék u¢i novou pohybovou sekvenci, naasovani
(timing) je nedokonalé a napéti svalll vysoké. Tim je nasledné zvySena i intenzita zpétné
vazby. (10) Po cCase, kdy je novy pohyb jiz dobfe natrénovan a tedy soucasti hybného
stereotypu (11, s. 34), zvysi se rychlost a presnost provedeni, ale svalové napéti se snizi.
Popsany priibéh motorického uceni tedy jednak vyvraci tvrzeni, ze je mozné fizeni

pohybu zalozit ¢ist¢ na okamzité zpétné vazbé, jednak potvrzuje nutnost vyuzivani tzv.

12
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vnitinich modelli, zalozenych na schopnosti CNS imitovat senzoricky vstup nebo
motoricky vystup planované hybné ¢innosti. (10)

Vnitini model muze predpovédét aferentni set dosazeny v pribéhu pohybu
pomoci kopie eferentniho motorického vystupu putujiciho ke svalim. Naopak, diky
presné informaci o aferentnim vstupu pozadovaném na konci trajektorie pohybu, je
mozné vyslat adekvatni motoricky impulz. Cim citlivéj§i je exteroceptivni a
proprioceptivni vnimani jedince, tim pfesnéjs$i vnitini model je mozné vytvofit (a to
model nejen fazickych, ale i posturdlnich funkci) a tim snadnégj$i je korigovat vzniklé
chyby. (10) Naptiklad chyba pti vyslovovani musi byt sluchem zaznamenana a ziskana
informace pfevedena na zménu ve vnitinim modelu timingu svalG ucastnicich se
artikulace.

Otazkou je, do jaké miry je mozecek hlavni strukturou zodpovidajici za
vytvafeni a vyuzivani téchto vnitinich modelt a zda je mozné aplikovat ziskané
poznatky i na oblast kognitivnich funkci, (12) avSak vzhledem k soucasnym poznatkiim
je kladna odpovéd’ vice nez pravdépodobna. (13)

Funk¢nost zminéné teorie je ndzorné vysvétlena na piikladu imaginarni situace,
ve které pocita¢ ovladd ruku robota na zakladé piikazti od operatora. Béhem tohoto
procesu pocita¢ dostava instrukce od operatora a vytvari impulzy, které vedou robota
k provedeni pohybu. Operator je pak zpétn¢ informovan o tom, jak pohyb prob¢hl.
V mozku pocita¢ symbolicky zastupuje motorickou kiiru, signdly od operatora
pfichazeji v tomto pifipad€é z premotorické a suplementarni motorické kiry a gyrus
cinguli, télo robota funguje jako télo lidské. Operator je piedstavovan systémem
aferentnich vstupti a strukturami zodpovédnymi za udrzeni pozornosti. Tento systém
muze fungovat. Aby vSak bylo mozné vytvofit adaptaci, tedy schopnost uc¢eni a Sanci

provést ptisté pohyb jinak, je nutnd aktivita mozecku a jeho vnitinich modelt. (13)

KOGNITIVNI A VEGETATIVNI PORUCHY

Na pocatku vyzkumného zdjmu o mozecek staly piekvapivé kognitivni funkce,
pozdéji zapomenuté pod névalem novych objevi v oblasti motoriky, nyni znovu
objevované a diky souCasnym klinickym, anatomickym a neurofyziologickym
poznatkiim pozndvané do vétSich hloubek. Jedny z prvnich zminek o vlivu mozecku na
chovéni a inteligenci prezentoval doktor Combettes jiz v roce 1831. Kratce poté se
obratil zdjem zejména k vegetativnim funkcim. Béhem stimulace nékterych casti

mozecku (naptiklad nucleus fastigii a interpositus) velkych savcl byly zjiStény zmény
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srdeCni frekvence, stfevni motility a reakce zornic, stejn¢ jako komplexni kousaci a
zvykaci pohyby a projevy emocni podrazdénosti. Podobnym zplisobem byl prokazan
inhibi¢ni vliv na tonus hladkych svalii cév. Stimulace lobus anterior a vermis vedla
k prudkému sniZeni krevniho tlaku. Ablace nuclei fastigii, ktery se Ucastni fizeni
spankového cyklu, zptisobila stav permanentni hyperaktivity. (14)

Pozd¢jsi vyzkumy potvrdily vztah mozecku s retikularni formaci, hypothalamem
a limbickym systémem, coz vysvétluje jeho vliv na pozornost, spankovy cyklus, miru
bdélosti a emocni projevy. (14)

Vzhledem k proudu riznorodych informaci putujicich do mozecku a zpét do
riznych &asti CNS je mozné soudit, Ze jeho funkce je prevazné integraéni. Cili spise nez
o tvorbu informaci jednd se o modulaci, kterd podmiiiuje harmonicky pribeh
kognitivnich, vegetativnich i motorickych pochodi. Je mozné, ze pravé diky mozecku
funguje tak Uzka korelace mezi psychickym stavem (a to jak védomim, tak
podvédomim) a motorickym projevem clovéka. Pres mozeckové drahy probiha
modulace nonverbalni komunikace. Mozecek také funguje jako tlumi¢ oscilaci.
Takzvané ,pfestielovani“ se tedy nemusi projevit jen v oblasti motoriky — tedy
poruchami zplsobenymi 1ézi drah spojujici mozecek s oblasti zodpovédnou za
motorické funkce, ale pfi 1ézi spoji s asociaéni klirou i v oblasti mentalni, jako
nelogické a nevypocitatelné chovani bez zpétné vazby o tom, co je skutecné redlné. (15)
Dysfunkce stfedni zony vermis pak vede k preruSeni komunikace mezi mozeckem a
limbickym systémem nebo nékterymi castmi neokortexu a nésledné k patologickym
projeviim z oblasti psychiatrické. (16)

Obecné plati, ze zatimco 1éze piedniho laloku zpiisobi poruchu motorickych
funkci, dysfunkce zadniho laloku je v mnoha piipadech zodpovédna za cerebelarni
kognitivné-afektivni syndrom. (17) Z klinickych poznatkid vyplyva, Ze poskozeni
ruznych ¢asti mozecku vede ke kognitivnim a emocnim porucham specifickym pro
danou lokalizaci (viz Tabulka 1.). Tyto poznatky vsak jesté ¢ekaji na dikladné védecké

zpracovani. (18)
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LOZISKO LEZE KLINICKY DUSLEDEK

porucha vizualné-prostorové
inteligence

poruchy fe¢ovych schopnosti,
agramatismus, mutismus, dysartrie,
snizena schopnost rozpoznani chyby,
uceni praktickych dovednosti, ¢asté
regresivni a emocné labilni stavy,
poskozena iniciace volnich pohybti
osobnostni a emo¢ni zmény, napi-.
VERMIS nepfiméfené chovani, emocni
otupélost

postizeni exekutivnich funket,
zejména zpomaleni vykonéavani ukold,
pro které jsou potieba analytické a
planovaci schopnosti

potize s vytvafenim predstav, ucenim
OLIVOPONTOCEREBELARNI se slovnich parovych asociaci,
DRAHA deprese, celkové zpomaleni
kognitivnich funkci

LEVA HEMISFERA

PRAVA HEMISFERA

KURA

Tabulka 1. Klinicky nélez kognitivnich poruch pfii 1ézi riznych mozeckovych struktur
Zatim se nejedna o udaje dostatecné experimentalné provétené. (5)

Vysvétlivky: V levém sloupci tabulky je uvedena lokalizace 1éze mozecku, v pravém sloupci je
uveden klinicky disledek v oblasti kognitivnich poruch

Existuje nékolik typt psychickych poruch zptsobenych nebo pfinejmensim
ovlivnénych poruchou mozecku a mozeckovych drah. Schmahmann a Shermanové na
podkladé vySetrovani dvaceti pacientl s cerebelarni 1ézi ve své studii The Cerebellar
Cognitive Affective Syndrom (CCAS) (19) popisuji stejnojmenny syndrom sestavajici
ze Ctyt hlavnich piiznaki:

1. porucha exekutivnich funkci (omezend schopnost napft. strategického
planovani, abstraktniho mysleni, pamétovych schopnosti)

2. porucha vizualné-prostorové inteligence

3. poruchy feci (agramatismus az anomie)

4. poruchy chovani a emotivity

Tyto ptiznaky jsou shodné s klinickymi projevy nékterych typt vyvojové
koordinacni poruchy (Developmental Coordination Disorder; DCD), syndromu
postihujiciho pét procent déti Skolniho véku, u ¢asti z nich byla prokézana dysfunkce
vermis a tyto déti také mivaji abnormalni nélez pti béZném neurologickém vySetieni.
(19)

Porucha riznych ¢asti mozecku byla ovétena i u pacienttl, jejichz onemocnéni se

projevuje symptomy, z nichZ mnohé je mozné nalézt u CCAS. Jednd se o autismus,
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schizofrenii, poruchy pozornosti s hyperaktivitou (Attention Deficit Hyperactivity
Disorder; ADHD), dyslexii a kognitivni poruchy pfed¢asné narozenych déti. (19)
Mozeckové postizeni se miize projevit pomérné Sirokou Skalou symptomu (viz

Tabulka 2). Je vSak otdzkou, do jaké miry se jedna o souvislost pfimou, nebo neptimou.

POZITIVNI NEGATIVNI
SYMPTOMY SYMPTOMY
POZORNOST nepozornost hloubavost
tékavost vytrvalost
hyperaktivita potize se zménou
zam&feni pozornosti
kompulzivni a obsesivni mysleni
ritudlni chovani
EMOTIVITA impulzivita neschopnost prozivat
radost nebo emoc¢né
reagovat
labilita, smutek, beznad¢;
nevypocitatelnost
nepiimérené dysforie, nepokoj
chovani — Casty
smich/plaé
uzkost, panicka | deprese
hriiza, nervozita
PORUCHY stereotypni vyhybavé chovani,
AUTISTICKEHO | chovéni citlivost na dotek
SPEKTRA snadné senzorické
pretizeni
PSYCHOTICKE | nelogické absence empatie
PORUCHY mysleni
paranoia apatie, emo¢ni
otupélost
SOCIALNI vztek, agresivita | pasivita, détinskost,
CHOVANI nevyzralost
precitlivélost obtize se socialnimi
interakcemi a plnénim
socialnich roli
teritorialni nerespektovani
chovani pravidel
opoziéni vzdor | pfili$na duvéfivost

Tabulka 2. Neuropsychologické zmény chovani a mySleni pfi poSkozeni mozecku (17)

Vysvétlivky: V levém sloupci jsou vyznaceny oblasti chovani a mysleni. Konkrétni klinické

projevy jsou uvedeny ve dvou sloupcich na pravé strané.

MV

Pfima souvislost znamena piimé zapfiinéni zminénych symptomii poruchou
moze€ku, pii nepiimé souvislosti jsou kognitivni a emocni projevy pouze privodnim
jevem mozeCkovych 1ézi. Pies znacné pokroky v oblasti zobrazovacich technik i
elektrofyziologickych metod je fada aspektl vnitinich vztahli mezi mozeckem a

okolnimi strukturami stale nejasna. (5)
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Nepiimou souvislost potvrzuje né¢kolik fakti:

1. Ackoli je mozné napf. u pacientll s autismem nalézt atrofii mozecku, mozeckova
atrofie naopak zpétné autismus nevyvola. Z klinické praxe jsou tedy znamy piipady,
ve kterych jsou kognitivni projevy povazovany za pruvodni jev mozeckové l1éze.

2. Leéze moze€ku narusi aktivitu kiiry mozku a teprve ta je zodpovédna za kognitivni
projevy.

3. Mozecek je zodpovédny za rozvrzeni ukoll v Casové posloupnosti, pii poruse
mozeCku je i ta nejjednodussi uloha velice naro¢nd na soubézné zpracovani
jednotlivych dil¢ich kroki (multi-tasking), coz zplisobi snizeni vykonu pfi

vySetfovani kognitivnich funkei.

Piima souvislost je naopak podporovana témito prokdzanymi skute¢nostmi:

1. Existuje podil mozeCku na kognitivnich funkcich, nebot’” mysleni se uskutecniuje
skrze tzv. vnitini pohyb (viz kapitola 1.1.1. Lokalizace 1éze).

2. Kratkodobd pamét pro jednoduché cinnosti je vysadou mozecku. Planovani
vyzaduje postupné vybavovani pozadovanych ¢innosti. Bez mozecku, ktery urcuje,
jak akci provést, neni pro frontalni laloky mozné vést konecny cil v patrnosti, a tkol
zlstane nedokoncen.

3. Pfi myslence na ¢innost se aktivuji na mnoha mistech stejné ¢asti mozku jako pii
jejim vykonévani, pfi myslence na motorickou aktivitu je nutnd zachovala funkce

mozecku.

Z exekutivnich funkci maji pacienti trpici ataxii nejvétsi problém s kratkodobou
paméti, s vykondvanim nékolika rGznych ¢innosti najednou, s planovanim, udrzenim
pozornosti a u¢enim se novym dovednostem. (5)

Kromé udrZeni pozornosti a jejiho déleni mezi vice kol je Casto mozné se
setkat s problematikou tizce spojenou, a to sneschopnosti rychlé zmény zaméteni
pozornosti. Porucha se zvyrazni, pokud se jednd o kombinaci motorickych a
kognitivnich ukol. Naopak, pfi snizeni motorickych naroki nema pacient se zménou
pozornosti potize. (5) Tak je mozné rozlisit 1ézi mozecku a bazalnich ganglii. Pacienti
trpici napt. Parkinsonovou chorobou budou vykazovat horsi vysledky nezavisle na

snizovani ¢1 zvySovani motorickych naroki. (20)
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Pacienti s cerebelarni 1ézi se rychle uci pfi plnéni motoricky nenaro¢nych ukont,
coz by mohlo vyvratit teorii, Ze se vzdy jednd generalizovanou poruchu uceni. Tyto
nalezy naopak potvrzuji fakt, ze snizeni kvality exekutivnich funkci je kompromisem
vzniklym délenim pozornosti mezi snahu o vykonani naruSené motorické funkce a
kognitivni tkol. Pokud by byly zminéné zavéry platné, znamenal by kazdy drobny
uspéch v motorickém uceni a tedy transformaci CNS pfi rehabilitaci také krok na cesté

vedouci ke zlepSeni symptomit CCAS. (5)

e SENZITIVNI ATAXIE

Senzitivni ataxie je projevem poruchy propriocepce. Manifestuje se v disledku
jakékoliv patologické 1éze v oblasti narusujici proprioceptivni drahy. Nejcastéji se
setkdvame s disociovanou poruchou lemniskdlnich drah, sl1ézi v pribéhu prvniho
(syndrom zadnich miSnich provazcil), méné Casto pak druhého a tfetiho senzitivniho
neuronu.

Mezi proprioreceptory patii svalova vieténka a Slachova téliska. Proprioceptivni
nervova vladkna, oznacovana A-alfa (nebo Ia a b), jsou tvoiena silné¢ myelinizovanymi,
rychle vedoucimi vlakny, (3, s. 167-172) ktera jsou velmi nachylnd na mechanickou
kompresi, stfedné¢ nachylnd k hypoxii a nejméné citlivd k uc¢inkim lokalni anestézie.
(13) Predilekéni postizeni senzitivnich nervll dolnich koncetin je v mnoha ptipadech
dano nachylnosti k naruseni axonalniho transportu. Ta je zapfi¢inéna znacnou
vzdalenosti mezi distalni Casti neuronu a jadrem v zadnich rozich misnich, které
syntetizuje vétsinu latek nutnych k optimalnimu fungovani neuronu. (3, s. 173)

Mezi tadu klinickych pfiznakli patfi neschopnost urceni polohy koncetiny
v prostoru a jejiho segmentdlniho nastaveni, porucha stereognozie, zvySena
diskriminac¢ni vzdalenost dvou zvolenych boda v oblasti dermatomu s naruSenym ¢itim,
nejistota a vravorani pii stoji a chiizi. Tyto symptomy se oby¢ejné zvyraziluji v situacich
bez zrakové kontroly. Z klinickych vySetieni je pozitivni Rombergova zkouska. (3, s.
159, 21, s.419)

Pfi postizeni prvniho neuronu lemniskového systému se projevi ztrata
propriocepce, svalova hypotonie, dysmetrie, asynergie a vymizeni Slachookosticovych
reflexti na homolateralni stran¢ pod irovni postizného segmentu. (21, s. 419)

Poskozeni druhého neuronu zpusobi ztratu propriocepce kontralaterdlni strany,
diky tésné lokalizaci lemniskalnich a pyramidovych drah casto spojenou s poruchou

motoriky. (21, s. 419)
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Na funkci svalového vieténka, a tim i na kvalitu kinestézie a somatogndzie, ma
spolecné s gama-motoneurony vliv také tonus sympatiku. (11, s. 187)

Na rozdil od mozeckové ataxie chybi u senzitivni ataxie nystagmus, afazie,
inten¢ni tremor, kognitivni poruchy a podobné. Naopak byvaji ptiznaky neuropatie nebo

spinalni 1éze. (3, s. 159)

e VESTIBULARNI PORUCHY STOJE A CHUZE

Vestibularni poruchy neni moZzné oznaCovat jako ataxii, ackoli vzniklé
symptomy mohou caste¢né piipominat paleocerebelarni syndrom. Je narusena aferentni
informace o pohybu a poloze téla, a to segmentalné i vici prostiedi. Vibracni Citi a
reflexy jsou zachovany, chybi ataxie koncetin. (3, s. 159) Mezi hlavni ptiznaky patii
tendence k padu ve stoje a pii chizi, tonické uchylky téla a koncetin, nystagmus,
vegetativni ptfiznaky (nauzea, zvraceni), zhorSeni pfiznakli bez zrakové kontroly a

porucha vestibulo-okulérniho reflexu (VOR). (11, s. 362-363)

e FRONTALNI ATAXIE

Zakladnim ptiznakem frontalni ataxie, oznaCované také jako Brunsova ataxie,
apraktickd nebo magnetickd chiize a syndrom astazie-abazie, je t€zka porucha chiize.
Sklada se znaruSeni krokového cyklu (Soupava chlze, porucha iniciace pohybu
s Castym zavahanim, vymizeni ivodniho uderu paty (heel strike) v inicialni ¢asti stojné
faze) a poruch posturalni stability i reaktibility nutné k udrZeni rovnovahy pfti chizi.
Strach z padu je pro pacienty velmi obtézujici a zcela méni charakteristiku chtizového
mechanismu. Pacient vyuzZiva Siroké baze, misto stfidani koncetin mé tendenci
prisunovat jednu dolni koncetinu k druhé, titubace vyrovnava kompenzac¢nimi pohyby
trupu nebo hornich konéetin. Uchopova i fazicka funkce hornich konéetin je zachovana,
pravé tak jako hybnost dolnich koncetin v supinacni poloze, vcetné schopnosti
chiizovych pohybl. Apraxie se vSak muize projevit pii jakémkoli pokusu o zménu
polohy, napt. z lehu do sedu. U pacientt s frontalni ataxii se velmi Casto vyskytuji také
kognitivni poruchy, dezinhibice chovdni a primitivnich reflext a pseudobulbarni
syndrom (léze kortikobulbarniho traktu inervujiciho motorickd jadra n. IX.—XIL.).
Nejcastéjsi pricinou byva ischemickd cévni mozkova piihoda, a to na podkladé
embolizace a. cerebri anterior vyzivujici bilou hmotu frontalnich lalokii a jako
multiinfarktovd nebo subkortikalni encefalopatie (Biswangerova nemoc) zasahujici i

oblast periventrikularni bilé hmoty a bazalnich ganglii. V této souvislosti se frontalni
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ataxie popisuje jako parkinsonismus dolni poloviny téla, ackoli nejde o poruchu
vyvolanou nedostatkem dopaminu. Z mozeckovych ptiznakii, zpusobenych naruSenim
frontopontocerebeldrni drahy, se setkdvame pouze s axidlni ataxii. Mezi dal$i pfiCiny
vzniku frontdlni ataxie patii Alzheimerova choroba, normotenzni hydrocefalus,

kortikobazalni degenerace, kavernom, a dalsi. (22, s. 815, 3, s. 160-161, 23)

e THALAMICKA ATAXIE

Thalamické ataxie se nejcastéji projevuje ztratou Citi a ataxii kontralateralnich
koncetin 1 poloviny obli¢eje. Jednostrannd thalamickd 1éze zapticiiujici tento stav byva
zpisobena ischemickym, méné Casto hemoragickym infarktem (prevalence pfiblizné
7:3) arteriae cerebri posterior. Ischemie postihuje stiedni, lateralni a zadni thalamus,
misto pribéhu dentatorubrothalamickych a ascendentnich senzitivnich drah. Pokud se
objevi pfiznaky hemiparézy, je mozné pocitat srychlou remisi. Naopak ataxie,
dysmetrie, adiadochokinéza a ztrata €iti se prezentuji jako ptiznaky trvalé. Mezi méné
Casté projevy thalamické 1éze patii mozeckovy tremor, poruchy vidéni a Déjerinnetiv-
Roussyho algicky syndrom. Thalamickd ataxie neni nejbéznéjSim disledkem I1éze

thalamu, ve vétSin€ ptipadi se jedna o spontdnni bolesti a allodynie. (24)

e PARIETALNI ATAXIE
lobulus parietalis superior (Brodmanova area 5 a 7). Projevuje se ataxii kontralateralni
strany téla, s pfevazujicim postizenim dolnich koncetin. (3, s. 160, 25) Provazena byva
tézkou poruchou propriocepce, ackoli byl jiz zaznamendn ptipad 1éze lobulus posterior,
kde postizeni poloviny téla provazely v pocatecnich stadiich silné bolesti (s nejveétsi
pravdépodobnosti thalamické), ale propriocepce zistala zachovana. Parietdlni ataxie

Vrwe

oddélené. (25)
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1.1.2 KLINICKE PROJEVY — CEREBELARNI SYMPTOMY

Mezi hlavni klinické pfiznaky, riznou meérou zastoupené u specifickych
diagnoz, patii ataxie, pasivita, mozeckovy tremor, okohybné poruchy a poruchy feci. (3,

s. 150-154)

e ATAXIE

Ataxie je definovana jako porucha volnich pohybt. Sklada se ze tfi hlavnich
symptom: hypermetrie, adiadochokinézy a asynergie. (3, s. 150) Spole¢né s dysartrii je
povazovana za projevy poruchy vnitinich modeli pohybu (10), anticipace,

senzomotorické synchronizace, timingu a modulace svalové aktivace. (2)

e DYSMETRIE

Pojem dysmetrie oznacuje neschopnost provadét plynulé cilené pohyby.
Postihuje vSechny koncetiny, stejnou mérou pohyby distidlnich 1 proximdlnich
segmentl, vjednom i1 ve vice kloubech. Projevuje se vétsi mérou pifi pohybu
vykondvaném maximalni rychlosti, pravé tak jako pfi nardstu svalové hmoty (na rozdil
od mozeckového tremoru). Sestava ze dvou podskupin, hypermetrie a hypometrie, které
mohou byt u nékterych pacientii pfitomny soucasné; u jinych, napiiklad po cévni
mozkové piithod€, mohou pocateni ptiznaky hypermetrie vymizet a byt nahrazeny
hypometrii. (2)

Hypermetrie neboli piestielovani je nejbéznéj§i porucha odméefovani pohybu.
Vinou opozdéné a nedostatecné aktivace antagonisti na konci pohybové sekvence
pacient provadi nepfimétené rozsahlé, neptesné pohyby. (2) Porucha se projevi i pfi feci
(explozivni artikulace) a pii psani a kresleni. Casta je tzv. cerebelarni makrografie. Mezi
zékladni vySetfeni hypermetrie hornich koncetin patii zkouSka obkreslovani spiraly a
zkouska prst-nos, kdy se pacient snazi koncem ukazovaku stiidavé dotykat svého nosu a
prstu vySetfujiciho, umisténého v roviné ptredpazeni asi v 85% funkéniho dosahu.
Zkouska taxe dolnich koncetin zahrnuje dotyk patou kolena druhostranné koncetiny a

pohyb vedouci po hrané tibie az ke kotniku. (3, s. 150, 11, s. 358)
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Hypometrie, nazyvana také bradyteleokinéza, je projevem korové kompenzace,
volni snahy o korekci hypermetrie. Pohyb je pfed cilem na kratky okamzik zpomalen

nebo Uplné zastaven a po nékolika zaskubech nésleduje presné dosazeni cile. (3, s. 151)

e ADIADOCHOKINEZA

Adiadochokinéza, v mirn¢jSim stupni dysdiadochokinéza, ptedstavuje jeden
zmén¢ specifickych pfiznaki mozeCkové 1éze. Je mozné jej zaznamenat i u
extrapyramidovych 1ézi a centrdlnich i perifernich paréz. U pyramidovych 1ézi je
narusena koordinace a rozsah pohybu, u periferniho postizeni pak byva koordinacni
slozka zachovana. V piipadé¢ mozeckové 1éze, zptisobujici opozdénou aktivaci agonistli
a zejména antagonistli, dochdzi ke zpomaleni iniciace pohybu, dyskoordinaci, faze
pohybu se stavaji asymetrickymi a arytmickymi. Adiadochokinéza je fyziologicka
zhruba do Sesti let véku a na nedominantni koncetin€ pretrvava v malé mire Casto az do
dospélosti. (3, s. 151) VySetieni miiZze zahrnovat test kmitani jazykem ze strany na
stranu nebo rychlé opakované stfidani pronace a supinace piedlokti pii neutrdlnim
postaveni v rameni a 90° flexi v lokti. Tento test miize oziejmit i1 pfiznaky asynergie.

(11, s. 358)

¢ ASYNERGIE

Asynergie neboli inkoordinace oznacuje poruchu timingu, piesn¢ daného
postupného zapojeni svalii béhem pohybu. Naruseni komplexnich pohybovych vzorct
jednotlivé faze a vykonavany pftili§ velkou, nebo naopak malou silou, chybi vcasna
aktivace antagonistli na konci pohybu (coz predstavuje také zakladni znak pasivity). (3,
s. 150) Pohyby vykazuji vétsi variabilitu trajektorii nez u zdravych kontrol, a to zejména
v situacich bez moznosti zrakové kontroly. (2) Existuji tfi jednoduché zkousky
vySettujici asynergii. Pii zkouSce zdklonu je pacient tazen terapeutem za ramena vzad,
pti fyziologické reakci pacient pokréi kolena. Pacient trpici asynergii za nadmérnych
kompenzacnich pohybli hornich koncetin padd s extendovanymi koncetinami vzad.
Druha zkouska spociva v aktivni zméné polohy naptiklad zlehu do sedu s rukama
zkiizenyma na prsou (tak zvand kombinovand flexe). Zkouska je pozitivni, pokud se
dolni koncetiny nadmémé zdvihaji od podlozky. Je mozné se setkat sizolovanym
zdvihem jedné koncetiny — v ptipad¢ izolované 1éze ipsilaterdlni mozeckové hemisféry.

(3,s. 150-151, 11, s. 358-359) Tieti zkouska je shodna se zkouSkou diadochokinézy na
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hornich koncetinach, tedy se zkouskou stfidavé pronace-supinace. Mezi sledované
parametry v tomto piipadé patfi houpavy pohyb lokti a synkinézy ramennich pletencti

ve smyslu zevni rotace pii supinaci piedlokti a vnitini pti pronaci. (26)

e PASIVITA

Zvysena pasivita, oznaCovand ne zcela presn¢ jako mozeckova hypotonie, neni
na rozdil od hypotonie rozpoznatelnd pouhym pohmatem vySetfovaného svalu, (3, s.
152) naopak je pozitivni takzvany rebound fenomén, kdy terapeut zatahne za pacientovo
piedpazené, do 90 stupnii flektované predlokti a nédhle ho pusti. (11, s. 359) Pozitivita se
projevi snizenou aktivaci antagonistii — pacient narazi pfedloktim do hrudniku. Stejny
fenomén je zodpovédny za zvyseni synkinéz, coz je patrné naptiklad pfi chuzi. Pasivita
se spiSe nez u chronickych a degenerativnich ataxii vyskytuje u akutnich stavii, napt. po

cévni mozkové piihodé. (3, s. 152)

e MOZECKOVY TREMOR

Nékteré skupiny neuronti vykazuji schopnost automatické rytmické aktivace
vyraznéji nez jiné. Jedna se napiiklad o bunky subthalamického jadra nebo olivy
inferior, jejichz opakované vyboje membranovych potencidli (firing) mohou pfi
zapojeni vétsiho poctu bunék zplsobit viditelnou motorickou aktivitu. Za fyziologické
situace se mozkové oscilatory pravdépodobné ucastni regulace svalového tonu, tato
teorie vSak jesté neni zcela potvrzena. Predpoklada se, ze rizné oblasti mozku mohou
pii poskozeni jejich fyziologické funkce generovat tfes o specifické frekvenci. (27)

Mozeckovy tremor je definovan jako intencni tfes kolmy na smér pohybu o
frekvenci pohybujici se mezi 3 a 5Hz (hertz), pticemz Castéji se vyskytuje frekvence
niz$i nez 4 Hz. Pro zhodnoceni tize postizeni je vhodné zvolit stejné testy jako pfi
vySetieni taxe. Pfiznaky ataxie a mozeCkového tfesu je mozné rozliSit mimo jiné diky
rytmické sloZce tfesu, kterd u Cist€ ataktického pohybu chybi. (28)

Inten¢ni tfes se projevuje na zacatku zamysleného pohybu a s vétsi intenzitou pti
priblizeni k cili. Vznikd na ipsilaterdlnich koncetinach ke stran€ léze. Poskozeni drah
tvoticich pedunculus superior nebo lateralnich mozeckovych jader (zejména nucleus
dentatus) vede k dysfunkci cerebelo-dentato-rubro-thalamické drahy. Tato dysfunkce je
povazovana za primarni pfi€inu mozeckového tremoru. Teorii potvrzuje fakt, Ze

izolované postizeni mozeckové kiry tfes nezptisobi. (28)
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Pfi  postizeni cerebelo-dentato-thalamické a  soucCasn¢ dopaminergni
nigrostriatalni drahy vznikd tzv. Gordonlv-Holmestiv tremor, ktery obsahuje prvky
intencniho, posturdlniho 1 klidového tiesu. Pfiznaky odpovidaji kombinaci
parkinsonského syndromu a mozeckové léze. Tremor byva nepravidelny, o frekvenci
nizsi 4,5 Hz, a zvyraziyje se pii statické zatézi a jakémkoli volnim pohybu. Na horni
koncetiné ma podobu pfipominajici mavani ptacich ktidel, tzv.“wing beating tremor*.
(29)

Medialni cerebelarni 1éze mohou zplsobit tfes hlavy, piipadné proximalni ¢asti
trupu. Tento 3-4 Hz ventrodorzalni tremor byva v zahrani¢ni literatufe ozna¢ovan jako
titubace, coz neodpovida ceskému pojeti tohoto pojmu jako projevu nestability ve stoji a
pii chiazi. (3, s. 152)

Mozeckovy tfes se nikdy nevyskytuje jako izolovany piiznak. Jednostranné

wrwe

degenerativnim poskozenim. (29)

e OKOHYBNE PORUCHY

Na pohybech ocnich bulbl je zfejma jak léze archicerebelarni (hypermetrie,
asynergie, intenc¢ni tremor), tak postizeni vestibulocerebeldrnich drah (chybéjici
vestibulo-okularni reflex). (3, s. 153)

Byva pritomen pohledovy pareticky nystagmus jako pfiznak postizeni
konjugovanych pohledd, jinak také nazyvany nystagmus v excentrické poloze. Ptiznak
je hodnocen jako patologicky do 30° abdukce, nebo i vice, pokud se jedna o nystagmus
pretrvavajici déle nez ne€kolik vtetin. Rychla faze nystagmu smétuje od stiedu, jedna se
tedy o poruchu okruhu CNS zodpovédného za udrzovani adekvatniho napéti
okohybnych svalli. Mezi hlavni struktury patii floculus, perihypoglosalni jadro a
neurony mediovestibularniho jadra. Pohledovy nystagmus provazi nejcastéji toxické
poskozeni mozecku a hereditarni ataxie. (30)

Rebound nystagmus (rebound znamena odraz nebo odskok) pfedstavuje vzacny,
ale diagnosticky vyznamny fenomén. Jedna se o prikazny symptom flokulo-nodularni
léze. VySetfuje se pomoci zmény sméru fixace zpolohy vyvolavajici pohledovy
nystagmus do polohy plvodni. Pfi pozitivnim ndlezu se objevi né€kolik zaSkubi
v opaéném smeéru. (30)

Sakadické zaskuby jsou pritomny béhem optické fixace, jde o parové Skubavé

pohyby o malé amplitud€, které nelze volnim usilim odstranit. Sakadicky zpomaleny
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fixacni pohyb je zvyraznén zejména pii sledovani pohyblivého cile. Sakady tedy tvori
rychlou fazi optokinetického nystagmnu. (3, s. 153) Tzv. ,square wave jerks*
piedstavuji patologické sakady, ve kterych jedna slozka odchyluje smér o¢niho bublbu
od fixovaného cile a druhd, fyziologicka sakada jej vraci zpét. (31)

U spinocerebelarnich ataxii existuje korelace mezi stupném okulomotorické
poruchy a cerebelarni ataxie. Pfitomnost pohledového nystagmu a abnormadlnich
sledovacich o¢nich pohybt se sakadickymi zaSkuby spolu s poskozenim mechanismu
optokinetického nystagmu poukazuje na mozekovou symptomatiku. Casté byva i
snizeni vestibulo-okularniho reflexu zpisobené 1ézi vestibularnich drah. SniZeni
rychlosti sakad je vysledkem poskozeni paramedialni pontinni retikularni formace. (32)

Tyto pfiznaky, které je mozné citlivé vySetfit pomoci okulografie, predstavuji
uzitecny diferencialné diagnosticky prostiedek pro rozliSovani riznych typt SCA.
Pomalé¢ sakddy byvaji nejintenzivnéjsi u pacienti s SCA2, stfedni u SCAI, mirné¢ u
SCA3, a uplné¢ chybi u SCA6. Hranice jednotlivych projevii se mohou piekryvat.
Sakady s pomalou sloZkou se také objevuji u vice nez poloviny pacineti s SCA7, miize
se dokonce jednat o prvni pfiznak jinak asymptomatickych pacientli. U SCA2 rychlost
sakad koreluje s délkou expanze CAG (cytosin-adenin-guanin) tripletii a pravé tak jako
u SCA7 predstavuje jeden zprvnich zaznamenatelnych symptomi. V soucasnosti
probihaji studie zaméfené na vyzkum vyuzivani hodnot rychlosti sakad k uréeni miry
progrese SCA2. (32)

Pohledovy nystagmus se vyskytuje u SCA2 velmi zfidka, na rozdil od SCAI,
SCA3 a SCAG6, u kterych je béZnym jevem. Spektrum okohybnych poruch, postihujicich
pacienty s SCA6, je pomérn¢ Siroké. Jedna se o vertikalni i horizontalni pohledovy
nystagmus, dysmetrické sakady a spontanni vertikalni tzv. downbeating nystagmus. (32)

Je otazkou, zda exisuje souvislost mezi rychlosti sakad a mirou dysmetrie. Zadna
studie tuto moZznost zatim nepotvrdila, ani nevyvratila. Mezi dal$i mozna vySetfeni
okulomotorickych poruch patii méfeni latenci zrakovych evokovanych potenciali, které
se béhem vyvoje neurodegenerativnich procesii nezadrzitelné snizuji. (32)

Okulomotorické poruchy u FA zahrnuji zejména poruchu VOR (vestibulo-
okuldrniho reflexu) a sledovacich pohybli. Rychlost sakad je na rozdil od
spinocerebelarnich ataxii u vétSiny pacienti s FA fyziologicka, je ale patrny jejich
pomalej$i nastup. Mira opozdéni nastupu sakadické reakce odpovidd zavaznosti
ostatnich symptomi; tato spojitost byla prokazana naptiklad na vysledcich skaly FARS

(Friedreich Ataxia Rating Scale). Obecné plati, ze ¢im vétSi je latence sakad, tim
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variabilnéjsi budou také délky jejich zpozdéni. Zpomaleni sakadickych pohybt se
objevuje pouze u tézce postizenych, vétSinou jiz hospitalizovanych pacienti. Naopak, u
vetsiny pacinetd s FA je mozné se setkat s rychlejSimi sakadami nez u zdravych kontrol.
€2y

U pacientt s FA je VOR oslabeny co do intenzity i v€asnosti aktivace, a to diky
bilateralni 1€zi vestibularniho nervu, vestibularnich drah nebo kmenovych
vestibularnich jader. Oslabeni VOR odliSuje FA od vSech ataxii s primarnim postizenim
mozeckovych drah, u kterych je prokazano zachovani, nebo dokonce zvyseni tohoto

reflexu. (31)

e PORUCHY RECI

Rizeni svalstva zodpovédného za tvorbu tonu a produkei fedi je pfi 16zi mozedku
neurofyziologicky ovlivnéno stejnym zplisobem jako fizeni ostatniho kosterniho
svalstva; je tedy mozné setkat se stejnymi pfiznaky, byt v odliSné oblasti. (9) Exisutji
dva hlavni projevy feCovych poruch, jejichz jednotlivé prvky se mohou v ramci jedné
diagn6zy kombinovat. Prvni soubor piiznakli piedstavuje mozeckova dysartrie,
charakteristickd zpomalenim fe¢i a nezfetelnou vyslovnosti. Kladeni nepfimétené¢ho
diirazu a snizeni plynulosti jsou hlavni symptomy tzv. ataktické feci, zplsobené
adiadochokinezou a asynergii dychaciho a artikulacniho svalstva. (3, s. 152)

Za aktivaci orofacialniho svalstva, svaltl jazyka a hrtanu neni zodpovédna pouze
motorickd kiira, ale také paravermalni ¢ast pfedniho mozeckového laloku, kterd byva
poskozena pii lokalnich ischemickych 1ézich zplsobujicich dysartrii, (33) pravé tak jako
u nékterych forem SCA. Pfi opakovani slovni sekvence bylo pomoci pozitronové emisni
tomografie u zdravych kontrol prokdzano zvySeni prokrveni Brokovy arey a sniZeni
v oblasti pravého nukleus caudatus. Vysledky meéfeni u pacienti s SCA navic
vykazovaly zvySeni prokrveni pravé mozeckové hemisféry. Tento fakt je vysvétlovan
jako projev adaptace na degenerativni 1ézi mozecku, ovliviujici fecové funkce. (34)

Hodnoceni fe¢i zahrnuje tyto komponenty: vyslovnost souhlasek a samohlasek,
jednotvarnost, intonacni vzory, pfimétenost prizvuku, kvalita hlasu (strhany sevieny
hlas), vyska tonu, rychlost mluvy, mnozstvi odmlk a pteruSeni. (34)

Pro pacienty s SCA jsou typické stereotypni intonacni vzory, setfeld vyslovnost
(zejména souhlasek), delsi trvani odmlk, pomalé tempo feCi a nestabilita vysky tonu.
(34) Krom toho miize byt zaznamenan typicky tremor o frekvenci 3Hz, objevujici se pfi

prodluZzovaném vyslovovani samohlasek. (9)
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Vysetteni je spiSe nez zjednoduSenymi specializovanymi testy vhodnéjsi
provadet pomoci piirozené konverzace. Pii vySetfovani pacientli s SCA1, 5 a 6 bylo
prokédzéano, ze ve vétsing testovanych komponent pacienti vykazuji lepsi vysledky pii
opakovani slov, nez pti opakovéani vét. A pomoci pouhé reprodukce lze odkryt mensi
procento ptiznaklli nez pii samostatné tvorbé veét (napf. pifi popisovani situace ¢i
obrazku). (34)

U pacienti s FA odpovida stupenl postizeni feCovych funkci délce trvani
choroby, nekoreluje ale scelkovym stavem pacienta. Mezi jednotlivymi pacienty
existuji velké rozdily v kombinacich ptiznakd dysartrie. Jelikoz jde o 1ézi zadnich
miSnich provazci, spinocerebelarnich drah, kmenovych jader, kortiko-spinalnich drah,
pyramidalnich drah a perifernich nervii, nejedna se v ptipadé¢ FA pouze o ataktické
ptiznaky, ale spiSe kombinaci parézy, spasticity a ataxie. Poruchy ataktické feci u FA se
déli na tfi hlavni skupiny podle lokalizace hlavni skupiny postizenych svalt. Jedna se o
dysfunkci koordinace artikula¢niho, laryngalniho a velofaryngealniho svalstva, piipadné

kombinaci téchto postizeni. (35)
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1.1.3 ETIOLOGIE MOZECKOVYCH PORUCH

Z hlediska etiologie je mozné Sirokou Skalu mozeckovych poruch rozdélit
z raznych hledisek do ne€kolika skupin. Zdanlivé nejjednodussim zpiisobem je déleni na
ataxie ziskané (v disledku endogenni ¢i exogenni noxy) a geneticky determinované. Ty
pak lze d€lit na autosomalné¢ dominantni, autosomalné recesivni, X - vazané, avSak také
na ataxie v disledku mitochondridlnich, lysosomalnich ¢i tfeba 1 peroxisomalnich
poruch, a tak by bylo mozné pokracovat. (1) Zde se jiz klasifikace prekryvaji, protoze
naptiklad adultni forma metachromatické leukodystrofie patfi zaroven mezi choroby
lysosomalni 1 autosomalné recesivné dédicné. Relativné ohraniCenou, stale se
rozrustajici skupinu, v soucasné dobé tvofi jiz 31 typl autosomalné dominantnich
hereditarnich ataxii (AD SCA). (36)

Problemova je skupina ataxii se sporadickym vyskytem, u nichz je otazkou, zda
se jednd o onemocnéni ziskané, jehoz pficinu jsme neohlalili, nebo onemocnéni
geneticky kddované, na néz jsme nepomysleli, nebo nebylo dosud objeveno. Prameny
udavaji, ze ptiblizné v 60% ptipadi se nejedna o pfi¢inu genetickou. Avsak manifestace
mutované¢ho genu miize pii neliplné penetranci preskakovat generace, nebo, naptiklad v
ptipadé mitochondridlni dédi¢nosti, se fidit jinymi pravidly nez klasicka autozomalni ¢i
gonozomalni dédicnost. (37)

Dalsi otazkou, kterd se rozhodné netykéd jen sporadickych ataxii, je samotny
princip déleni onemocnéni na dédicné a nedédicné. U AD SCA nebo ataxie
Friedreichovy je dédi¢nost zfejmd, avSak u chorob jako roztrouSend skler6za nebo
celiakie se setkdvame s rtiznou mirou genetické predispozice ke vzniku choroby a na
dotaz matky, zda jeji dit¢ bude trpét stejnymi potizemi jako ona, neni mozZné
jednoznacéné odpovédet. (37)

Pravdépodobné castéjsi pfiinou, neZ se v soucasné dobé udava (avSak nelze
vyloucit, Ze 1 disledkem), je v pfipadé¢ cileného testovani hypersenzitivita na gliadin. Na
jednoho pacienta s prokdzanou hypersenzitivitou na gliadin a ovéfenou celiakii neboli
gluten senzitivni enteropatii pfipada sedm pacientli bez gastrointestinalnich ptiznak,

ale zato s velkou Sanci, Ze bude pficina jejich potizi nevysvétlena. (38)

28



Bakalarskéa prace  Objektivizace mozeckovych ptiznakili u pacientl s hereditarni ataxii

Ziskané, nedédicné choroby se symptomem ataxie

V détském véku se jedna zejména o disledky kongenitalniho postizeni CNS,
expanzivni procesy zadni jamy, zdnéty, chronické vitaminové deficience at’
Jiz pti nedostatecné vyvazené stravé ¢i pii malabsorpénim syndromu

V dospélém véku zahrnuje diferencialné diagnosticka rozvaha spise choroby
cévni, roztrouSenou skler6zu, paraneoplastické syndromy souvisejici

s karcinomy vajecnikil, prsu nebo plic, vzacnéji primarni ¢i metastatické
tumory, alkoholizmus apod., avSak i onemocnéni systémova, naptiklad
endokrinni poruchy (poruchy funkce §titné Zlazy, hypoparatyreoidismus) a
choroby autoimunni

Pozndamka: Vyraz ,kongenitdalni“ mize byt zavadéjici. Nekdy byva pouzivan
ve vyznamu ,,vrozeny = ziskany béhem gravidity*, tedy ne dédi¢ny, jindy
jako pfivlastek oznacujici symptom, ktery je patrny jiz pfi narozeni — at’ jiz
dédi¢ného ¢i nedédicného piivodu. Druhy vyklad vede k prekryvani tfidéni
ataxii a k obtizné orientaci v této problematice.

Tabulka 3. Ziskané choroby se symptomem ataxie (4)
Vysvétlivky: V tabulce jsou ziskané choroby se symptomem ataxie rozdéleny dle véku, ve

kterém se u pacientd manifestuji s nejvétsi pravdépodobnosti.

Nelécena hypersenzitivita na gliadin, nazyvana také ,,velky imitator”, mize vést
k mnoha neurologickym pfiznaktim, s jakymi je mozné se setkat napt. u amyotrofické
lateralni skler6zy, neuropatie tenkych vldken (SFN-small fibre neuropathy),
parkinsonského syndromu, kognitivnich poruch jiné etiologie a ataxii. Svym zpusobem
také patii mezi dédicné ataxie; krom vlivu prostfedi (pocatek dokrmovani kojence
obilovinami obsahujicimi gluten, délka kojeni) se v patogenezi velkou mérou uplatiuji
vlivy genetické - jde o dédi¢nou ptitomnost HLA-DQ?2, ptipadn¢ HLA-DR4 antigend.
Zajimavé jsou z tohoto pohledu vysledky japonské studie zabyvajici se vySetfovanim
celiakie u pacientd s idiopatickou ataxii s extrapyramidovymi piiznaky. Autofi ¢lanku
(39) se opravnéné obavali mozného zanedbani této diagnozy z divodu tradi¢niho
sloZzeni japonské stravy. Na malém mnozstvi pacientii bylo prokazano, Ze pacienti s
idiopatickou cerebelarni ataxii maji jak oproti jinym neurologickym onemocnénim, tak
proti zdravym kontrolam znacné vyssi ¢etnost piitomnosti AGA (antigliadin antibodies)
v krvi, neboli protilatek IgA (imunoglobulin A) a IgG (imunoglobulin G) proti gliadinu,
a tedy vys$i pravdépodobnost vzniku celiakie. Z téchto pacientli pak bylo nejvice
celiatiki mezi témi, ktefi trpeli lehkym poskozenim kognitivnich funkci a periferni

neuropatii. (39)
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Zvysena pravdépodobnost vyskytu hypersenzitivity na gliadin neni bézna jen u
idiopatické ataxie, ale 1 u ataxii hereditarnich, napt. u sporadickych (27%) nebo
autozomalné dominantnich (37%), jak vyplyva ze studie z USA. (40)

Studie z rliznych ¢asti svéta nedochazi ke stejnym vysledkim, at’ uz kvili jinym
kritériim zvolenym pfi vybéru pacienti do vySetfovanych skupin, nebo kvuli jiné
metodice zjiStovani pritomnosti AGA. Napiiklad autofi vyzkumné prace z Némecka
dochazi ke stejnym zaveéram jako Hadjivassiliou (38), ale pravdépodobnost vyskytu u
pacientl se sporadickou idiopatickou ataxii se v jejich vysledcich blizi 12 a nikoli 32
procentim. Je mozné, ze je tak velky rozdil zplsoben tim, ze do jejich prace byli
zapocteni 1 pacienti s MSA (progresivni spinalni svalova atrofie).

Pouze jedna studie nepotvrzuje vztah mezi idiopatickymi ataxiemi a
hypersenzitivitou na gluten. (41) Naopak, britské studie (38) dokonce povazuje ataxii za
nejbeznéjsi neurologicky ptiznak této choroby a podklada své vysledky vystrenim 132
pacienti s idiopatickou ataxii (AGA piitomny u 41%), 1200 zdravych kontrol (12%

s AGA) a krom dalSich také skupinu familidrnich a hereditarnich ataxii (15% s AGA).

Je otazkou, zda je ptitomnost AGA v krvi pfi¢inou, nebo nasledkem cerebelarni
degenerace. Vzhledem k pozitivni odpovédi pacienti na GDF (gluten free diet -
bezlepkova dieta) a zjisténym zanétlivym zménam zadnéprovazcovych drah a neuron
reakci antigenli proti gliadinu s Purkynovymi buitkami mozecku. Jind teorie pficita
degeneraci nervového systému malabsorbci vitaminll zanicenou stievni sliznici. OvSem
ani nazor, ze protilatky proti gliadinu ptfitomné v krvi jsou privodnim jevem ataxie nebo
Huntingtonovy choroby, nemuze byt vylouen. Vychazi z poznatkli, Ze degenerativné

zménéné bunikky mohou vést k systémové imunitni odpovédi. (39, 42)
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1.2 HEREDITARNI SPINOCEREBELARNI ATAXIE

Spinocerebelarni  ataxie (SCA) jsou Sirokou heterogenni skupinou
neurologickych chorob. Vyznamnym pfinosem pro jejich rozpozndni je soucasny
pokrok v molekularni diagnostice. Korelace genotypu a fenotypu se teprve zpiesiuje,
takze ne vSichni pacienti, zvlast¢ v pocateCnich stadiich, vykazuji typické symptomy.
Ukazuje se, Ze zejména kombinace s extrapyramidovymi ptfiznaky je relativné Casta.
Kromé toho se publikované studie obvykle nezabyvaji ziskanymi komorbiditami
pacientd, které ovliviiuji klinicky obraz zakladniho onemocnéni a zvazovana vétSinou
neni ani moznost dal§iho hereditdrniho onemocnéni. Diferencidlni diagnostika pacient
se spinocerebeldrnim syndromem je velmi Sirokd a zahrnuje vice nez 300 nosologickych
jednotek. (36)

Z historického hlediska je pojem spinocerebelarni ataxie pro klinické
neurology spjat s diagndézou choroby Friedreichovy, event. olivo-ponto-cerebelarni
atrofie. Poslednich zhruba deset let je patrna snaha vyrovnat se s pokrokem v genetické
diagnostice a zavést do diferencidlné diagnostické rozvahy autosomdlné¢ dominantni,
recesivni a X-vazané spinocerebeldrni ataxie, avSak i celou rozsahlou oblast
organelopatii, zejména ¢asti chorob mitochondrialnich a lysosomalnich, které se mohou
touto symptomatologii manifestovat. (43)

Hereditarni spinocerebelarni ataxie jsou definovany jako skupina chorob s
pomalu progredujicim mozeckovym syndromem, projevujicim se nejvyrazngji
ataktickou chiizi, Casto spojenou s dyskoordinaci jemné motoriky, dysartrii i
dyskoordinaci ocnich pohybil. Tyto symptomy jsou vSak nespecifické, mohou se objevit
jak u chorob ziskanych (v€etné nezadoucich ucinkil terapie), tak u chorob dédi¢nych.
Také atrofie v oblasti kmene a mozecku (cerebela) jakozto anatomicko-patologicky
korelat obtiZi neptibliZi etiologii onemocnéni a navic mize v ¢asnych stadiich choroby 1
pii jasném klinickém nalezu uplné chybét. Stejné problémy predstavuji 1 vysledky
elektrofyziologickych metod, které spiSe potvrzuji klinicky obraz, nez pfispivaji k
diferencialni diagnostice. (43)

Kofeny dnesni expandujici molekularné-geneticky diagnostikovatelné skupiny
spinocerebeldarnich ataxii muzeme hledat na konci 19. stoleti. Prace Nicolause
Friedreicha z roku 1863 ,,Ueber degenerative Atrophie der spinalen Hinterstrange® se
stala zdkladnim kamenem pro dneSni Sirokou oblast spinocerebelarnich chorob.

Zvysujici se pocet klinicko-patologickych jednotek 1 poznatkii o funkci cerebela si zadal
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ucelenéjsi koncepci. Do hloubky se ataxiemi zacal zabyvat Grenfield a jeho prace z
roku 1954 je zalozena na patologickych kritériich. Rozd€luje ataxie podle prevazné
postizené Casti centralniho nervového systému na spinalni, spinocerebelarni a prevazné
cerebelarni formy. Nejkomplexnéjs$i a nejrozsdhlejsi klinicko-patologickou klasifikaci
zustava klasifikace Hardingové z roku 1984. Predstavuje pro klinika srozumitelny,
podrobny piehled chorob, u nichz se ataxie miize vyskytovat, rozdéleny do tii, pozdéji
péti skupin. Skupiny jsou vhodné zvolené pro usnadnéni klinické diagnostiky.
Nanesteésti byva fimské cCislovani této klasifikace myln€ zaménovéano s klasifikaci
genetickou, kterd pouziva Cislic arabskych. (44)

Pokroky na bunétné a fyziologické urovni poskytuji nové informace o
mozecku, jeho funkcich 1 mechanismech vedoucich k onemocnéni. Kromé toho
umoznuji aktudlni genetické poznatky redefinovat pivodni oblast spinocerebelarnich,
olivopontocerebelarnich ¢i dle Hardingové cerebelarnich ataxii na urovni analyzy DNA.
V soucasné dob¢ zahrnuje skupina autosomalné¢ dominantnich spinocerebelarnich ataxii
31 chorob, ve svétovych DNA laboratofich je rutinni diagnostika zavedena u 10 z nich,
v Ceské republice je v soucasné dob¢ k dispozici vysetieni AD SCA 1-3, 6-8, DRPLA,
vyzkumné vySetfeni SCA10, 12, 17 a nejnovéji 28. Neurologickd symptomatologie
jednotlivych chorob je velmi podobna a komorbidita, zvlasté u starSich pacientti, mize
klinicky obraz zna¢né mitigovat. Prevalence AD SCA je uddvana v raznych zemich v
rozmezi od 0,3 — 3/100 000. V Ceské republice byla diagnéza AD SCA potvrzena dosud
u 53 pacientd, tedy prevalence 0,52/100 000. (44)

V souvislosti stim nabyvd na dulezitosti jednak centralizovana
multidisciplindrni spoluprace ftady odbornikii orientovanych v této problematice
(neurolog, genetik, rentgenolog, elektrofyziolog, biochemik, rehabilitacni I¢kaii a
pracovnici atd.), ale zejména povSechna orientace v problému na Urovni prvniho
kontaktu s pacientem (prakticky 1ékaf, obvodni neurolog, klinicky genetik).
Nezastupitelnou roli v péci o tyto pacienty pak ma cilend erudovana psychologicka a
psychiatrickd péce, ktera pacientim pomahd piekonat obtize afektivni a kognitivni.
Opomenout nelze ani nezbytnou zachytnou sit' socidlnich opatfeni, adekvatni
dostupnost rehabilitatnich pomtcek zlepSujicich mobilitu pacienta, dostupnost
pravidelné intenzivni lazenské rehabilitace ¢i dochazeni do stacionaiti s persondlem
informovanym o specifickych obtiZich pacientti. (1)

Vzhledem k tomu, Ze testovani byli pacienti sautosomalné recesivni ataxii

Friedreichovou a autosomalné¢ dominantni spinocerebeldrni ataxii typu 2, jsou tyto
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choroby v naskledujici stati blize predstaveny spolu s kratkym pribéhem onemocnéni

testovanych pacienttl. (4)

1.2.1 AUTOSOMALNE RECESIVNE DEDICNE ATAXIE (AR SCA)

Na rozdil od relativné piehledné skupiny AD SCA (odmyslime-li obtiZe
v kombinaci s elektrofyziologickymi, event. zobrazovacimi metodami), zistavaji AR
SCA velkym nejednotnym seskupenim chorob, které vaze jeden z jejich symptomu —
ataxie — a to jesté ne vzdy jako ptiznak dominujici. (44)

U tady AR SCA lze vSak vyuzit k diagnostice vySetfeni biochemicka,
imunologickd, event. zacilit diagnostiku na zdklad¢ charakteristického multiorgdnového
postizeni. Jejich diagnostika, 1 kdyZ ve vét§iné piipadii neumozni cilenou terapii, je
podkladem jednak pro prevenci dal$i manifestace v roding, ale i pro samotného pacienta
znamena nejen vyrazné snizeni psychického stresu, ale také tilevu od aplikace dalSich,
nekdy nepiijemnych a bolestivych vySetfovacich metod. (4)

Nasledujici Obrazek 1. ukazuje nazorné riiznd mista postizeni nervového
systému u nejcastéjSich AR SCA v klinické praxi, podrobnéji je rozbrana pouze ataxie
Friedreichova, nebot’ u Casti testovanych pacientii byla tato choroba verifikovana na

molekulrné-genetické trovni.
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Obrazek 1. Autosomalné recesivné dédi¢né ataxie

Nézorné shrnuti lokalizace strukturdlnich 1€zi u Ctyf nejcastéjSich recesivné dédi¢nych
ataxii. Velikost tecek odpovida tizi 1éze.

a) FRDA (Fridreichova ataxie) - postizeni mozecku, michy, srdce a pankreatu, b)
AVED (Ataxia with isolated Vitamin E Deficiency) isolovany deficit vitaminu E -
retinitis pigmentosa, ¢) AT (Ataxia Talangiectasia) - modra tecka odpovida postizeni
oblasti substantia nigra, d) AOA1 (Ataxia with Oculomotor Apraxia 1) ataxie spojena s

okulomotorickou apraxii (45)

FRIDREICHOVA ATAXIE

Fridreichova ataxie patii mezi degenerativni ataxie s autosomalné recesivni
dédi¢nosti. Jednd se o nejcetnéjsi hereditdrni ataxii, s uddvanou incidenci 1/50 000
obyvatel. Postihuje bez rozdilu ob& pohlavi. Choroba se manifestuje nejcastéji mezi
desatym a dvacatym rokem véku, ale vyjimkou neni ani projeveni poc¢atecnich piiznaki
po druhém roce véku, nebo naopak daleko pozdéji. (46)

V roce 1996 nastal v procesu porozuméni etiologie a patogeneze Fridreichovy
choroby zasadni zlom. Pandolfo a Koeing publikovali pfic¢inu této choroby - expanzi

repeatti ve FRDA genu na 9. chromozomu, obsahujici genetickou informaci pottebnou
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k tvorbé frataxinu. Tato sekvence se naléza na intronu; ¢asti DNA, kterda nekdduje
strukturu samotného proteinu, ale nese informace, bez kterych neni jeho syntéza mozna.
Pokud je intron poskozen, buiika stale produkuje normalni molekulu frataxinu, ale

v mizivé malém mnozstvi. (46, s. 1-3)

Ve skutecnosti existuji dva typy mutaci zplsobujici FA, Castéjsi z nich je
popsana expanze tripletit GAA (guanin, adenin, adenin). Mnozstvi tripleti
v poskozeném genu se pohybuje od stovek az po tisice, mira expanze je dana druhem
mutace a ovliviiuje tizi postizeni a dobu nastupu prvnich ptiznakl. 96% pacientl
postizenych Fridreichovou ataxii zdédilo dvé stejné mutace zplisobujici expanzi GAA,
zbyléa 4% disponuji expanzi GAA a jinym typem mutace (nejcastéji delece). (46, s. 3)

Diky expanzi GAA nastava nékolik zmén ve funkci intronu. Nezvyklym
obsahem genetické informace je aktivovan epigeneticky mechanismus tlumici expresi
exonu, zmnoZzené triplety vytvaii shluky, zpsobuji kondenzaci chromatinu a pfestavaji
plnit svou funkci, ktera spo¢ivad v posouvani histont tak, aby se ¢ast DNA urcend k
transkripci vystavila do cytoplazmy a umoznila bunénym mechanismim piepis
genetického kddu do mRNA (matri¢ni ribonukleové kyseliny, messenger Ribonucleic
Acid). V misté, kde bézn¢ zacina transkripce mRNA nutné k syntéze frataxinu, je shluk
GAA tripletd branici navdzani RNA polymerazy. DNA netvoii klasickou
dvousroubovici, ale utvar trojSroubovici podobny, kde jsou nukleotidy vzajemné
propojeny mnoha vazbami, které omezuji moZnost transkripce. Neni jisté, ktery
mechanismus je primdrni pfi¢inou nedotatku frataxinu, pravdépodobné se jednd o
kombinaci téchto faktori. (46, s. 4)

Protein frataxin slouzi k ochrané zeleznatych ionti v mitochondriich, coz snizuje
jejich potencialni toxicitu (pfi pfechodu na trojmocné Zelezo) a zvySuje vyuzitelnost pro
syntézu hemu a Fe-S klastri (metaloprotein siry a zeleza). Hem je nedilnou soucésti
hemoglobinu a Fe-S klastry tvofi aktivni mista enzymid a dilezitou slozku
elektronovych transportnich fetézcii. V soucasné dobé neni zcela zndm biochemicky
mechanismus, jakym diky frataxinu dochazi k tak zdsadnim pochodiim, nutnym pro
normalni funkci bunék. (46, s. 4)

Problémem neni jen nedostate¢nd produkce hemu a Fe-S klastrl, ale zejména
hromadéni Zeleza v mitochondriich a vytvareni toxicky pusobicich volnych radikal.
Kdyz buinika vycCerpd své antioxidaéni schopnosti, dochazi k poSkozeni DNA,
mitochondridlniho metabolismu, bunééné stény a nakonec k uplné destrukci bunky. (46,

s. 4)
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Ne vSechny buriky jsou na nedostatek této bilkoviny stejné citlivé. U nékterych
je poskozeni bud’ viibec zadné, nebo tak malé, Ze neni mozné jej klinicky rozpoznat.
perifernich, misnich a mozeckovych neuront. (46, s. 4)

Prvni klinické priznaky se u FRDA manifestuji nejcastéji koncem druhé
poloviny prvni dekady zivota, vzacnéji byli popsani pacienti se zacatkem onemocnéni
kolem druhého roku, avSak i pacienti s prvnimi obtizemi v druhé ¢i tieti dekadé, anebo
pozdé&ji. Pocateénim ptiznakem byva paleocerebelarni symptomatologie, ¢asto rodici
interpretovand pouze jako neobratnost, obtize se typicky zhorSuji po zavieni o¢i nebo ve
tme. Postupné se zhorsuje koordinace pohybt hornich koncetin, nékdy byva pozorovan
ttes €1 choreiformni dyskinézy koncetin ¢i mimického svalstva, tfes hlavy. Nalez
nystagmu neni vyjimkou, stejné jako rychle se zhorSujici dysartrie. (4)

Vys$i nervové funkce jsou vétSinou pfi orientacnim vySetfeni intaktni, specialni
testy v nékterych piipadech prokazuji kognitivni dysfunkce. Slachosvalové reflexy
konCetin vyhasinaji obvykle v €asnych stadiich onemocnéni, hluboké ¢iti mize byt,
zejména u mladSich pacientil, dlouho zachovano. V kontrastu s vyhasinajicimi reflexy je
dobfe vybavny pyramidovy iritacni jev Babinského. U Friedreichovy ataxie s adultnim
zacatkem vSak mohou byt reflexy zachovany a pyramidové jevy iritacni chybét. Taktilni
a algické ¢iti byva zachovano, k alteraci mize dojit az v pozdnich stadiich nemoci,
popsany byly i poruchy autonomni inervace povrchovych vrstev kiize. (4)

Kostni deformity zahrnuji pes cavus, kladivkovité postaveni prstcl, nékdy i
deformity rukou a flekéni kontraktury kloubd. Castym nalezem byva rozvoj
kyfoskoliozy. Mezi ostatni projevy FRDA patii hypertroficka kardiomyopatie a diabetes
mellitus. EKG zmény jsou popisovany u 90 % pacientd s juvenilni formou. Diabetes
mellitus zac¢ind nejCastéji az ve treti dekad¢é a vétSinou je obtizné kompenzovatelny
inzulinem. Popisovany byvaji 1 stavy hypotermie, intermitentniho vomitu a poruchy

ventilace. (4)
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1.2.2 AUTOSOMALNE DOMINANTNE DEDICNE
SPINOCEREBELARNI ATAXIE

Z molekularné-genetického hlediska bylo zatim detekovano 31 raznych lokusi,
pricemz pticinou SCA1-3 a 6-7, 12, 17 a DRPLA je expanze CAG repeatt, kodujicich
abnormaln¢ dlouhy polyglutaminovy fetézec v jinak normalnich genovych produktech —
¢ast z nich byla oznacenajako ataxiny. Jejich exprese probihd vétSinou v fad€é mist
centrdlniho nervového systému, ale i jinych orgénovych soustav. V disledku
prodlouzeni fetézce ataxinli a ostatnich patologicky zménénych proteinti dochazi ke
zméné jejich sekundarni struktury, s ¢imz zifejmé souvisi tvorba jadernych, méné Casto i
cytoplasmatickych, inkluzi v bunice. U néckterych ataxinli se piedpokladd takeé
patologicka interakce s proteiny nuklearni matrix. (44)

Patogenni mechanizmy u téchto chorob zahrnuji poskozeni proteolytického
Stépeni se vznikem fragmentli obsahujicich elongovany polyglutaminovy fetézec a
naslednou nukledrni akumulaci toxickych produktd. V dusledku toho dochazi k tad¢
dalsich pochodl poskozujicich funkci anebo Zivotnost neuronu — apoptotické aktivaci,
akumulaci, agregaci a sekvestraci dalSich proteint, jako naptiklad transkripéniho
faktoru a chaperont, coz vede k dal§imu fetézci patologickych metabolickych zmén.
(43, 44)

Pro orientaci je uvedena typickd symptomatika vybranych AD SCA:

Dominantni SCA choroby maji fadu prekryvajicich se symptomti: z klinického pohledu
jsou obtizné rozliSitelné. Béznymi piiznaky u vsech jsou atakticka chlize a dysartrie. U
vetsi Casti z téchto chorob se manifestuji ocni pfiznaky, extrapyramidové symptomy,
postizeni perifernich nervii a deteriorace intelektu. (43)
Ptiznaky s urCitou prediktivni hodnotou pro specifické genové defekty
SCA1: Hypermetrické sakady; zvysené Slachosvalové reflexy; exekutivni
dysfunkce; evokované motorické potencialy s prodlouZzenym casem
vedeni
SCA2: Pomalé¢ sakddy; parkinsonismus; myoklonus nebo akéni tremor; atrofie
pontu
SCA3/Machado-Joseph: Nystagmus provokovany pohledem; napadna
spasticita; polyneuropatie

SCAA4: Cerebelarni syndrom; senzoricka neuropatie; pozitivni pyramidové jevy
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SCAS: ,,Cisty“ cerebelarni syndrom; bulbarni symptomy; ¢asny zacatek; pomala

progrese

SCA6:

,,Cisty* cerebelarni syndrom; néma rodinna anamnéza; pozdni zacatek

po 50. roce Zivota

SCA7: Pigmentova retinopatie; porucha sluchu; zac¢atek v 1. dekade

SCAS:
SCA10
SCAIll

SCA12:

SCA13:
SCA14:
SCAL1S:
SCALl6:
SCA17:

SCA18:
SCA19:
SCA20:
SCA21:
SCA22:
SCA23:
SCA2S:
SCA26:
SCA27:
SCA28:

Cerebelarni syndrom; pozdéji spasticita; mirna senzitivni neuropatie

: ,,Cisty“ cerebelarni syndrom, kiece, komplexni parcialni

., ,Cisty* cerebelarni syndrom; hyperreflexie; benigni prabéh
Tremor (dfive na hornich koncetindch); hyperreflexie; demence;

kortikalni a cerebelarni atrofie

Zacatek v Casném détstvi; mentalni retardace

Ataxie; myoklonus (¢asné zacinajici); zhorSovani kognice

,,Cisty* cerebelarni syndrom; pomalé progrese

Tremor hlavy a rukou

Dysfagie; intelektualni deteriorace; absence kieci; extrapytramidové

symptomy

Svalova atrofie; senzitivni deficit

Poruchy kognice stfedniho stupné; myoklonus

Palatalni tremor; dysfonie

Extrapyramidové ptiznaky

,,Cisty* cerebelarni syndrom; pomala progrese; hyporeflexie

Ataxie; senzitivni deficit; pozitivni pyramidové jevy

Senzitivni neuropatie; tézka mozeckova atrofie

,.Cisty* cerebelarni syndrom

Tremor; dyskinézy; psychiatrické epizody

Oftalmoplegie

DRPLA: Myoklonus, epilepsie (zacatek pied 20. rokem); choreoatetdza,

demence, psychoza (zacatek po 20. roce) (44)
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1.3 TERAPIE SPINOCEREBELARNICH ATAXII

Jak jiz bylo dfive uvedeno, terapie hereditdrnich spinocerebelarnich ataxii je
dosud pouze symptomaticka, pii1 1écbé ataxii ziskanych se kombinuji prvky
symptomatické 1€cby s terapii kauzalni dle pfi¢iny zakladniho onemocnéni.

Do pouzivané symptomatické terapie patii fyzioterapie, logopedie, ergoterapie,

psychoterapie a farmakoterapie.

1.3.1 FARMAKOTERAPIE

V tuto chvili neni k dispozici 1€k, ktery by z Friedreichovy nebo AD SCA ucinil
vylécitelnou chorobu. Existuje vSak Skala 1ék zmirnujicich né€které symptomy. U ataxie
Friedreichovy se ve farmakoterapii vzhledem k vySe popsanému mechanismu choroby
pouzivaji nejcastéji antioxidanty, které se v cilové buiice vazi na volné radikaly vzniklé
dlouhodobym piisobenim volnych Zelezitych iontii. Patii mezi né¢ koenzym Q10,
vitamin E nebo Idebenon. (46) Idebenone je synteticka latka, kterd muize slouzit k
transportu elektronii v dychacim fetézci v mitochondriich a tak podpofit produkci ATP,
nebo svym antioxidacnim ucinkem brénit oxidaci fosfolipidi a tim uchranit
mitochondridlni membranu pfed poskozenim. Existuje mnoho riznych studii Casto s
protichidnymi vysledky. (47)

V Tabulce 4. jsou uvedeny vysledky nékterych nejnovéjsich studii.

Dalsi moznost ovlivnéni choroby davaji chelaty, které se vazi na mitochondialni
zelezo a usnadiuji jeho export z bunky. Mohou tak zredukovat mnozstvi zeleza v
mitochondriich, coz miize pomoci pii hypertrofické kardiomyopatii, nevytesi ale
zakladni problém, ktery spo¢ivda v nedostatku frataxinu. Neni vzdy jednoduché
odhadnout pfesnou davku léku, aby nedoslo k patologickym staviim plynoucim naopak
z celkového nedostatku Zeleza. (46) Je otazkou, zda sniZeni jiz tak nizké hladiny
plazmatického Zeleza pouzitelného pro vytvareni FeS-klastrii (proteinti tvoficich aktivni
mista enzymt), které musi zakonité nastat i pti adekvatni davce Iéku, neni pro vyvoj
stavu pacienta spiSe kontraproduktivni. Navic neni mozna chelace ve vSech ¢astech
mozku, vyrazné zmény jsou nachdzeny pouze v oblasti nucleus dentatus. Pokud je k
vysledkiim piipocteno vysoké riziko thalasemie a agranulocytdzy, neni mozné u této
1écby oznacit vedlejSi U€inky za zanedbatelné. Nekteré studie ale potvrzuji zlepSeni

neurologického stavu pacienta. (48)
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ROK, MISTO, CIL VYZKUMU VYSLEDKY

NAZEV

2010, Spanélsko Zhodnoceni Géinkt Pomoci ICARS nebyla prokazana celkova zména,
Combined Therapy | kombinace 1ékti Idebenon a | zlepseni jemné motoriky bylo provazeno

with Idebenone and
Deferiprone in
patients with
Friedreich’s ataxia

Deferiprone (chelat) na
neurologicky stav pacientil a
srdecni funkce. Studie
zahrnovala dvacet pacientd s
FA atrvala 11 mésict.

zhorSenim chiize a stoje. EKG (echokardiografie)
vykazovalo snizeni srde¢ni hypertrofie zejména v
oblasti septa. MRI pak snizeni depotu Zeleza v
nucleus dentatus. Mezi vedlejsi ucinky pattila
zejména neutropenie a snizeni hladiny zeleza v
krvi.

2010, Kalifornie
A phase 3, double-
blind, placebo-
controlled trial of
idebenone in
Friedreich ataxia.

Zhodnoceni uc¢inkli
Idebenonu na neurologicky
stav pacientll. VySetfovano
bylo 70 pacientd po dobu 6
meésicll.

Bez vyznamného zlepSeni.

2010, Evropa
Mitochondrial
Protection with
Idebenone

in Cardiac or
Neurological
Outcome Study
(MICONOS)

Zhodnoceni G¢innosti a
bezpecnosti tii riznych davek
1éku Idebenon (nizké, stfedni,
vysoké) oproti placebu.
Vyzkumu se zucastnilo 232
pacienttl.

Na skale ICARS nebyl zjistén vyznamny rozdil
mezi hodnotami na zacatku a na konci vyzkumu.
Stejné vysledky prokazalo anatomické i funkéni
méfeni srdeCnich parametrii.

2010, Kanada
Intermediate-Dose
Idebenone and
Quality

of Life in
Friedreich’s Ataxia

Sledovani t€inkd stfedni
davky Idebenonu na
neurologicky stav a kvalitu
zivota. Bylo sledovano 7
pacientti ve véku od 13 do 18
let po dobu 1 roku.

Po roce zhodnotili pacienti svou kvalitu zivota
jako horsi pouze po fyzické strance, coz
korespondovalo s vysledky ADLS. Ve vysledcich
bylo patrné psychické a socialni zlepseni.

Tabulka 4. Vyledky nejnovéjsich studii sledujicich ucinek 1éku Idebenon (46)

Vysvétlivky: Levy sloupec tabulky obsahuje faktografické udaje obsahujici misto provedeni

klinické studie, ndzev ¢lanku, ve kterém byly prezentovany vysledky a datum jeho vydani. Prostfedni

sloupec popisuje cil vyzkumu a pravy hodnoti ziskané vysledky.

Erytropoetin je glykoprotein produkovany pfevazné v ledvinach a ¢astecné
v jatrech. (49) Stimuluje produkci Cervenych krvinek, ucinkuje jako rtstovy faktor,
indukuje zvysSeni mnozstvi mitochondrii a produkci frataxinu. Z australské studie z roku
2010 vyplyva, ze se béhem Sesti tydnll pacienti zlepsili o 6% ve Skdle SARA, a dale
vykazovali znaéné zlepSeni fecovych a motorickych funkci. Mezi vedlejsi G€inky této
1éCby patii zvySeni poctu krevnich buiniek a riziko rakoviny kostni diené. V tuto chvili
probihaji studie zaméifené na zkoumani ucinnosti CEPO - karbamylovaného
erytropoetinu, ktery také zvySuje hladinu frataxinu v postiZenych buiikéch, ale na rozdil
od erytropoetinu nestimuluje kostni den k produkei krevnich bunék. (46)

Zkoumani skupiny 1€k, znamych jako inhibitory deacetyldzy histoni (inhibitory

HDAC), jejichz hlavni G¢inek tkvi v uvolnéni tésnych struktur chromatinu, vedouci
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k naslednému umoznéni prepisu sekvence pomoci RNA polymerdzy do RNA
(ribonukleové kyseliny) a tvorby frataxinu, vedlo zpocatku k ohromujicim vysledkim.
GAA triplety bunécné kultury i1 pfes pfitomnou genetickou mutaci neexpandovaly a
umoznovaly buitkdim normalni tvorbu frataxinu. Pii dalSich pokusech na mysich bylo
ale zjisténo, ze molekula inhibitoru HDAC neni pfitomna v zddnych bunkach mozku a
neni zde ani ucinna. Teprve po nékolika letech byla objevena sloucenina 106 a jeji
derivaty, které ucinkuji 1 v buiikkach srdce a mozku. V tuto chvili stale probiha vyzkum
zaméiujici se na potvrzeni bezpecnosti uzivani inhibitora HDAC. (46)

Genova terapie je zatim ve fazi vyzkumu - jde o vyuziti virovych vektorti nebo
uméle vytvorenych chromozomu pro vpraveni genetické informace vedouci k normalni
tvorbé frataxinu. Na bunécnych kulturach a mysich bylo dosazeno vybornych vysledki.
(46)

Vyzkum v oblasti farmakoterapie neni u spinocerebellarnich ataxii ani na takové
urovni, jako v 1écbé ataxie Friedreichovy. Situaci komplikuje fakt, ze zadna 1écba
neucinkuje na vSechny typy SCA stejné. Potvrzeny ucinek D-cykloserinu (Iéku
modulujiciho mechanismus uceni) a thyrotropin-releasing hormonu je tteba dale
provéfit. (50) Uginek anxiolytika tandospironu byl potvrzen $kalou ICARS u malého
poctu pacientli s SCA6. (59) Pozornost odbornikii se v tuto chvili obraci mimo jiné
k vyzkumu Iéku Riluzolu, jehoz Gc€inky jsou jiz nyni vyuzivané u amyotrofické lateralni

sklerozy. (52)

1.3.2 DIETETICKA OPATRENI

Jako pro kazdy druh terapie, i pro dieteticka opatfeni ve zvySené mife plati, Ze je
nutné obecné predpoklady vychazejici z obecnych zakonitosti a etiologie choroby
ptizpusobit kazdému - jedine¢né reagujicimu - organismu. (53)

Pii zméné stravy pocituji nejvyraznéjsi ucinek pacienti, jejichz potize jsou
zpusobeny metabolickou poruchou nebo nedostatkem nékteré z mikroZzivin ve stravé.
Doporucena je dieta omezujici pfijem potravin obsahujicich tyramin (tvrdé syry) a
vzhledem k nutné prevenci diabetes mellitus jednoduché ¢i rychle rozlozitelné cukry
(Stavy, sladkosti, Cerstvé pecivo), praveé tak jako uméla sladidla a ¢okoladu. Strava by
naopak méla obsahovat velké mnozstvi vldkniny, omega-3 mastnych kyselin a

prirodnich antioxidantii (syrova zelenina a ovoce, celozrnné obilniny, aj.). (53)
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1.3.3 FYZIOTERAPIE U ATAXIi

Vysledky nékterych studii uvadi, Ze spravna funkce mozecku je zdsadni pro
motorické uceni a vytvareni novych vnitinich modelti pohybu. Je proto otdzkou, do jaké
miry mohou mit pacienti s ataxii z fyzioterapie prospéch. Moznost zlepSeni motorickych
funkci u pacientd s rozsahlou cerebelarni 1ézi by se mohla zdat jako velmi
nepravdépodobna. Klinickd zkuSenost vSak ukazuje, Ze i tito pacienti jsou motorického
uceni schopni, byt je tfeba vyssi intenzity a délky cvicebnich jednotek. Na motorickém
uCeni se pravdépodobné podili jiné struktury CNS nez mozecek, které jsou
fyzioterapeutickymi postupy také oslovovany. (6)

Fyzioterapie predstavuje pii 1écb¢ ataxii jednu z nejucinnéjSich metod. Mira
zlepSeni motorickych funkci zavisi zejména na etiologii, dale na rozsahu a lokalizaci
postizeni. Vysledky fyzioterapie u ataxii po cévni mozkové piihodé jsou vynikajici, u
ptiblizné 83% pacientll je mozné o¢ekavat uplnou remisi, nebo remisi s minimalnimi
rezidualnimi pfiznaky. U hereditarnich ataxii s progresivnim pribchem je efekt mensi,
ale rozhodné ne zanedbatelny. (54)

Obecné¢ principy fyzioterapeutickych postupli jsou zalozeny na znalosti
zékladnich mozeckovych funkci ovliviiyjicich fizeni motoriky a motorické uceni.
Vysledky soucasnych studii napi. ukazuji, Ze ataktickd chiize je podminéna spiSe
poruchou udrzovani rovnovahy nez omezenim v oblasti volni koordinace pohybt
dolnich koncetin. Do dlouhodobého rehabilitacniho planu by méla byt v piipadé
potvrzeni této specifické poruchy zatazena predevsim cviceni balan¢ni. JiZ nyni existuji
pilotni studie potvrzujici pozitivni ucinek tohoto druhu cviceni na stabilitu pfi chuzi, je
vSak tfeba dal$iho vyzkumu k ovéteni ziskanych vysledkd. (6)

Uzce souvisejici problematika se zaobira otazkou, zda se pacienti s mozeékovou
ataxii mohou naucit néktery typ pohybu snadnéji nez jiny. Mozecek je zodpovédny za
koordinaci pohybt probihajicich ve vice kloubech soucasné, pfi terapii je tedy vhodné
zacinat nacvikem jednoduchych pohybii vyZadujicich kontrolu niz§iho poc¢tu segmentt.
Také zplGsob ovlivnéni posturdlné-lokomoc¢nich funkci, zalozeny na principu
vykonavani pohybt nevyzadujicich dominantni aktivaci mozecku, vede k zajimavym
vysledkiim. Napiiklad motorické uceni aktivované pomoci ziskavani navyka (nacvik
vstdvani ze Zidle) zavisi vétsi mérou na aktivit¢ bazéalnich ganglii. (6) Ziskavani
pohybovych navykt ale vyzaduje dostatecny pocet opakovani a osvojené schopnosti

nejsou vzdy pouzitelné pii zméné vnéjSich podminek. (55)
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Studie zkoumajici G¢innost intenzivni rehabilitace (za vyuziti koordinacnich a
balan¢nich cvi¢eni a cviki nutnych pro prevenci kontraktur) predklada vysledky
sveéd¢ici o vyrazném zlepseni jiz po Ctyfech tydnech i1 u pacientii s hereditarni ataxii.
Zatimco pacienti s postizenim mozecku (napf. SCA) vykazovali zlepSeni koordinace
mezi télesnymi segmenty, posturalni stability a stability pfi chlizi, u pacientd se zadné
provazcovou syndromologii (napt. FA) nebylo zlepSeni patrné, coz bylo patrné
zpusobeno nedostatecnym vyuZzitim potencidlu rehabilitace diky omezené moznosti
piivodu aferentnich vstupti do CNS. Pacienti, ktefi se bé¢hem rehabilitace zlepsili,
ziskané motorické dovednosti opét ztratili, pokud nedodrzovali doporuc¢eny program
domaciho cviceni. Kazdodenni cvic¢eni doplnéné obcasnou navstévou fyzioterapeuta by
proto mélo byt nedilnou soucasti programu dennich c¢innosti u pacientd trpicich

degenerativnim typem ataxie. (56)

1.3.4 SPECIALNI CAST - POSTUPY A KONCEPTY

Rehabilitacni postupy je mozné rozdélit do dvou hlavnich smért. Prvni si klade
za cil kompenzovat funkcéni deficit, druhy zlepSit funkci samotnou na podkladé
ovlivnéni neuromuskuldrniho systému. Pomér, v jakém by mély byt tyto metody

vyuzivany, zavisi na tizi postizeni a individudlnich potfebach pacienta. (9)

e KOMPENZACNI PRISTUPY

Kompenzacni ptistupy zahrnuji mimo jiné vyuzivani jednoduchych pohybi
v jednom kloubu jako ndhrady koordinacné narocnych sekvenci odehravajicich se ve
vice pohybovych segmentech, déale Upravy rychlosti chlize a délky kroku pomoci
sluchovych a vizudlnich podnét, vyuzivani riznych pomucek pro lepsi ovladani
pocitace (diilezité zejména pro pacienty s vyraznymi projevy intencniho tremoru) nebo
piizptisobeni prostiedi pro podporu posturdlni stabilizace, stability a fazické funkce
koncetin. (9)

Existuje mnozstvi metod zalozenych na zvySeni intenzity biologické zpétné
vazby pomoci aferentnich vstupl, které nejsou pacientem bé&zné vyuzivany. Tyto
metody se také casto tadi do kategorie pfistupt obnovujici funkci CNS. Vyuziti
sluchovych podnétli zpracoval Yoram Baram (57) ve své praci zaméfené na kratkodoby
efekt zlepSeni rytmiky chlize u pacientii s roztrousenou skler6zou. Hodnoty parametri

chiize jsou méfeny pomoci akcelerometru umisténého na téle pacienta. Charakteristické
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znaky jeho pohybu jsou nasledn& pievadény do zvukového spektra. Ukolem pacienta je
vytvaret plynulou rytmickou zvukovou sekvenci, a tak za plného soustfedéni dostava
okamzitou zpétnou vazbu (kterd je zpracovana dokonce rychleji nez vizualni zpétna
vazba) a muze se dle svych moznosti snazit o zménu svého stereotypu chiize. (57)

Pacienttim trpicim inten¢nim tremorem jsou doporucovany pomucky vyuzivajici
viskozity a elasticity riznych materialti ke zvySeni odporu proti tiesové slozce pohybu.
Tim je snizeno mozstvi stupiili volnosti. Dochazi také ke snizeni rychlosti (zpiisobené
hypermetrickym ptestfelovanim), a tim niz§i aktivaci napinaciho reflexu, ktery muze
byt spousStécim mechanismem pro vyvolani tfesu. Mezi nejpouzivanéjsi patii napf.
Neater Eater, pomicka sestdvajici z mista pro upevnéni talife a lzice pfipojené k
pruznému rameni. Pouzivani miize zvySit nezavislost pacienta 1 jeho spokojenost diky
moznosti samoobsluhy a spolec¢enského stolovani. (57)

Pro ovladani pocitace byla vynalezena pomtcka Mouse Trap. Jedna se o mys ve
tvaru valce upenénou na dvou pruzinach. Pfestoze jsou tyto pfistroje bézné pouzivany,
jejich ucinnost nebyla zatim disledné provétena. (9)

Na stejném principu funguji i lycrové odévy urcené pro zvysSeni axialni stability.
Studie prokazuji ¢aste¢né zlepSeni stability a plynulosti pohybt u jednotlivych pacientt,
(58) zéaroven ale upozoriiuji na moznost vzniku nepohodli v tésném obleku. Dale
poukazuji na fakt, Ze pacient neni schopen si tento oblek sam navléci nebo svléci, a
stava se tak zavisly na druhé osobé. (9)

Pfipevnéni zavazi na koncetiny nebo trup mlize pomoci zvySeni odporu omezit
hypermetrické prestielovani a ztlumit intencni tfes. Studie zabyvajici se touto
problematikou u hornich koncetin vykazuji Siroké spektrum vysledki, od zietelného
funkéniho zlepSeni, pfes popsané kazuistiky bez vyrazného efektu, az po zhorSeni
ptiznakil, zejména pak hypermetrie. ZvySeni sily nutné k pohybu zatizenou koncetinou
vyzaduje adaptaci v zapojeni agonistli 1 antagonistli, ktera je u mozeckovych poruch
narusena. ZvySena aktivace agonisty nutna ke zrychleni na zafatku pohybu neni
doprovazena zvySenou brzdici aktivitou antagonisty, a tak vznikd hypermetrie
vyraznéj§i nez bez zatizeni koncetin. Rozdilnost vysledki je tedy zptsobena
nerovnomérnym zachovanim schopnosti adekvatni koaktivace agonista-antagonista u
pacientt s ataxii. Nejlepsi vysledky vykazuji pacienti s mirnou hypermetrii. (9)

Zatizeni trupu vede k podpofe posturdlni stability. Mlze byt symetrické i
asymetrické. Casté pady nazad mohou byt kompenzovany zatizenim ventralni strany

trupu. (9)
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Jako prevence nahlé ztraty rovnovahy muze slouzit napt. U-step walking
stabilizer (choditko na koleckéch), pfi jehoz pouzivani bylo zaznamenano zlepSeni
kvality chtize a sniZzeni ¢etnosti padu. (59)

Chlazeni koncetin také piechodné tlumi ptiznaky mozeckového tremoru. Tato
metoda se opirda o fyziologické principy snizeni svalové tixotropie (tixotropie -
schopnost koloidnich latek piechazet do tekutého stavu (60)), zvySeni svalové tuhosti,
snizeni rychlosti vedeni nervového vzruchu a zejména zvySeni prahové intenzity nutné
k aktivaci svalovych vietének. Jak jiz bylo zminéno, napinaci reflex mulze byt
spoustécim mechanismem inten¢niho tiesu; zchlazeni tedy zékonit¢ vede ke snizeni
priznakt a kratkodobému funkénimu zlepseni. (9)

Aplikace WBV (Whole Body Vibrations) celotélovych vibraci o frekvenci 30Hz
zlepSuje periferni cirkulaci krve ve svalech a mize zlepsit schopnost jejich aktivace a

podpofit zvySovani svalové sily. Méfeni bylo provedeno u pacientii s FA. (61)

« PRISTUPY OBNOVUJICi FUNKCI CNS
Mezi funkci CNS obnovujici ptistupy patii metody :

— na neurofyziologickém podkladé - Bobathiiv koncept, cviceni dle
Brunkowové, dynamicky koordinaéni trénink, dynamicka neuromuskularni
stabilizace, cvic¢eni dle Frenkela, Feldenkraisova metoda, Klappovo lezeni,
trénink lokomoce v zaveésu, metoda Lee Silvermanna, senzomotoricka
stimulace, tai-chi, Vojtova metoda,

— vyuZivajici biofeedback - elektromyografie, posturografie, elektrotaktilni
stimulace jazyka

— stimulace pomoci magnetického pole

DYNAMICKY KOORDINACN{ TRENINK

Studie sledujici fyzioterapeutické pristupy zaméfené na 1écbu konkrétniho
symptomu jsou vzacné a vétSinou sestavaji spiSe z jednotlivych kazuistik nez z
prezentaci vysledkl statisticky vyznamnych skupin. Pfesto je mozné se setkat se
studiemi prokazujicimi pozitivni efekt rehabilitace mj. na svalovou koordinaci béhem
jednoduchych i komplexnich pohybovych ¢innosti. (9)

Patfi mezi né napft. studie popisujici vysledky metody némeckého profesora Dr.
Schalowa, ktera je zalozena na poznatku, ze fyziologické funkce mozku je mozné

aktivovat pomoci adekvatniho vstupu z michy. Mezi hlavni charakteristiky této metody
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patii intenzivni trénink, ktery by mél probihat 4 hodiny, 5 dni v tydnu, a to minimalné
po dobu 3 mésicu, pii téz§im postizeni 1 déle. Vysoka intenzita terapie je zvolena ze
dvou davodi. Prvni ptfedpokladd tvorbu novych neuronii z kmenovych bunck pfi
zvySené stimulaci CNS, druhy je podminén platnosti tvrzeni, ze CNS potiebuje
dostatecnou stimulaci k adekvatni tvorbé synapsi mezi nové vzniklymi a zachovalymi
neurony prave tak, jako pfi vzniku novych synapsi mezi neurony stavajicimi. Tretim
piredpokladem, urcujicim uspéSnost celé terapie, je plasticita CNS, neboli jeho
schopnost obnovit 1ézi zaniklou funkci pomoci aktivace neposkozenych ¢asti mozku.
Hlavni strukturou, skrze kterou se snazi terapeut praktikujici dynamickou koordina¢ni
terapii ovlivnit supraspinalni funkce, je micha. Na miSni urovni probihd nejnizsi
koordinac¢ni aktivita, patrnd naptiklad na chiizovém mechanismu novorozencti. (62)

Soucasné studie popisuji fyziologickou aktivaci konkrétnich aferentnich a
eferentnich neuronii. V této souvislosti byla objasnéna organizace miSnich oscilatorti
(specificka jednotka slozend z motoneuronu a interneuronil) a zpusob koordinace
frekvence a faze mezi oscilatory a neurony bez této schopnosti. Oscilatory a jejich
autonomni synchronizace pii narusené moznosti koordinace faze a frekvence
s neoscilujicimi neurony je zodpovédna za rytmické, vili neovladatelné pohyby jako
klonus nebo mozeckovy tremor. Vzhledem k tomu, Ze spinalni fizeni se uplatiuje u
rytmickych, dynamickych, koordinovanych, stereotypnich pohybti (pouze s minimalni
supraspindlni aktivitou nutnou pro iniciaci, udrZzeni a ukonceni pohybu), pravé takové
pohyby je tfeba zvolit pro podporu reorganizace CNS a zlepseni koordinace spindlnich
oscilatord s ostatnimi neurony. (62)

Méteni Dr. Schallowa byla provedena na sakralnim useku michy, v oblasti
generace motorickych 1 vegetativnich (v tomto pfipad¢ parasympatickych) eferentnich
vystupti. Komplexnost koaktivace neuronti se v plné mife projevuje pii aktivaci
vegetativnich funkei. (62)

V piipadé tézké akutni 1éze CNS je dle Dr. Schallowa tfeba zacit s terapii co
nejdiive. V opacném piipadé CNS vyuZije svou schopnost adaptace zplsobem
ovlivnénym patologickou aferentaci a pomoci dynamické koordinacni terapie neni
mozné dosahnout pozadovanych vysledki. Obrazné vyjadieno, jde o preucovani starych
novym zpusobem timingu aktivace neuronll vysvétluje kratkodobé zhorSeni stability a
motorickych funkei po zacatku terapie. (62)

Prakticky je dynamicka koordinacni terapie zaloZena na Ctyfech principech:
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1) vyuzivani pfistroji umoziujicich na milisekundy pfesné nacasovani aktivnich
koordinovanych pohybt

2) postupné zvySovani komplexnosti a koordina¢ni naro¢nosti pohybti

3) za pomoci pfistroje je koordinovany pohyb vyuzivan jako zdroj fyziologické
aference do CNS, coz vede k destabilizaci patologickych vzorcii

4) zvySovani intenzity cviceni pro aktivaci adaptacnich schopnosti CNS (62)

TRENINK LOKOMOCE V ZAVESU

Trénink lokomoce v zavésu, s odlehcenim hmotnosti téla a manualni asistenci, je
vhodnym prostfedkem umoziujicim zlepSeni mechanismu chiize, vyuzivanym také u
pacientli po spinalni misni 1ézi. Metoda mimo jiné umoziiuje zapojeni hornich koncetin
do lokomoc¢niho vzoru, coz méa vyrazny facilitacni efekt. (63) Metoda funguje na
podobném principu jako postup Dr. Schallowa, ktery uvadi, Ze pro stimulaci
lokomoc¢nich center v mise je zasadni optimalni mnozstvi aferentnich vzruchii. (9) Toho
je dosazeno, pokud je dolnimi koncetinami pohybovano v opakovaném rytmickém
vzoru. (63) Navic je vertikalni polohou stimulovédna pozornost a mad na pacienta
motivacni efekt. Terapii je mozné kombinovat s vizudlni kontrolou, jejiz vyuziti mize
prokazatelné zvysit posturalni stabilitu. (9) Ptesto je tieba (dle moznosti pacienta) miru
optické kontroly co nejdiive snizovat. V opacném piipad¢ mize nastat fixace navyku
snizeni posturdlni stability) (64), tak v nékterych extrémnich piipadech az k vizuédlné
podminénému vertigu, zpisobenému adaptaci vestibularniho aparatu. Dilezitych
vysledki pro dalsi vyvoj rehabilitace by mohla dosahnout studie porovnavajici vysledky

terapii zaloZenych na vyuzivani riznych druhti senzorickych vstupi. (9)

CVICENI DLE FRENKELA

Cviceni dle Frenkela bylo vytvoteno pro potieby pacientt trpicich tabes dorsalis.
Je urceno pro zlepSeni koordinacnich schopnosti snizenych dysfunkci aferentnich drah.
Pokud je pacient postizen uplnou ztratou citi, neni mozné dosahnout vyznamnych
vysledki. Tyto pfipady jsou nastésti velmi vzacné. CviCeni je zaloZzeno na Castém
opakovani jednoduchych pohybli, vyzadujicich zpocatku optickou kontrolu, casem
nahrazenou pohledem upfenym na riiznd mista mimo pohybujici se segmenty, aby byl
pacient nakonec schopen provést ukol s ofima zavienyma. Ziskdvani schopnosti

umoznujicich vyuzivani vizualni kontroly jako zpétné vazby vyzaduje plné soustfedéni
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a vede Casto k subjektivnimu pocitu unavy a vycerpani. Zminéné pocity postupem casu
odeznivaji, pohyby jsou vykonavany efektivnéji a je mozné ptistoupit ke koordinacné
pacient zlepSit somatognozii, koordinovanost pohybii a schopnost zmény rychlosti
pohybu natolik, ze je schopen napf. chlize po zadu se schodli bez zrakové kontroly
pohybu koncetin a po presné vyznacené trase. K dalsim postuplim cviceni dle Frenkela
patii trénink rychlé a plynulé zmény sméru pohybu, coz vyzaduje zlepsSeni kokontrakce
agonista-antagonista. Rychlost chiize ptedstavuje citlivy indikéator koaktivace. Zpocatku
terapie mize mit pacient tendenci k chlizi rychlé a trhavé. Pti zadosti o zpomaleni
prodlouzi interval mezi jednotlivymi kroky, ale délka trvani kroku ztistane stejna. V této
situaci byva vyuzit dalsi z prostfedkl cviceni - urceni pocatku pohybu tlesknutim rukou
a prodlouzeni délky jejich trvani.

Jednd se o metodu, kterd nevyzaduje financné narocné zajisténi pomicek a mize byt

aplikovana 1 v domdacim prosttredi. (65)

METODA LEE SILVERMANA

Na pomezi fyzioterapie a logopedické intervence stoji metoda Lee Silvermana,
uspés$né pouzivana pro rehabilitaci pacietli s Parkinsonovou chorobou. Terapie sestava
z hlasovych cvi€eni pracujicich s mechanikou tvorby hlasu, s ovlivnénim hlasitosti a
dirazu kladeného béhem slovniho projevu, a v neposledni tadé s technikami
upravujicimi zpisob artikulace. Uginnost metody u pacientd s ataxii je provéfena zatim
pouze u jednoho pacienta trpiciho poruchou mozecku na zakladé nedostatku thiaminu.
(€))

Pro pacienty s poruchou mozecku je déale prospésnad rehabilitace zahrnujici
metodu PNF, cvi¢eni dle Bobath konceptu, senzomotorickou stimulaci, tai-chi,
Feldenkraisovu metodu (66) nebo DNS (dynamickou neuromuskularni stabilizaci). (11,
s. 234)

Zejména u pacientll s FA s klasickym obrazem kyfoskoliozy je mozné vyuzit
dechovou rehabilitaci, praveé tak jako Klappovo lezeni, metodu dle Schrottové, Vojtovu

metodu (11, s. 378) a cviceni dle Roswithy Brunkow. (66)
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PROPRIOCEPTIVNI NERVOSVALOVA FACILITACE (PNF)

»Proprioceptivni nervosvalova facilitace patfi k nejkomplexnéj$im facilitatnim
metodam, vyuziva deset facilitacnich prvka: odpor, iradiace a zesileni, manualni
kontakt, pozice téla terapeuta a prace s t€lem, slovni pokyny, zrakova kontrola, trakce a
aproximace, natazeni, Casovani, vzorce (66).“ Z metody PNF (proprioceptivnini
neuromuskularni faciliitace) je pro podporu ko-kontrakce agonista-antagonista vhodna
napf. varianta rytmické facilitace nebo opakované kontrakce. Metodu PNF je moZné

uspésné kombinovat s balancnim cvic¢enim. (67)

BOBATHUV KONCEPT

Bobath koncept ptfedstavuje neodmyslitelnou soucast rehabilitace pacientl s
neurologickym onemocnénim, v pfipad¢ 1éze mozecku zejména RS a pacientl po cévni
mozkové ptihodé. Jedna se o koncept vyuzivajici Siroké spektrum technik a postupti.
Hlavnim cilem je dosazeni definovaného ukolu (napf. najist se sam) pomoci aktivniho,
ale zpocCatku terapeutem manualné¢ vedeného pohybu. Nové kontrolované
senzomotorické zkuSenosti vedou k vyvoldni nebo obnoveni fyziologickych
motorickych vzorli, umoziujicich navraceni senzomotorickych funkci, zlepSeni
selektivni hybnosti, kontroly posturdlniho nastaveni i ¢astecné ¢i Uplné potlaceni jiz

vzniklych kompenzacnich mechanismti. (68)

SENZOMOTORICKA STIMULACE

Cilem senzomotorické stimulace je pomoci facilitace proprioceptord,
aktivujicich spino-cerebelo-vestibularni drahy, vyvolat reflexni svalovy stah v ramci
konkrétniho pohybového stereotypu, a podpofit tak presun fizeni pohybového
stereotypu z korovych na podkorova mozkova centra. (66) Uginnost této metody tizce
koreluje se zachovanim funkce zadnich provazcii miSnich, je velmi vhodna pro pacienty

s Cist€ mozeckovou symptomatikou. (56)

VOITOVA REFLEXNI LOKOMOCE

Kineziologicky obsah Vojtovy reflexni lokomoce, které zahrnuje reflexni
plazeni a reflexni otaceni, je k dispozici v CNS jako globalni motoricky model. Tyto
modely existuji v CNS kazdého c¢lovéka nezavisle na véku a cekaji na vyvolani.

Reflexni lokomoce je aktivaéni systém, ktery je mozné uvést do chodu urcitymi
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polohami téla a vyvolavacimi podnéty. Jeji kineziologické obsahy a svalové souhry jsou
obdobou obsahli a modelti drZeni téla v motorické ontogenezi a vedou ke vzpiimené
chlizi a ¢astecné je 1 v samostatné chiizi mizeme nalézt. Tato metoda je indikovana u

vSech poruch fizeni mototriky. (69)

TAI-CHI

Hlavnim zdmérem Tai-chi je zlepSit posturalni stabilitu, drzeni téla a celkové
tfizeni motoriky skrze ptfesn¢ dana opakujici se cviceni, provadéna co nejplynuleji a s co
nejmensim svalovym napétim. V soucasné dobé existuji studie sledujici vliv tai-chi na
vegetativni funkce, 1é¢bu osteoporézy, Parkinsonovy choroby a prevenci padi u
senioril, zatim ale chybi systematicky vyzkum u pacientt s cerebeldrni poruchou. (70)
Cinska postgradudlni studentka Kim Jum Joo vypracovala studii vySetfujici jedenact
pacientt s ataxii pred zacatkem tarepie a po 8 mésicich. Cviceni probihalo jednou tydné
a pacienti meli provadét cviceni také dvakrat tydné v domacim prostiedi. Ackoli nebyla
zaznamenana statisticky vyznamna zména na skale ICARS, pacienti vykazovali zlepSeni
v dotazniku zaméfeném na kvalitu zivota a psychickou pohodu pacienta. VétSina

pacientl chtéla v cvi€eni pokracovat i po ukonceni vyzkumu. (71)

CVICEN] DLE FELDENKRAISE

Cviceni dle Feldenkraise si klade za cil zlepSit somatognozii, stereognozii a
schopnost selektivni hybnosti pacienta. Sestdva ze Siroké Skaly cviceni, pti nichz
pacient nejprve vénuje zvySenou pozornost svému dechu, kontaktu téla s okolim, a
umisténi jednotlivych segmentii v prostoru. Tato Cast se nazyva awareness through
movement neboli uvédomeéni skrze pohyb, a je vedena ve skupiné skrze verbalni
pokyny terapeuta. Nasleduje functional integration - zatazeni ziskanych dovednosti do
¢innosti béZného denniho zivota. V této fazi je pacient veden nonverbalnimi pokyny a
terapie probihd individualné. Byl prokazan vliv Feldenkraisovy metody na posturalni

stabilitu a rovnovazné funkce. (72)

BIOFEEDBACK
Mezi metody vyuzivajici raznych vstupti pro zménu kvality a intenzity
biologické zpétné vazby patii EMG (elektromyograficky) biofeedback, v nékolika

zaznamenanych pfipadech kombinovany s ndcvikem relaxacnich technik, dale
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€)

EMG BIOFEEDBACK

EMG biofeedback doprovazeny optickou kontrolou vede po nékolika tydnech
tréninku k prokazatelnému zlepSeni parametrt svalové koaktivace. Pacienti jsou schopni
pomoci sledovani EMG aktivity snizit miru patofyziologické koaktivace flexorti a
extenzori a vykondvat plynulejSi a ptesnéj$i pohyby. Efekt na funkéni zapojeni
koncCetiny nebyl zatim provéten. (9)

Kombinace elektromyografie a relaxacnich metod byla poprvé pouZzita v ramci
programu FCT (funkéni komunikacni trénink) pro pacienty s dysartrii, jehoz cilem je
poskytnout pacientim moznost nacviku efektivnich komunikacnich strategii, jejichz
pouzivanim se postupné odstrafiuje jak frustrace z omezenych dorozumivacich
schopnosti, tak potfeba vyuzivat nevhodné chovani jako vychodisko z komunikacné
narocnych situaci, coz vede k lepsi socialni integraci pacienta. Mezi prostiedky
vyuzivané témito pacienty patii mj. 1 rizné pomucky, napi. komunikac¢ni tabulky,
jejichZ pouzivani mize byt ztizeno projevy intenc¢niho tremoru. (73)

Kazda terapie zacind relaxaci. Zvukova a vizudlni zpétnd vazba vytvafena
povrchovou EMG umoznuje jak objektivni zjisténi, zda hodnoty svalového napéti
odpovidaji relaxovanému stavu, tak moznost rychlejSiho dosazeni svalového uvolnéni.
Pod stalou EMG kontrolou nasleduje provadéni jednoduchych pohybii za soucasné
krom kvality somatognozie pacienta (11, s. 306) na délce trvani relaxace. Vysledky
piedlozené studii Johna Guercia znaci, ze po ukonleni terapie se vyrazné¢ zlepSila
schopnost pacienta ovladat komunikacni tabulku diky snizeni inten¢niho tremoru.
Dobré vysledky byly zaznamendny i u pacientl s esencidlnim stafeckym tiesem a
Parkinsonovou chorobou, a to ve smyslu snizeni intenzity tfesu o 47 = 66%. (73) Jina

studie vyuzivajici podobné metody uvadi zlepSeni samoobsluhy pfi jidle. (9)

POSTUROGRAFIE
opérné plochy, mize vést ke snizeni Cetnosti padu, zlepSeni stability a jistoty pii pohybu
v prostoru. Castym limitujicim faktorem pro vysledky rehabilitace je motivovanost

pacientll provadét predepsana cviceni dostateéné dlouho a intenzivné. Tento problém

A%

51



Bakalarskéa prace  Objektivizace mozeckovych ptiznakili u pacientl s hereditarni ataxii

riznou rychlosti a s moznosti provadét celé cviceni na molitanové podlozce. Jsou
pfizpiisobeny individudlnim moZnostem pacientdl a dle zavérecnych vysledkli z
dotaznikt vyplynulo, Ze pacienti travili cvicenim delsi dobu, Casto ztraceli pojem o Case

a byli motivovani v hrani pokracovat. (74)

ELEKTROTAKTILNI STIMULACE JAZYKA

Jind metoda zaloZend na biofeedbacku vyuziva elektrotaktilni stimulaci jazyka
ke zpétné vazbé inforomujici pacienta o poloze jeho hlavy. Snima¢ rychlosti v tomto
piipadé reaguje na zménu polohy hlavy vyslanim elektrického impulzu, ktery pacient
taktiln¢ vnima jako brnéni na riznych oblastech jazyka. Ptistroj BainPort se primarné
pouziva pro kompenzacni 1é€bu periferniho postizeni labyrintu. Jeho vyuziti je vhodné i
pro paleocerebelarni ataxie, zatim ale neni znama Uc¢innost pii 1é€be ataxie s vyraznou
senzitivni slouzkou (jakou je napf. Friedreichova ataxie). (75)

Obecné lze prohlasit, Ze metody pouzivané pro terapii perifernich a centralnich
postizeni labyrintu maji pii 1é€bé mozeckovych poruch s vyraznou paleocerebelarni

symptomatikou zna¢ny efekt. Jedna se zejména o Upravu stability ve stoji a pfi chizi.

©

MAGNETICKA STIMULACE

Dysfunkce mozecku vede ke sniZeni excitability motorické kiry. Na tomto
poznatku je zaloZzena metoda vyuZzivajici stimulace motorické kiiry nebo mozecku
pomoci pusobeni magnetického pole. Zvyseni excitability motorické kiiry a zlepSeni
funk¢nich schopnosti hornich koncetin pacienti bylo (na rozdil od zdravych kontrol)
zaznamenano pii rychlé transkranidlni magnetické stimulaci o frekvenci SHz. Pfi piimé
stimulaci mozecku bylo zaznamendno zvyseni excitability kiiry a u nékolika pacientd s
SCA prokazano zlepSeni celkového stavu (zejména posturalni stability), bohuzel ale
nebyla vySetfena zadna kontrolni skupina, ktera by podstoupila jiny typ rehabilitace. Je
otazkou, zda je klinické zlepSeni skute¢né zpiisobeno stimulaci mozecku, nebo zda jde o

nepiimou stimulaci zptsobenou aktivaci pfilehlych aferentnich neuroni. (9)
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1.4 VYSETROVACI METODY A HODNOTICI SKALY

Cilem této kapitoly je shrnout moznosti objektivizacnich vysetieni, jejichz
vystupem je zhodnoceni motorického, neurologického a psychického stavu pacienta
trpiciho ataxii. Nejde o metody primarné urené k diagnostice (s vyjimkou EMG a
evokovanych potencialt), ale k pribéznému monitorovani vlivu 1é€by na pribéh

onemocnéni, nebo spontanni progrese ¢i remise choroby. (11, s. 199)

1.4.1 PRISTROJOVA VYSETRENI

Mezi piistrojova vySetfeni vyuZzivand pifi hodnoceni pacientl s ataxii patii
kinetické a kinematicka analyza, elektromyografie a evokované potencialy. (11, s. 197)
Vycet pouzitelnych pristrojovych vySetfeni v této kapitole neni zcela kompletni,
primarnim cilem kapitoly je seznamit Ctenaie s principy vySetfeni dale zmifiovanymi

v kapitolach Metodika a Diskuze.

e KINETICKA ANALYZA (POSTUROGRAFIE)

Kinetické analyza je ur€ena ke zhodnoceni posturalni stability pacienta a podilu
jednotlivych senzorickych systémii na kontrole rovnovahy. Jednd se o metodu
nezatizenou subjektivnim hodnocenim vySetifujiciho a vykazuje vySsi senzitivitu nez
klinické funkéni Skaly. Béhem posturografického vySetfeni jsou zaznamenany momenty
reakénich sil pasobenych tenzometrickou plosinou, které jsou dale matematicky
zpracovany. VySetieni mize byt bud’ statické, kdy se ploSina ani pacient nepohybuji,
nebo dynamické, pii kterém se pohybuje bud’ pacient na plosiné, nebo ploSina se
stojicim pacientem. Dynamické vysetfeni neni technicky mozné na vSech typech plosin.
Upravenim namétenych veli¢in je mozZné ziskat hodnotu COP (Center Of body mass
Pressure), coz piedstavuje vazeny primér vSech tlakovych sil ptlisobicich na
podlozku. (76) Mezi vystupni parametry patii velikost primérné a maximalni amplitudy
vychylky COP, a to jak v mediolateralnim, tak v anterioposteriornim sméru, dale délka
trajektorie, plocha konfiden¢ni elipsy a mnohé dalsi. (11, s. 199) Plocha konfidencni
elipsy zahrnuje 90-95 procent plochy ohrani¢ené vSemi COP a je mozné ji hodnotit
podle velikosti plochy, Sife v ose x a y, a polohy stfedu konfidenéni elipsy. (76)

Stabilitu ovliviiuji biomechanické a neurofyziologické vlivy. Biomechanické

A%

faktory zahrnuji velikost opérné plochy, hmotnost pacienta, vySku umisténi t€zist€ nad
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opérnou bazi a nastaveni jednotlivych hybnych segmentd, apod. Pod pojmem
neurofyzilogické faktory je minéna integrace aferentnich vjemil, mira excitability
nervového systému, kvalita zpétnovazebnych mechanismii a v neposledni fadé
psychické vlivy. Zminéné faktory se mohou rliznou meérou projevit i na vysledcich
posturografického vysSetfeni. (11, s. 199) Studie zaméfend na ziskdni spolehlivych
kritérii pro hodnoceni psychogenné indukované instability prezentuje problém mozZnosti
chybného zhodnoceni pacienti s SCA jako psychogenné nestabilnich. Predklada takeé
n¢kolik znakt, diky kterym je mozZné obé& poruchy rozlisit. Mezi hlavni patifi napft.
frekvence posturdlniho tremoru, ktera se pacientii s SCA pohybuje ve vysSim spektru
(1-3 Hz), déle kymaceni v lateromedidlnim sméru, vykazovani nekonzistentnich
vysledki s Castym zlepSenim hodnot pii provadéni tézsich kol a pozitivita dalSich
kritérii zvySujicich podezieni na psychogenni nestabilitu, které naopak nalezi k hlavnim
znakiim balan¢nich poruch psychogenni etiologie. Tato problematika vSak v soucasné
dob¢ neni zcela objasnéna a vyzaduje dalsi vyzkum. (77)

Ptestoze posturografické vysSetfeni nemutze slouzit jako diagnostickd metoda,
existuji nékterd neurologickd onemocnéni, jejichz parametry ziskané posturografickym
vySetfenim vykazuji velkou specificitu. (11, s. 199) V oblasti mozeckovych poruch se
jednd zejména o typicky predozadni 3Hz tremor pii postizeni spinocerebela (lobus
anterior). Je zaznamenan u chronickych alkoholiki a pacienti s SCA, u kterych se
béZné vyskytuje spise nizsi frekvence mezi 1,2 - 2,4Hz. Léze vestibulocerebela vede ke
kymaceni o nizké frekvenci (ptiblizné¢ 1 Hz) a to vSemi sméry. Léze zadnich provazci, s
jakou je mozné se setkat napf. u FA, lze zaznamenat jako laterdlni vykyvy o velké
amplitudé a nizké frekvenci (1,1 Hz). Izolované poskozeni mozeCkovych hemisfér
pravdépodobné nevede ke zménam zaznamenatelnym pii statickém vySeteni. V tuto
chvili neni zcela vyzkoumano rozlozeni tremoru mezi riznymi télesnymi segmenty a
vzajemna souvztaznost téchto hodnot. Posturografie vySetfuje spiSe tremor postihujici
oblast dolnich koncetin. (78)

Dynamické posturografie je dulezitym objektivizaénim prostiedkem, chybi zde
ale moznost kvalitativniho zhodnoceni. Studie zabyvajici se hodnocenim vyponu u
pacientli s SCA piedstavuje vysledky jasné odliSujici pacienty od zdravych kontrol
(plocha konfiden¢ni elipsy a amplituda vykyvu COP v mediolateralni roving€, pfednostni
zatiZzeni jedné koncetiny), na druhou stranu ale narazi na fakt, Ze neni mozné v plné §iii
posturograficky zaznamenat pohybové strategie vyponu. Uvadi také moznost vyuziti 3D

analyzy nebo akcelerometrie jako doplnujicich metod k posturografickému vysetteni. |
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presto tato studie prezentuje velmi zajimavé vysledky: ptrednostni zatizeni jedné
konletiny je projevem kompenza¢niho mechanismu, pfi kterém je vyrazna zména
vybalancovani. Dalsi vysledek popisuje situaci béznou u pacientli s mozeckovou 1ézi,
tykajici se pohybovych vzorct pfi volnim pohybu koncetin. Pohybovy vzorec zdravych
jedinct pfipomina mechanismus vyskoku bez letové faze. U pacientl s ataxii takovy

konstantni pohybovy vzorec chybi. (79)

e KINEMATICKA ANALYZA (akcelerometrie a 3D analyza)

Vyuziti akcelerometru k méteni zrychleni pohybu lidského téla je datovéno jiz
do obdobi kolem roku 1950. Jednalo se ale o velmi drahd, t€zka a nepfili§ pfesné méfici
zatizeni. Diky rozvinutému automobilovému primyslu byly pro systémy uvoliujici
airbag konstruovany stdle mensi a kvalitnéjSi akcelerometry, a v soucasné dobé¢ tato
zatizeni spliluji nejptisnéj$i podminky v oblasti spolehlivosti 1 piesnosti méfeni, prave
tak jako naroky na cenovou dostupnost. (80)

Pomoci akcelerometrie je mozné ziskat informace o zrychleni jednotlivych
télesnych segmentt. (80) a je mozné pouzit pro zhodnoceni koordina¢nich schopnosti,
posturdlni stability, stereotypu chlize (délka trvani, plynulost a symetrie krokového
cyklu, rychlost chize, kompenzacni pohyby trupu a koncetin), pro rozliSeni druht
tremoru aj. V porovnani s posturografickym vysetienim se akcelerometrie pfi snaze o
rozliSeni balan¢nich poruch vyznacuje daleko vyssi citlivosti a spolehlivosti. Tento fakt
plyne z porovnani hodnot COP naméfenych pomoci posturografie a hodnot popisujicich
pohyb mista v irovni COM (Center Of body Mass) pomoci akcelerometrie. Zatimco
zména kvality posturdlni stability je daleko vice patrnd na pohybu COM, hodnoty
urcujici pohyb COP popisuji spiSe zménu pohybovych strategii pii udrzovani
rovnovahy. (81)

Studie zabyvajici se moznosti akcelerometrického vySetfovani pacientl s
mozeckovou symptomatikou piedstavuje hodnoceni fazického pohybu horni koncetiny
pii stfidavém dosahovani nékolika rtizn¢ od sebe vzdalenych bodi (s vizualni
kontrolou). Uvedené udaje vypovidaji o tiZi cerebelarnich symptomi jako hypermetrie a
asynergie, a dale popisuje vyraznéjsi projeveni zminénych ptiznakli a chybéni

jednotnych pohybovych vzori pti pohybu provadéném ve vice segmentech. (82)
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pomoci digitdlniho zachyceni polohy kliCovych ¢asti pohybujiciho se lidského téla. Z
udaji o poloze téchto jednotlivych bodl lze pfesné zrekonstruovat provedeny pohyb.
Existuje Siroké spektrum principli, na kterych je zaloZeno sniméani markeri znacicich
klicova mista. Mezi nejdostupnéjsi patii dvé skupiny nazyvané bud’ jako aktivni, nebo
pasivni markery. Jako aktivni jsou oznaovany markery vysilajici svételny paprsek o
definované emisni frekvenci, zatimco pasivni markery byvaji ve formé kulicek

odraZzejicich infracervené svétlo kamer. (11, s. 198)

e ELEKTROMYOGRAFIE

Elektromyografie plni v oblasti neurologie a rehabilitace dvé odlisné funkce. Pro
rehabilitatni odvétvi znamend moznost pouziti EMG pfinos pro vySetieni svalové
koordinace a svalové sily. Pii neurologickém vySetfeni slouzi EMG k diferencialni
diagnostice myogennich a neurogennich 1ézi. Obecny princip je zaloZen na snimani
spontannich nebo volni aktivitou indukovanych elektrickych projevii svalové tkané
pomoci povrchovych nebo jehlovych elektrod. Povrchové elektrody poskytuji informaci

o ¢innosti celého svalu nebo jeho ¢asti, jehlové elektrody snimaji ¢innost nékolika mélo

svalovych vldken. (11, s. 199-201)

1.4.2 HODNOTICI SKALY

o SKALY HODNOTICi CELKOVY STAV PACIENTA S ATAXI{

Skaly hodnotici celkovy stav pacienta jsou nedilnou soudasti snahy o vyvinuti
ucinngjsi zplisoby 1écby a zhodnoceni efektivity stavajicich zplsobu terapie. (54) Ve
vétsSing ptipada se ale jednd o hodnoceni vyznacujici se nizkou senzitivitou a presnosti
potfebnou k zaznamenani drobnych zmén, které mohou byt zdsadni pro rozhodnuti, zda

je vhodné pokracovat v aplikovaném druhu terapie. (82)

ICARS (INTERNATIONAL ATAXIA RATING SCALE)
V soucasné dobé je v klinické praxi nejcastéji vyuzivana Skala ICARS

(International Cooperative Ataxia Rating Scale), napf. ve vyzkumném hodnoceni
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ucinnosti farmakologické 1é€by. Je povazovana za Skalu vysoké reliability i senzitivity,
ktera obsahuje prvky kvalitativniho 1 kvantitativniho vySetfeni. Pomoci vysledkl
ICARS je behem jednoho roku mozné odlisit pacienty s degenerativni ataxii od pacienta
postizenych ataxii bez dal§i progrese. (54) Disponuje vysokou validitou pii urceni
z&vaznosti stavu pacienta a koresponduje s vysledky Barthel indexu. (83) Nevyhodou
této Skaly je velkd ¢asova naro¢nost provedeni (10-15 min.) (84) a nizsi spolehlivost
(validita) n€kterych parametrt. (85)

Skala sestava z devatenacti klinickych parametri ve &tyfech podskupinach
hodnoticich poruchy stoje a chlize, kinetické funkce (adiadochokineza, hypermetrie,
aj.), postizeni feCovych schopnosti a poruchy okulomotoriky. Rozdéleni bylo
ustanoveno pro moznost oddélen¢ho hodnoceni odlisnych komponent, které mohou byt
u ruznych pacientil rozdiln¢ vyjadieny, nerespektuje ale neuroanatomické rozdéleni dle
mozeckovych syndromt. Nekteré z devatendcti polozek vySetifuji tu samou funkei, a tak
vysledek jedné casti predpovida vysledky dalSich parametrii, coz vede az v jedné tieting
piipadi k protichtidnym vysledkim. Zminémy pomér se béhem pravidelného vyuzivani
jednim terapeutem sniZuje, ptesto stale jde o jeden z diivodd, pro¢ byla vytvorena Skala

SARA. (83)

SARA (SCALE FOR ASSESSMENT AND RATING OF ATAXIA)

Skala SARA (Scale for Assessment and Rating of Ataxia) byla piivodné uréena
k vySetfovani pacientd s SCA, mize byt ale pouzita u vSech pacientll s prevazujici
mozeckovou symptomatologii. (86) Jedna se o casteCné neurologické vySetieni,
obsahuje osm nejspolehlivéjSich bodit z devatenacti sledovanych klinickych parametra
vySetfovanych Skdlou ICARS. Mezi zminénych osm bodi patii tfi poloZzky z oblasti
vySetieni stoje a chlize, jednu z provéfeni feCovych schopnosti a Ctyfi z kinetickych
funkci. (84) Vyhodou Skaly SARA je jeji spolehlivost, asova nenaro¢nost a preciznost
popisu hodnoceni pacienta vylucujici obtizné rozlisitelné pojmy jako mirny, stfedni,
téz81 apod. (vyskytujici se v ICARS). (85) Nékteré studie uvadéji, ze SARA je urcena k
vySetfeni pacientli i se zadné¢ provazcovou symptomatologii. (87) Jiné predkladaji
vysledky méfené u pacienti s FA vykazujici nizsi senzitivitu Skaly SARA a taktéz nizsi
korelaci s posturografickymi parametry i1 s hodnotami ziskanymi jinymi Skalami
(ICARS). (84) Na rozdil od posturografického vySetteni je SARA pravdépodobné mensi
meérou ovlivnéna parametry, které mohou, ale nemusi byt zavislé na progresi choroby;

napf. inava nebo psychické vlivy. (85)
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MICARS (MODIFIED ATAXIA RATING SCALE)

Skala MICARS (Modified International Cooperative Ataxia Rating Scale) je
vytvofena pfidanim sedmi polozek, bézné¢ vyuZzivanych pii neurologickém vysetieni, k
testu ICARS. Jedna se o vySetfeni asynergie a adiadochokineze dolnich koncetin
pomoci naslapt a kruhovych pohybti, hypermetrie a pasivity hornich koncetin, poruchy
sttidavého vyslovovani riznych hlasek, poruchy okulomotoriky bez vnéjsi stimulace a
vymizeni vestibulo-okularniho reflexu. MICARS tak pifedstavuje senzitivngjsi, ale v

klinické praxi stale obtizné€ vyuzitelny test. (88)

BARS (BRIEF ATAXIA RATING SCALE)

Z testu MICARS je vybrano pét polozek, jejichz vysledné hodnoty nejlépe
odpovidaji celkovému skére MICARS a vytvareji tak validni, reliabilni a
nékolikandsobné kratsi skalu BARS (Brief Ataxia Rating Scale), ktera by dle tvrzeni
Jeremy D. Schmahmann méla vykazovat vyssi senzitivitu a diskriminacni schopnost nez
SARA. Obsahuje pét polozek vySetfujicich chizi, kinetické funkce hornich 1 dolnich
koncetin, fecové schopnosti a okulomotorické funkce. Dostatetna senzitivita pro

hodnoceni ucinnosti 1é¢by neni v soucasné dobé¢ klinicky ovéiena. (88)

FARS (FIREDREICH ATAXIA RATING SCALE)

FARS ptedstavuje Skalu vysoké validity a reliability, a zahrnuje v sobé prvky
neurologického vySetieni, Skaly ADLS (Actvites of Daily Living Scale) hodnotici
nezavislost pacienta pii vykonavani béznych dennich ¢innosti a zna¢nou ¢ast vysetieni
kinetickych funkci. Obsahuje dil¢i slozky z vySetfeni nejen cerebelarnich, ale také
zadnéprovazcovych symptomil. Fahey (89) povazuje za nejvhodnéjsi test hodnotici
klinicky stav pacient s FA pravé Skalu FARS, a to vzhledem k vys$i specificité i
senzitivité¢ nez u ICARS, ADLS i Barthel indexu. (89) Pivodni i modifikovana verze
FARS byla pouzita k hodnoceni u€innosti 1é¢by Idebenonem; po ukonceni 1é¢by nebyla
ve vysledcich zanamenéna vyraznd zména. Podobné studie zabyvajici se uUc€innosti
Idebenonu, jejichz autofi vyuzili pro hodnoceni §kaly ICARS, zaznamenaly patrné
zmény v konecnych vysledcich. Pokud by tento fakt znamenal nizsi citlivost FARS ke
zménam v klinickém stavu pacienta, byly by tyto vysledky v rozporu s hodnocenim
studie Dr. Fahey. Ackoli je FARS skélou bézn¢ pouzivanou, k nevyhodam patii ¢asova

naro¢nost a doposud neprovedena analyza zakladnich podminek objektivity. Je tedy
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mozné, Ze ohodnoceni jednotlivych casti neni rovnomérné rozloZzeno a ze obsahuje

(prave tak jako ICARS) nadbyte¢né polozky. (90)

o SKALY HODNOTICi ROVNOVAZNE FUNKCE

Mezi hlavni Skdly hodnotici rovnovazné funkce patii BESTest (Balance
Evaluation Systems Test), ABC scale (The Activities-specific Balance Confidence
scale), Modified Falls Efficiacy Scale, BBS (Berg Balance Scale), FGA (Functional
Gait Assesment) a DGI (Dynamic Gait Index). (91)

BESTEST (BALANCE EVALUATION SYSTEMS TEST)

BESTest byl leto$ni studii prezentovanou v ¢asopise Physical Therapy oznacen
jako validni, spolehlivy test, prokazujici vysSi senzitivitu nez BBS a FGA. M¢feni
podstoupilo 80 pacientd s Parkisonovou nemoci. (92)

Doktorka Fay Horak, profesorka neurologie a biomechanického inZenyrstvi na
oregonské université, je autorkou tohoto klinického testu vymezujiciho Sest oddélené
vySetfovanych zakladnich systémil, které mohou ovliviiovat udrZzovani rovnovéhy.
Jednd se o biomechanickd omezeni, limity stability, posturalni reaktibilitu, posturalni
reaktivitu a schopnost pfedvidani zmén posturdlnich naroki, senzorickou orientaci a
také stabilitu pfi chizi, kde je zahrnut i kognitivni vliv. (91) Toto citlivé kvalitativni
zhodonceni rovnovaznych funkci muze slouzit jako indikator systému, na ktery je
potieba se pfi provadéni terapie zaméfit. Jde o validni 1 reliabilni vySetfeni urcené pro
Siroké spektrum pacientll postizenych poruchou rovnovahy. Autorka pouze uvadi (93),
ze je treba dalSiho provéteni, zda je pomoci vyuziti jednotlivych ¢asti BESTestu
skutecné¢ mozné detekovat uvedenou poruchu rovnovahy a zda test postihuje celou Sifi
problematiky, nebo je tieba ptidat dalsi ¢ast. (93, s. 484)

BESTest sestava ze 36 tukolt seskupenych do 6 kategorii. Kazdd kategorie
testuje schopnost CNS vyuzivat neurofyziologické mechanismy posturalni kontroly,
jejichz postizeni je na sobé navzajem Casto nezavislé. (93, s. 485)

Prvni ¢ast, biomechanickd omezeni, oziejmuje slabost svalii hlezna, stabilizatorti
panve a abduktort kycle. Sestava z tkont zaméfenych na vysetieni kvality opérné baze,
nastaveni télesnych segmentl a posturalni stabilizace, silu svali dolnich koncetin pfi

zdvihu na Spicky, unozeni do strany a zdvih ze sedu do stoje. (93, s. 485)
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Cast druha, limity stability, je zaméfena na zji§téni moznosti posunu t&Zi§te
lateraln¢ a ventralng, na schopnost pacienta posturalné reagovat na plisobeni gravitace
pii zmén¢ polohy a piesnost jeho odhadu vlastnich limita stability. Béhem méfeni se
mohou projevit poruchy hlubokého ¢iti nebo ptiznaky léze klry parietdlniho laloku.
Maximalni tklon v sedé¢ do strany a navrat do pivodni pozice ovéiuje kvalitu
somatestezie a schopnost pacienta reagovat na plsobeni gravitace, zatimco dosah
dopfedu a do strany reprezentuje funk¢ni limity stability, ackoli nemusi odpovidat
co nejdale. (93, s. 485)

Tteti cast, posturalni reaktibilita, pfednostn¢ vysetfuje postizeni volnich pohybi
zéavislych na vzijemné soucinnosti suplementarni motorické kiiry (Brodmannova area
6), bazalnich ganglii a mozkového kmene. Naptiklad iniciace pohybu pii stfidavém
naslapu na schod nebo pii zdvihu rukou se zdvazim. Dale se jedna o posturalni reakce
umoznujici udrzeni rovnovahy ptfi zméné polohy tézist€, vyvolané zménou polohy ze
sedu do stoje, a z bézného stoje do stoje na Spickéch nebo stoje na jedné noze. Pii
poruchach mozecku je mozné zaznamenat projevy asynergie (93, s. 485)

Funk¢nost proprioceptivniho biofeedbacku, a tedy schopnost v bézném zivote
adekvatné reagovat na klopytnuti, uklouznuti a narazy, vysetifuje ¢ast ¢tvrta, posturalni
reaktivita. Opozdéné reakce odpovidaji senzitivni neuropatii nebo roztrousené skleroze,
reakce se snizenou intenzitou Parkinsonismu a hypermetrickd reakce mozeckovym
postizenim. VySetfeni spoc¢iva v technice "tlaku a povoleni", ktera je v riizné intenzité
postupné aplikovana ze vSech stran (ventralné, dorsalné, lateraln€¢) a ktera vede k
uplatnéni kotnikové, kycCelni, nebo krokové strategie. (93, s. 485 -486)

Patd Cast nese ndzev senzorickd integrace. Instabilita a poruchy prostorové
orientace postihuji pacienty s 1ézi vestibularniho systému a oblasti CNS, kde jsou
integrovany aferentni vjemy senzorick€é 1 senzitivni - temporoparietalni kortex.
Vysetteni spociva v odebrani nékterych zdroji aferentnich informaci (zrak pii zavieni
o¢i, propriocepce pii stoji na pénové podlozce) a vychdzi z modifikovaného testu
CITSIB (Clinical Test of Sensory Integration for Balance). K tomuto testu je ptfidany
posledni tkol, stoj na naklonéné plose se zavienyma o¢ima. (93, s. 485)

ZhorSena koordinace mezi senzomotorickymi programy michy a mozkového
kmene vede ke zhorSeni stability pii chlizi a nutnosti vyuzivani kompenzaénich
mechanismi, jako chlize o Siroké nebo proménlivé bazi, vyrazné pohyby hornich

P4

konéetin, trupu apod. Sesta ¢ast BESTestu kromé toho vySetiuje postiZzeni pozornosti a
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exekutivnich funkei, protoze adekvatni c¢innost zminénych kontrolnich systémil
zodpovédnych za udrZzovéani rovnovahy vyzaduje aktivni zapojeni klry. Stabilita pfi
chtzi je provéiena pomoci zmén rychlosti pfi chiizi, rotaci hlavy, pivotové otocky,

piekraCovani prekazek a pomoci testu Time up and go. (93, s. 485-486)

SKALA ABC (THE ACTIVITIES SPECIFIC BALANCE CONFIDENCE SCALE)

Skala ABC zahrnuje 16 otazek tykajicich se b&Znych dennich &innosti. Pacient je
muze zodpovidat ptimo, nebo telefonicky. Pokud pacient vypliuje dotaznik sam, je
tteba, aby rozumél znéni otdzek a mél moZnost pifipadné nejasnosti konzultovat s

n

vysetfujicim. Kazdy dotaz zaCina frazi: "Jak moc jste si jist, Ze..." a pacient hodnoti
miru své jistoty, ze pii dané Cinnosti neztrati rovnovahu. Hodnoceni je provadéno na
stupnici od 1 do 10, kterd pomyslné vyjadiuje jistotu pacienta v desitkdch procent.
Pokud pacient bézné vyuziva kompenzacni pomticky (napft. hole ¢i ortézy), klasifikuje
stupen jistoty, ktery pocituje, pokud je mu tato pomucka k dispozici. (91) Nevyhodou

Skaly ABC muze byt jeji nizsi citlivost u pacientl s t€zSim postizenim (napfi. kteii jsou

hospitalizovani). (94)

MODIFIED FALLS EFFICIACY SCALE
Tato Skala je svym zaloZenim velmi podobna skale ABC. Jde o dotaznik tykajici
se miry jistoty pacienta, Ze neupadne pii vykonavani riznych ¢innosti ADL (Activities

of Daily Living) (92)

BBS (BERG BALANCE SCALE)

Plvodni cil BBS spoc¢iva v kvantitativnim zhodnoceni stability a rizika pada u
seniorti. V soucasné dobé¢ se jedna o Skalu, ktera je nejcastéji pouzivana pfi vySetfeni
pacientli po cévni mozkové piihod€. BBS sestava ze ¢trnacti polozek, jeji provedeni trva
10 - 20minut a provéiuje schopnost pacienta udrzet rovnovahu za statickych 1
dynamickych situaci po urCitou dobu. VySetieni tedy provétuje posturdlni stabilitu i
reaktibilitu. BBS je uréena pro vysetfovani pacientli se stiedné tézkymi projevy
onemocnéni; veSkeré komponenty poruchy rovnovdhy u pacienti s lehkym, nebo
naopak velmi tézkym postizenim nemusi byt pii vysetieni zaznamenany. Pokud pacient
neni schopen samostatného sedu, neni také schopen splnit velkou cast pozadavki
nasledujici ¢asti vysetfeni a drobné pokroky, které jsou pii vysetfeni jinou testovaci

sadou patrné, pii vySetieni BBS zcela zaniknou. Pomoci BBS také neni mozné
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identifikovat drobné poruchy rovnovéhy, které mohou vyznamné¢ ovlivnit integraci do
spolecnosti a provadéni volnoCasovych aktivit. V ptipadé, Ze jsou tato omezeni
respektovana, vykazuje skala BBS wvysokou citlivost ke zménam rovnovaznych

schopnosti. (94)

DGI (DYNAMIC GAIT INDEX)

DGI je validni funk¢ni Skdla vyvinutd pro pofebu zhodnoceni rizika padi a
posturalni stability béhem chlize u seniorii. Je vyuzitelnd i pro hodnoceni pacientl s
roztrouSenou sklerdzou a po cévni mozkové piihod€. Do vySetfeni patii osm polozek
zamétenych na zékladni parametry chiize. (94) Jedna se o chizi s otd¢enim hlavy, s
proménlivou rychlosti, okolo ptekazek a pies prekazky, chlizi se schodi a do schodt, a
provadéni prudkych otocek. Kazda plozka je peclivé popsana, chybi ale upfesnujici
instrukce pro vySetiujicitho. Pomoci DGI je mozné zaznamenat zménu klinického stavu
pacienta v prub&hu terapie. Studie ovétujici moznost vyuziti DGI k tomuto ucelu byla
zaméiena na vysetfovani pacientl s vestibularni symptomatikou. V pribéhu vySetfovani
bylo odhaleno nékolik nedostatkd, na jejichz podklad¢é vznikla Skala FGA (Functional
Gait Assessment). (95)

FGA (FUNCTIONAL GAIT ASSESSMENT)

Skala FGA obsahuje deset polozek, z nichZ sedm pfedstavuje ptivodni &ast DGI,
a tii jsou sestaveny tak, aby citivé ozfejmovaly naruSeni funkce vestibuldrniho systému.
Mezi nové prvky vysSetfeni patii chlize o uzké bazi, chlize pozadu a chlize bez zrakové
kontroly. Zejména chiize bez zrakové kontroly je diilezita pro zhodnoceni vestibularnich
i senzorickych poruch. Skala FGA disponuje stfedni reliabilitou a validitou a je mozné ji
pouzit u Sirsiho spektra pacientl nez DGI (vyssi citlivost u mensi tize postizeni). Zda je
Skala FGA dostatecné citliva ke zménam klinického stavu pacienta napt. béhem terapie

neni v soucasné dob¢ ovéteno. (95)
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e SKALY PRO FUNKCNi HODNOCENT HORNiICH KONCETIN

Skaly testujici funkci hornich konéetin jsou nejéastéji vyuzivany u pacienti po
cévni mozkové prihodé. Tvoii dvé velké skupiny rozdélené podle zpisobu hodnoceni.
Mezi Skaly, jejichz vystupni hodnotou je pocet dosazenych bodl, patfi mj. funkéni
uchopovy test dle Hadraby, test funk¢nich schopnosti a Frenchay Arm Test. Jebsen-
Taylortv test, devitikolikovy test, Wolf Motor Function Test, (96) Purdue pegboard test
a test kresleni spirdly predstavuji nejCastéji vyuzivané funkéni testy, jejichz hodnoticim
kritériem je Cas, za jaky je paciet schopen kol provést. Vyhodou testii hodnocenych dle
délky trvani je velmi ptesna hodnotici stupnice, nevyhodou je tendence pacienta proveést
kvantitativniho hodnoceni provedeni, pro dosazeni kvalitnich vysledkt je ale tieba
dostatecné Siroké bodovaci Skéaly a ptesnych formulaci odliSujicich jednotlivé stupné.
97

JEBSEN-TAYLORUYV TEST

Jebsentiv-Taylortv test sestdva ze sedmi polozek. Pacient je vyzvan, aby opsal
piedepsanou vétu, otoCil pét karet, postupné vlozil fadu drobnych piedméti do
plechovky, 1zickou premistil pét fazoli do plechovky, pfemistil pét plnych plechovek a
postavil véz ze Ctyt kostek. (97) Je povazovan za dostateéné senzitivni, presny a
spolehlivy test, ackoli polozky tykajici se psani a vkladdni drobnych ptedmétd do
plechovky vykazuji nizsi reliabilitu nez ostatni ¢asti vysetfeni. VySetfeni je mozné
provést s pouzitim minimalniho vybaveni a v kratkém case. Neni uren pro pacienty,
jejichZ funkce hornich koncetin je stfedné az téZce oslabena. Celkové velmi kvalitni test
Wolf Motor Function pfesnéji napodobuje situace, se kterymi se pacient setkava béhem
vykonavani ADL, jeho nevyhodou je oproti Jebsen-Taylorové testu ¢asovd narocnost.

(96)
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2 CILE AHYPOTEZY

Cilem prace je prostudovani problematiky hereditdrnich ataxii a praktického
vyuziti objektiviza¢nich metod uréenych k vySetfeni klinického stavu pacientil s témito
chorobami. Na zaklad¢ ziskanych znalosti pak sestaveni komplexni vySetfovaci sady,
ktera by umoznila efektivné zhodnotit pacientiv stav a otestovat ji na vybranych
pacientech s verifikovanou spinocerebelarni ataxii. Zhodnocenim ziskanych praktickych
vysledki posoudit jeji vyuzitelnost v klinické praxi.

Jednim z ptedpokladli bylo, ze testujici ma v praxi k dispozici omezenou
casovou dobu, vétSinou maximalné jednu hodinu na pacienta, a testy mohou byt
provadény rutinn€, bez narokl na specialni technické vybaveni. Cilem prace nebyl
podrobny rozbor vSech projevii zdkladniho onemocnéni pacienta, naptiklad detailni
rozbor poruchy fe¢i, ale vytéznd vySetfovaci sada, umoziujici zhodnoceni a
longitudinalni sledovani pacientova stavu. Protoze by testy mély pokryvat zejména
vySetieni posturalni stability a reaktibility, funkénich schopnosti ruky a subjektivné
vnimané kvality Zivota, byl do testovaciho setu zatazen BESTest, Jebsen-Tayloriv test
a Obecny ukazatel psychické pohody pacienta (Psychological General Well-Being
Index; GWBI), které by mély byt dle dostupnych informaci pro pozadovany efekt
v kombinaci optimalni.

VytéZnost vytvoiené vysetfovaci sady byla porovnavana s vysledky laboratorni
elektrofyziologické metody, posturografie, kterd je na zdejSim pracovisti vyzkumné

dostupnd, avsak nejedna se o metodu, ktera by byla dostupna v bézné praxi.
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3 METODIKA

Do studie bylo zafazeno pét dlouhodobé¢ sledovanych pacientli s diagnézou FA,
SCA 2 a progredujici ataxie v riizném stadiu onemocnéni. Ctyfi pacienti byli zaélenéni
do skupiny, ktera méla byt po uplynuti dvou meésicli znovu vysetiena. Podminkou
zatazeni do studie byla schopnost samostatného stoje a chiize, vysledek MMSE (Mini
Mental State Examination) alespoii 26 bodii a ochota spolupracovat pii vySetfovani.
V prvni fazi byla vySetfena jedna pacientka a jeden pacient s diagnozou FA, dva
pacienti s diagn6zou SCA 2 a jeden pacient s progredujici ataxii nejasné etiologie
s prokdzanou atrofii cerebela. Z dalsiho vysetfovani byl z péti probandt vyloucen jeden
pacient s diagndzou FA, ktery nebyl schopen samostatného stoje a chiize.

Pacienti byli vySetieni na posturografu BalanceMaster, pomoci klinického testu
BESTest a casti Jebsen-Taylorova testu uréeného pro ergoterapeutické vyuziti. Celé
vySetfeni jednoho pacienta trvalo pfiblizn¢ 40minut, z toho S5minut zaujimalo
posturografické vysSetieni, 30minut vySetifeni BESTestem a Sminut provedeni Jebsen-
Taylorova testu. VySetfovaci postupy byly zvoleny jako kompromis mezi snahou po
dosazeni co nejvyssi senzitivity tak, aby bylo mozné zaznamenat zmény jiz po dvou
meésicich, a zaroven aby nebyly pfili§ ¢asové narocné, coz by diky unavé pacientd
snizovalo validitu a moznost vyuziti navrzené¢ho testovaciho setu v klinické praxi. Z
tohoto divodu bylo vyuZito pouze nékolik poloZek z Jebsen-Taylorova testu a zakladni
posturografické vysetieni bez rozsiteni. Zadny z pacientt nebydli v sou¢asné dobé
v Praze, a tak nebylo mozné vysetfeni rozdélit mezi né€kolik po sobé jdoucich dni. Jako
dopliujici test byl zvolen dotaznik Obecny ukazatel psychické pohody pacienta. Tento
dotaznik vypliovali pouze pacienti zafazeni do skupiny, ktera méla celkové vySetfeni
podstoupit opakovang.

Jednotlivd vySetfeni byla provedena ve zminéném pofadi (posturografie,
BESTtest, Jebsen-Taylorv test) vzdy v odpolednich hodindch. Prvni vySetfeni byla
provedena v obdobi mezi 10. a 18. kvétnem. V nasledujicim obdobi pacienti dochézeli
na rehabilitaci v misté¢ svého bydlisté, nebo provadéli zadané cvicebni jednotky v
domdacim prostiedi. Druhého vySetfeni se ucastnila pouze pacientka s FA a pacient
s progredujici ataxii nejasné etilogie. Dva pacienti s diagnozou SCA 2 se pro akutni
exacerbaci ptiznakd s nutnosti hospitalizace nemohli dostavit. Druhé vySetfeni
probihalo stejnym zptisobem jako prvni a bylo provedeno 21. Cervence. Vysetieni

probihala vZzdy ve stejné mistnosti, za identického osvétleni a pouZiti stejnych
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vySetfovacich pomtcek. Ve vysledcich jsou uvedena i dvé predchozi posturograficka
vysetfeni pacienta se sporadickou ataxii provedena Mgr. Cakrtem. VySetfeni probéhla
ve dnech 31. bfezna a 13. dubna tohoto roku. V obdobi mezi témito vySetienimi byl
pacient hospitalizovan ve FN Motol a byla provadéna intenzivni rehabilitace.

Charakter ziskanych dat neumoziuje vyuzit metod induktivni statistiky, nebot” se
nejednd o dostatecné rozsdhly a homogenni soubor pacientli s jednotnou diagnoézou, i
kdyZ vSechny pacienty poji symptomy spinocerebeldrni ataxie. Samotny soubor péti (u
vétSiny méfeni Ctyf) pacientil je nevhodny pro induktivni statistické zpracovani, protoze
vSechny metody induktivni statistiky, které se nabizi pro kvantitativni zkouméani tohoto
souboru (pfedevsim testy hypotéz), neni doporuceno pouzivat pro soubory o rozsahu
mensim nebo rovném péti z divodu mensi validity vysledku nez je riziko chybného
zavéru, a hrozi vazné riziko chyby prvniho typu (alfa). Neni také soubor mozné
porovnéavat se souborem pacientll s jinou diagnézou, se zdravou kontrolou, nebo se
souborem tychz pacientti v dalSim cCase.

Ze zminénych divodi byly namisto induktivni statistiky pouzity metody
deskriptivni statistiky a soubor ziskanych dat byl popsan pomoci zakladnich popisnych
statistickych charakteristik.

Pro skutecné ovéfeni zdkladnich podminek objektivity vytvoreného
vySetfovaciho setu by bylo nutné pracovat po delsi €as s vétSim souborem pacienti.

Teoreticky zaklad BESTestu a Jebsen-Taylorova testu je uveden v kapitole
Hodnotici Skaly, dopliiuyjici informace o posturografickém vysSetfeni v kapitole
Ptistrojova vySetfeni. Podrobné rozepsani problematiky objektiviza¢nich vySetfovacich
metod v oblasti psychologie do vlastni kapitoly je nad ramec zaméieni této prace. Blizsi
informace o pouziti Obecného ukazatele psychické pohody pacienta (GWBI -
Psychological General Well Being Index) jsou uvedeny na konci této kapitoly.

POSTUROGRAFICKE VYSETREN{

Pro méfeni byla pouzita tlakovd ploSina SPS francouzské firmy Synapsys,
umisténa na klinice Neurovéd ve FN Motol. PloSina disponuje tfemi senzory a jeji
snimaci frekvence je 100Hz. Senzory zaznamenavaji hodnoty tlakového zatiZeni, které
jsou dale vyhodnocovany. Vysledné parametry jsou v pribéhu méfeni v klientské
aplikaci programu graficky zndzornovany. Pokud hodnota testované polozky neni v
mezich normy, je pro lepsi piehlednost nalezité oznacena. Norma je urc¢ena dle vysledki

zdravych jedinct stejné vékové kategorie. (98)
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Bylo provedeno zékladni statické vySetieni mCTSIB (modified Clinical Test of
Sensory Interaction on Balance), neboli modifikované klinické vySetfeni senzorické
integrace. Toto vySetieni piedstavuje objektivni zhodnoceni posturalni stability. Sestava
ze Ctyr Casti:

1. stoj na pevné podlozce s otevienyma o¢ima

2. stoj na pevné podlozce se zavienyma o¢ima

3. stoj na pénové podloZce s otevienyma o¢ima

4. stoj na pénové podlozce se zavienyma o¢ima (98)

Kazda z ¢asti je méfena po dobu 51,2 s. Po uplynuti této doby méli pacienti pied
dalsim ukolem moznost odpocinku a opory o madla. Pacienti byli instruovani, aby na
plosinu vstupovali bez obuvi, béhem méteni nemluvili, ruce nechali viset volné¢ podél
téla a pfi vySetieni stoje na pevné nebo pénové podloZce s otevienyma oc¢ima sledovali

bod vyznaceny na zdi (pfiblizn€ ve vySce oci).

BESTEST

Po méfeni na posturografu bylo provedeno vysetfeni pomoci BESTestu. V ramci
tesu jsou u kazdé polozky k dispozici jak upiesnujici informace pro vySettujiciho, tak
modelova instruktdz pacienta. K vySetfeni byl pouzit vlastni pieklad uvedeny v piiloze

(viz Priloha ¢. 1).

JEBSENUV-TAYLORUV TEST

Vzhledem k casové naroCnosti celého vySetfeni byly vybrany pouze dvé
polozky, a to otaceni karet a nabirani fazoli 1zi€kou, zndmé také pod ndzvem
simulované jedeni. Délka trvani kazdé testovaci polozky byla zméfena pomoci
jednoduchych stopek.

OTACENI KARET

I1cm (centimetril) od spodniho okraje stolu bylo umisténo pét karet o velikosti
6,5 krat 11 cm. Mezi kartami byla vzdalenost 4 cm. Pacienti byli instruovani, aby
postupné otocili vSechny karty nejprve nedominantni, pfi druhém meéfeni dominantni
rukou. Test zacal povelem "ted™" a skoncil otocenim a odlozenim posledni karty.

Instrukce pro pacienta: Pouzivate-li bryle, laskavé si je nasad’te. PoloZte, prosim,
levou ruku na stiil a na povel "ted" otdejte co nejrychleji. Muzete karty polozit

neusporadané, dulezita je rychlost otaceni.
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SIMULOVANE JEDEN{

5 velkych fazoli bylo umisténo v fad¢ ptiblizné¢ 15c¢m dlouhé, vzdéalené 11cm od
piedniho okraje stolu. 25 cm od spodniho okraje stolu byla umisténa plechovka.
Pacienti byli instruovani, aby uchopili ¢ajovou 1zicku do ruky, a nejprve nedominantni,
pfi druhém métfeni dominantni rukou, postupné pienaseli fazole do plechovky. Méfeni
zacalo povelem "ted" a skoncilo vloZzenim posledni fazole do plechovky.

Instrukce pro pacienta: Vezméte 1zicku do levé ruky, co nejrychleji naberte

fazole a vloZte je do plechovky. Fazole nabirejte jednu po druhé. Zaénéte ted’.

OBECNY UKAZATEL PSYCHICKE POHODY PACIENTA

V soucasné dobé existuje velké mnozstvi dotazniki, které se snazi zhodnotit
kvalitu Zivota pacienta, ve vétSiné ptfipadl jsou ale zaméfeny spiSe na vySetieni
fyzického handicapu nez na objektivizaci psychické zatéze. Z tohoto ditvodu byla z
General Well Being Schedule vytvotfena Skala GWBI (Psychological General Well
Being Index), mezi jejiz hlavni vyhody patii moznost vyuziti tohoto testu u pacientli s
jakoukoli diagnézou (dotaznik neni zaloZzen na hodnoceni konkrétnich symptomi),
zhodnoceni jak pozitivnich, tak negativnich aspekti psychického stavu pacienta, a
moznost testovani Sirokého spektra populace, od psychiatrickych diagnéz az po zdravé
jedince. Jedna se o $kalu vysoké validity, senzitivity i reliability. Skala vykazuje
vysokou citlivost ke zméndm, které mohou byt jeji pomoci identifikovany jiz po
n¢kolika tydnech. Problémem naopak mulze byt nizsi validita jednotlivych polozek
zpusobend hodnocenim jednoho aspektu nékolika nezavislymi dotazy. Pravé tak jako u
Skaly ICARS miize v piipad¢ chybného hodnoceni dojit k protichiidnym vysledktim.

V soucasné dobé¢ nejsou k dispozici Zadné normy, jde tedy pouze o orientacni vySetieni
bez jasné hranice mezi normalnim a patologickym stavem. (99)

Obecny ukazatel psychické pohody pacienta predstavuje dotaznik hodnotici jak
pozitivni, tak negativni aspekty psychického stavu pacienta. Sestava z dvaadvaceti
polozZek tykajicich se subjektivniho vnimani kvality Zivota, které je mozné rozdé€lit do
tfi ramcovych okruhii. Jednd se o naladu a emoce, spokojenost a vitalitu, zdravotni
obtize. V dotazniku pacient sam hodnoti, jak se citil béhem posledniho mésice (tficeti
dni). V rdmci kazdé polozky ve formé otazky je k dispozici pét riznych odpovédi,
ukolem pacienta je zaskrtnout vzdy jednu znich. Tyto odpovédi jsou bodové

ohodnoceny na stupnici 0-5, pficemz niz$i skore znaci lepsi vnimani kvality zivota nez
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skore blizici se Cislu 5. Na listech vypliovanych pacienty je vymazano bodové
ohodnoceni nélezici ke kazd¢ otazce. (99)

K testovani byl pouzit vlastni pieklad (viz Ptiloha €. 10) z originalu. Pacienti
obdrzeli dotaznik k domdacimu vyplnéni. Dale byli instruovéni, aby si jej na misté
precetli a v pfipad¢ nejasnosti pozadali o vysvétleni. Dotaznik vypliovala pacientka s
FA a pacient s progresivni ataxii, ktefi byli vySetfovani opakované. Vyplnéni dotazniku
probéhlo u obou pacienti nejprve 12. kvétna, a pti druhém vySetfovani 21. Cervence.

99)
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4 VYSLEDKY

Pacienti byli vySetfeni pomoci posturografické plosiny, BESTestu,
Jebsen-Taylorova testu a dotazniku GWBI (Obecny ukazatel psychické pohody
pacienta). Pro zjednoduseni jsou pacienti s SCA 2 dale oznacovani jako pacient A. B. a
C. D., pacientka s FA jako E. F., pacient s FA jako I. J. a pacient trpici progresivni
ataxii nejasné etiologie jako G. H.. Pro vyssi piehlednost jsou v rdmci oznaceni tabulky
v zavorce uvedeny diagnozy pacientii a datum vySetfeni v pfipadé, Ze se jedna o
pacienta vySetfovaného opakované. Vysledky posturografického vySetieni odpovidajici
normam vztazenym na danou vékovou kategorii jsou oznaceny zelen¢. Pouze polozka R
(rychlost) neni oznacena, nebot’ tato veli¢ina byla vypocitana z hodnot drahy a Casu
vySetfeni a neni normovana. VSechna ¢isla uvedend mimo tabulky jsou zaokrouhlena na

jedno desetinné misto

4.1 VYSLEDKY POSTUROGRAFICKEHO VYSETRENI

V této kapitole jsou uvedeny vysledky vySetfeni Ctyf pacientii na
posturografické plosing. Vysledky méfeni pacienta s diagné6zou FA nejsou uvedeny,
nebot’ pro vyraznou instabilitu potfeboval k dokonceni prvni (a nejméné obtizné) Casti
vySetfeni permanentni fyzickou dopomoc. Ve vysledcich jsou také uvedena dvé
piedchozi posturograficka vyseteni pacienta G. H., provedena Mgr. Cakrtem. Vysetieni
probéhla ve dnech 31. bfezna a 13. dubna tohoto roku. V obdobi mezi témito
vySetfenimi byl pacient hospitalizovan ve FN Motol a byla provadéna intenzivni
rehabilitace.

Uvedené vysledky jsou pod kazdou tabulkou stru¢né zhodnoceny.
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A.B. |1, OPEN |1, CLOSE| 2, OPEN |2, CLOSE
X 6,62 -1,94 -19,26 -12,25
Y -2,61 1,01 23,93 15,61

MAX X 72,13 53,8 126,54 | 173,04

MAX'Y 76,96 70,31 155,33 | 148,44

L 974,46 | 1659,9 | 3719,31 | 4634,65
S 2466 1965 10246 11118
v 18,7 31,9 71,5 89,1

Tabulka 5. Vysledky posturografického vySetfeni u pacienta A. B. (SCA 2)

Vysvétlivky: 1 — méfeni na pevné podloZzce, 2 — méfeni na pénové podlozce, OPEN — méfeni
s otevienyma oc¢ima, CLOSE — méfeni se zavienyma oc¢ima, X — prumérna vychylka COP
v mediolateralnim sméru (mm), Y — primérnd vychylka COP v anterioposteriornim sméru (mm), MAX X
— maximalni vychylka COP v mediolateralnim sméru (mm), MAX Y - maximalni vychylka COP
v anterioposteriornim sméru (mm), L — délka drahy COP (mm), S — velikost plochy konfidenc¢ni elipsy

(mm?), v — rychlost (mm/s), zelena barva ozna&uje hodnoty ,.fyziologické - splitujici piedepsané normy

Pacient A. B. potfeboval pfi vySetfeni na pénové podloZce s otevienyma i se
zavienyma o¢ima (2, OPEN a 2, CLOSE) c¢aste¢nou fyzickou dopomoc k dokonceni
ukolu. Jednalo se zachyceni jedenkrat béhem 2, OPEN a tfikrat béhem 2, CLOSE.
V tabulce je patrny nariist amplitudy vykyvi i délky drahy pii 1, CLOSE v porovnani
s 1, OPEN. Rozdil je ale daleko markantnéjsi pfi porovnani stoje na pevné a na pénové
podlozce. Pomér pramért délky drah COP naméfené se zavienyma a s otevienyma
o¢ima ¢ini 1,3, zatimco pomér pramérta délky drah COP namétfené na pénové a stabilni
podlozce ¢ini 3,1. Lze tedy soudit, Ze odebrani proprioceptivnich vjemil narusuje
udrzovani pacientovy posturdlni stability vice, nez odebrani zrakové kontroly. Toto
tvrzeni podporuji také vysledky primérné rychlosti pohybu COP, ktera se po nastoupeni
na pénovou podlozku asi dvojnasobné zvysi.

Dalsi zajimavy fenomén se vyrazn€ projevuje zejména pii stoji na pevné
podlozce. Zatimco se pti zavieni o¢i L (délka drahy) o vice nez polovinu prodlouzi, S
(plocha konfiden¢ni elipsy) se zmensi. Jde tedy o zrychleni oscilaci COP pobliz
sttedové osy, jak je také vidét na grafickém zaznamu konfidencni elipsy v Priloze €. 2
(Statokinesigram). Pfi stoji na pénové podloZce jiz neni tento fenomén tak vyrazné
patrny, pomér mezi velikosti ploch je 1,1, zatimco pomér délky drah je 1,2.

Jak je patrné ze stabilogramt v Ptiloze €. 2, pfi stoji na pénové podloZce se jak

pii OPEN, tak pii CLOSE v ose Y (anterioposteriorni smér) pravdépodobné objevuje
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typicky 3Hz tremor. Neni proto piekvapivé, ze vychylky COP v ose Y (pfedozadni)
jsou ve veétSin€ pripada vyssi nez v ose X.
Toto stabilometrické vysetieni je jednoznacné zatizeno chybou vzniklou

fyzickou dopomoci béhem méteni 2, OPEN a 2, CLOSE.

C.D. |1, 0OPEN |1, CLOSE| 2, OPEN |2, CLOSE
X -7,08 -9,12 -20,36 -19,83
Y -20,65 -17,9 23,47 21,95

MAXX 30,12 26,91 67,42 83,39

MAXY 39,25 51,76 75,82 154,01

L 616,53 | 1265,65 | 1290,61 | 3993,98
S 771 654 1794 5647
v 11,9 24,3 24,8 76,8

Tabulka 6. Vysledky posturografického vySetfeni u pacienta C. D. (SCA 2)

Vysvétlivky: 1 — méfeni na pevné podloZzce, 2 — méfeni na pénové podlozce, OPEN — méfeni
s otevienyma oc¢ima, CLOSE — méfeni se zavienyma o€ima, X — praméma vychylka COP
v mediolateralnim sméru (mm), Y — primérnd vychylka COP v anterioposteriornim sméru (mm), MAX X
— maximdlni vychylka COP v mediolaterdlnim sméru (mm), MAX Y - maximalni vychylka COP
v anterioposteriornim sméru (mm), L — délka drahy COP (mm), S — velikost plochy konfiden¢ni elipsy

(mm?), v — rychlost (mm/s), zelena barva ozna¢uje hodnoty ,,fyziologické* - splitujici piedepsané normy

Podobné jako u pacienta A. B., byla u pacienta C. D. naméfena pfi stoji na pevné
podlozce vyssi hodnota délky drahy pii 1, CLOSE nez pii 1, OPEN. Naopak hodnoty
plochy P byly pfi méteni bez zrakové kontroly niZsi.

Pacient C. D. vykazuje podobné vysledky pii mefeni 1, CLOSE a 2, OPEN. Pii
1, CLOSE ¢ini rychlost 24,3 mm/s a draha 1265,65 mm. U 2, OPEN je rychlost pohybu
COP 24,8 mm/s a délka drahy 1290,61 mm. Vyrazny rozdil je mozné nalézt u hodnoty
P, ktera je pfi stoji na pénové podlozce 2,7 krat vyssi nez pfi stoji se zavienyma ocima.
Jak je patrno také z grafli v Piiloze €. 2, odebrani zrakové kontroly vede u tohoto
pacienta k oscilaci o vyssi frekvenci a niz$i amplitudé, zatimco Caste¢né odebrani
propioceptivni zpétné vazby vede k pomalym vykyvim o velké amplitud¢.

V Ptiloze €. 3, v grafu zndzornujicim energetické zastoupeni riiznych frekvenci
je pti vysetfeni 1, CLOSE i 2, CLOSE patrny peak na hodnoté 3Hz, ktery je dokonce
vyrazn€j$i u 1, CLOSE. Peak se objevuje vramci vykyvii v ose X 1 Y, vose Y

(anterioposteriorni) je jeho hodnota vyssi.

72



Bakalarskéa prace  Objektivizace mozeckovych ptiznakili u pacientl s hereditarni ataxii

E.F.1 |1, OPEN |1, CLOSE| 2, OPEN |2, CLOSE
X -18,7 -6,15 -23,53 -13,06
Y -56,18 -73,04 -23,29 -20,61
MAXX | 140,02 | 246,18 70,9 198,36
MAXY 96,44 130,85 88,95 141,57
L 1835,18 | 4459,31 | 2324,46 | 6986,87
3660 10715 2722 19430
\ 35,3 85,8 44,7 134,4

Tabulka 7. Vysledky prvniho posturografického vySetieni pacientky E. F. (FA, 12.5.)

Vysvétlivky: 1 — méfeni na pevné podlozce, 2 — méfeni na pénové podlozce, OPEN — méfeni
s otevienyma oc¢ima, CLOSE — méfeni se zavienyma o€ima, X — praméma vychylka COP
v mediolateralnim sméru (mm), Y — primérna vychylka COP v anterioposteriornim sméru (mm), MAX X
— maximalni vychylka COP v mediolateralnim sméru (mm), MAX Y - maximalni vychylka COP
v anterioposteriornim sméru (mm), L — délka drahy COP (mm), S — velikost plochy konfiden¢ni elipsy

(mm?), v — rychlost (mm/s), zelena barva oznacuje hodnoty , fyziologické - splitujici pfedepsané normy

Pacientka E. F. potiebovala pii 2, CLOSE fyzickou dopomoc. Bylo tieba métfeni
opakovat, na druhy pokus potifebovala dvé zachyceni, ale byla schopna ukol dokoncit
(viz Priloha ¢. 4).

Na rozdil od pacienta A. B. a C. D., u pacientky E. F. se pii stoji na pevné
podlozce zvySuje jak hodnota L, tak S. Pomér primérti hodnot S se zavienyma a
s otevienyma ocima ¢ini 4,7, pomér prumérd hodnot L v tomtéz potadi ¢ini 2,8. Plocha
konfidenc¢ni elipsy se zvySuje vice nez délka kiivky, u této pacientky tedy neni patrny
tremor, ale vyrazné oscilace o velké amplitudé.

Jak je vidét na naméfenych hodnotich L, v a zejména S v Tabulce 7., pro
pacientku je zasadni zrakova kontrola pro udrzovani posturalni rovnovahy. Naopak,
odebrani ¢asti proprioceptivnich vstupli neni provazeno vyraznym zhorSenim.

Toto méfeni je zatizeno chybou vzniklou fyzickou dopomoci béhem 2, CLOSE.
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E.F.2 |1, OPEN |1, CLOSE| 2, OPEN |2, CLOSE
X -10,48 0 -9,36 0
Y -32,62 0 -22 0
MAXX 56,12 0 109,18 0
MAXY 45,44 0 98,28 0
L 909,56 0 2848,51 0
1001 0 4378 0
Vv 17,5 0 54,8 0

Tabulka 8. Vysledky druhého posturografického vySetteni pacientky E. F. (FA, 21.7.)

Vysvétlivky: 1 — méfeni na pevné podlozce, 2 — méfeni na pénové podlozce, OPEN — méfeni
s otevienyma oc¢ima, CLOSE — méfeni se zavienyma o€ima, X — praméma vychylka COP
v mediolateralnim sméru (mm), Y — primérna vychylka COP v anterioposteriornim sméru (mm), MAX X
— maximalni vychylka COP v mediolateralnim sméru (mm), MAX Y - maximalni vychylka COP
v anterioposteriornim sméru (mm), L — délka drahy COP (mm), S — velikost plochy konfiden¢ni elipsy

(mm?), v — rychlost (mm/s), zelena barva oznacuje hodnoty , fyziologické - splitujici pfedepsané normy

Pii méteni 1, CLOSE vice nez Sestkrat ztratila rovnovahu a pro dokonceni
méteni by byla nutné velké fyzicka dopomoc. Méfeni 2, CLOSE pacientka odmitla

podstoupit. Hodnoty proto nejsou uvedeny.

E.F. |1, CLOSE|1, CLOSE| 2, OPEN |2, CLOSE
X1 -18,7 -6,15 -23,53 -13,06
X2 -10,48 0 -9,36 0
Y1 -56,18 -73,04 -23,29 -20,61
Y2 -32,62 0 -22 0

MAXX1 | 140,02 | 246,18 70,9 198,36
MAXX2 | 56,12 0 109,18 0
MAXY1 96,44 130,85 88,95 141,57
MAXY2 | 45,44 0 98,28 0
L1 1835,18 | 4459,31 | 2324,46 | 6986,87
L2 909,56 0 2848,51 0
S1 3660 10,715 2722 19430
S2 1001 0 4378 0
v1 35,3 85,8 447 134,4
v2 17,5 0 54,8 0

Tabulka 9. Porovnani vysledka prvniho a druhého posturografického vysetieni

pacientky E. F. (FA, 12.5.a21.7.)

Vysvétlivky: 1 — méfeni na pevné podlozce, 2 — méfeni na pénové podlozce, OPEN — méfeni
s otevienyma ocima, CLOSE — méfeni se zavienyma o¢ima, Xl — pramérna vychylka COP
v mediolateralnim sméru (mm) pifi prvnim méfeni, X2 — pramérna vychylka COP v mediolateralnim

sméru (mm) pii druhém meéfeni, Y1 — primérna vychylka COP v anterioposteriornim sméru (mm) pii
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prvnim méteni, Y2 — primérna vychylka COP v anterioposteriornim sméru (mm) pfi druhém meéfeni (1
znaci prvni, 2 druhé vySeteni, dle tohoto kli¢e jsou dale oznaceny vSechny hodnoty), MAX X —
maximalni vychylka COP v mediolateralnim sméru (mm), MAX Y - maximalni vychylka COP
v anterioposteriornim sméru (mm), L — délka drahy COP (mm), S — velikost plochy konfidenc¢ni elipsy

(mm?), v — rychlost (mm/s), zelen barva ozna¢uje hodnoty ,,fyziologické* - spliujici predepsané normy

Ackoli hodnoty 1, CLOSE jsou vsSeobecné lepsi (nizsi) pii druhém, nez pii
prvnim vySetieni, vSechna ostatni méteni vykazuji pfi druhém méfeni horsi vysledky.
Pii méfeni 2, OPEN se o néco vice zvétsila hodnota plochy S (1,6 krat) nez
drahy L (1,2 krat). Je mozné, Ze jsou vysledky 2, OPEN ovlivnény unavou pacientky,
kterd se o provedeni méfeni 1, CLOSE pokusila n€kolikrat za sebou. Vysledky by
mohly poukazovat na zvysSujici se miru zdvislosti udrzovani posturdlni stability

pacientky na zrakové kontrole.

G.H.1 |1, OPEN |1, CLOSE| 2, OPEN |2, CLOSE
X 7,66 6,93 -10,8 -8,87
Y -44,98 -57,37 -12,15 -7,49
MAXX 21,34 39,39 76,08 134,47
MAXY 43,38 45,25 50,77 174,5

L 503,99 | 873,03 | 1699,69 | 4787,53
S 652 1150 1734 9917
' 9,7 16,8 32,7 92

Tabulka 10. Vysledky prvniho posturografického vysetieni pacienta G. H. (progresivni
ataxie, 31.3.)

Vysvétlivky: 1 — méfeni na pevné podlozce, 2 — méfeni na pénové podlozce, OPEN — méfeni
s otevienyma oc€ima, CLOSE — méfeni se zavienyma o€ima, X — praméma vychylka COP
v mediolateralnim sméru (mm), Y — primérna vychylka COP v anterioposteriornim sméru (mm), MAX X
— maximalni vychylka COP v mediolateralnim sméru (mm), MAX Y - maximalni vychylka COP
v anterioposteriornim sméru (mm), L — délka drahy COP (mm), S— velikost plochy konfidenc¢ni elipsy

(mm?), v — rychlost (mm/s), zelena barva oznaduje hodnoty ,,fyziologické - splitujici pfedepsané normy

Vysledky Tabulky 10. piedstavuji hodnoty vstupniho vySetfeni, po kterém
nasledovala hospitalizace ve FN Motol. Fyzioterapie probihala dvakrat denné, byla
zamétena na zlepSeni schopnosti koordinace pohybu, somatognozie a relaxace. Pacient
absolvoval napf. balan¢ni cviceni za pouziti overballu nebo velkého mice, cviceni dle
DNS ve vyssich vyvojovych polohach (tripod, Sikmy sed, vypad) a trénink tandemové

chize.
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Rozlozeni hodnot se svym charakterem blizi vySetfeni pacienta A. B., jedna se
zejména o postupné nartistani rychlosti v a vyrazné prodlouzeni délky S pii porovnani
mefeni na pénové a pevné podlozce. Pomér praimért hodnot namétenych na pénové a
pevné podlozce €ini 4,7, zatimco pomér primért hodnot ziskanych pii méfeni se
zavienyma a s otevienyma oc¢ima ¢ini 2,6. Schopnost udrzovani posturalni stability je
pacienta G. H. je vice citlivd na odebrani ¢asti proprioceptivnich vjemu nez na odebrani
zrakové kontroly. Jak je vidét v Piiloze ¢. 6, v grafu zndzoriujicim energetické
zastoupeni riznych frekvenci, pfi vySetteni 2, CLOSE se objevuje charakteristicky peak
na hodnoté 3 Hz v anterioposteriornim sméru vychylky COP.

Na rozdil od pacienti A. B. a C. D. se u pacienta G. H. neobjevuje zmenseni

obsahu plochy za sou¢asného prodlouzeni drahy COP.

G.H.2 |1, OPEN |1, CLOSE| 2, OPEN |2, CLOSE
X 3,73 3,03 6,38 1,97
Y -49,31 -59,41 -8,23 -17,04
MAXX 20,48 17,31 43,54 107,88
MAXY 23,91 31,15 73,94 116,19

L 393,63 763 1207,63 | 3927,84
S 299 299 1068 5210
\ 7,6 14,7 23,2 75,5

Tabulka 11. Vysledky druhého posturografického vysetieni pacienta G. H. (progresivni
ataxie, 13.4.)

Vysvétlivky: 1 — méfeni na pevné podlozce, 2 — méfeni na pénové podlozce, OPEN — méfeni
s otevienyma oc¢ima, CLOSE — méfeni se zavienyma oc¢ima, X — prumérna vychylka COP
v mediolateralnim sméru (mm), Y — primérnd vychylka COP v anterioposteriornim sméru (mm), MAX X
— maximdlni vychylka COP v mediolaterdlnim sméru (mm), MAX Y - maximalni vychylka COP
v anterioposteriornim sméru (mm), D — délka drahy COP (mm), P — velikost plochy konfiden¢ni elipsy

(mm?), R — rychlost (mm/s), zelena barva oznaguje hodnoty ,,fyziologické* - splitujici predepsané normy

Méteni uvedené v Tabulce 11. bylo provedeno po ukonceni rehabilitace ve FN
Motol. Oproti prvnimu vySetfeni je patrné vyrazné zlepSeni. Hodnota S (plochy) je az
na méfeni 2, CLOSE mensi nez hodnota drdhy L. Vysledky vySetieni na pevné
podlozce vykazuji az na polozku P pfi 1, OPEN a polozku Y pifi 1, CLOSE hodnoty,
které¢ je mozné oznalit jako fyziologické. Jak je vidét v Priloze ¢. 7, v grafu

znazoriujicim energetické zastoupeni raznych frekvenci, pii vySetieni 2, CLOSE se
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stale objevuje charakteristicky peak na hodnot¢ 3 Hz v anterioposteriornim sméru

vychylky COP.

G.H.3 |1, OPEN |1, CLOSE| 2, OPEN |2, CLOSE
X 0,31 -0,65 -18,5 -22,95
Y -34,29 -45,67 -3,53 -12,21

MAXX 40,52 49,15 50,13 101,68

MAXY 43,67 56,8 70,85 125,42

L 821,49 | 871,51 | 1377,79 | 4046,48
S 987 1385 1335 5553
' 15,8 16,8 26,5 77,8

Tabulka 12. Vysledky tietiho posturografického vysetfeni pacienta G. H. (progresivni
ataxie, 18.5.)

Vysvétlivky: 1 — méfeni na pevné podlozce, 2 — méfeni na pénové podlozce, OPEN — méfeni
s otevienyma oc¢ima, CLOSE — méfeni se zavienyma o€ima, X — primérna vychylka COP
v mediolateralnim sméru (mm), Y — primérna vychylka COP v anterioposteriornim sméru (mm), MAX X
— maximalni vychylka COP v mediolateralnim sméru (mm), MAX Y - maximalni vychylka COP
v anterioposteriornim sméru (mm), L — délka drahy COP (mm), S — velikost plochy konfidenc¢ni elipsy

(mm?), v — rychlost (mm/s), zelen barva ozna¢uje hodnoty ,,fyziologické* - splitujici predepsané normy

Mezi druhym a tfetim vySetfenim pacient provadél cviceni v domécim prostiedi.
Nameéifené hodnoty se oproti pfedchozimu méfeni rovnomérné vzdaluji hodnotam

fyziologickym.

G.H.4 |1, OPEN |1, CLOSE| 2, OPEN |2, CLOSE
X 2,15 2,03 9,45 5,94
Y -37,99 -34,68 -25,84 -24,98
MAXX 31,59 49,07 75,74 135,29
MAXY 43,89 55,3 49,73 173,15

L 685,65 | 958,08 | 1242,52 | 4093,83
S 712 1489 1105 5879
v 13,2 18,4 23,9 78,7

Tabulka 13. Vysledky ctvrtého posturografického vySetieni pacienta G. H. (progresivni
ataxie, 21.7.)

Vysvétlivky: 1 — méfeni na pevné podlozce, 2 — méfeni na pénové podlozce, OPEN — méfeni
s otevienyma oc¢ima, CLOSE — meéfeni se zavienyma o€ima, X — praméma vychylka COP
v mediolateralnim sméru (mm), Y — primérna vychylka COP v anterioposteriornim sméru (mm), MAX X

— maximalni vychylka COP v mediolateralnim sméru (mm), MAX Y - maximalni vychylka COP
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v anterioposteriornim sméru (mm), L — délka drahy COP (mm), S — velikost plochy konfiden¢ni elipsy
(mm?), v— rychlost (mm/s), zelena barva ozna¢uje hodnoty ,,fyziologické* - spliujici pfedepsané normy
Mezi tfetim a ¢tvrtym vySetfenim pacient G. H. odjel na ¢tyitydenni dovolenou,
kde denné plaval, cvicil jogu a jezdil na specialn¢ upraveném kole. Ve vysledcich je
patrné zlepSeni hodnot 1, OPEN a 2, OPEN, a naopak zhorSeni hodnot 1, CLOSE a 2,
CLOSE. Vzhledem k tomu, Ze u vSech ptedchozich vySetfeni mél pacient spiSe tendenci
ke zhorSeni posturalni stability v zavislosti na odebrani ¢asti proprioceptivnich vjemn,
dalo by se pfedpokladat, Ze pacientem provadény nekorigovany trénink byl zaloZen na

cvicich rozvijejici kompenzacni schopnosti zalozené na zrakové zpétné vazbe.
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G.H. [1,0PEN |1, CLOSE| 2, OPEN |2, CLOSE

X1 7,66 6,93 -10,8 -8,87
X2 3,73 3,03 6,38 1,97

X3 0,31 -0,65 -18,5 -22,95
X4 2,15 2,03 9,45 5,94

Y1 -44,98 -67,37 -12,15 -7,49
Y2 -49,31 -59,41 -8,23 -17,04
Y3 -34,29 -45,67 -3,53 -12,21
Y4 -37,99 -34,68 -25,84 -24,98

MAXX1 21,34 39,39 76,08 134,47
MAXX2 | 20,48 17,31 43,54 107,88
MAXX3 | 40,52 49,15 50,13 101,68
MAXX4 | 31,59 49,07 75,74 135,29
MAXY1 43,38 45,25 50,77 174,5
MAXY2 | 23,91 31,15 73,94 116,19
MAXY3 | 43,67 56,8 70,85 125,42
MAXY4 | 43,89 55,3 49,73 173,15
L1 503,99 | 873,03 | 1699,69 | 4787,53
L2 393,63 763 1207,63 | 3927,84
L3 821,49 | 871,51 | 1377,79 | 4046,48
L4 685,65 | 958,08 | 1242,52 | 4093,83

S1 652 1150 1734 9917
S2 299 299 1068 5210
S3 987 1385 1335 55653
S4 712 1489 1105 5879
v 9,7 16,8 32,7 92

v2 7,6 14,7 23,2 75,5
v3 15,8 16,8 26,5 77,8
v4 13,2 18,4 23,9 78,7

Tabulka 14. Porovnani vysledkd posturografickych vysetieni pacienta G. H.

(progresivni ataxie)

Vysvétlivky: 1 — méfeni na pevné podlozce, 2 — méfeni na pénové podlozce, OPNE — méfeni
s otevienyma oc¢ima, CLOSE — méfeni se zavienyma o€ima, X — praméma vychylka COP
v mediolateralnim sméru (mm), Y — primérnd vychylka COP v anterioposteriornim sméru (mm), MAX X
— maximdlni vychylka COP v mediolateralnim sméru (mm), MAX Y - maximalni vychylka COP
v anterioposteriornim sméru (mm), L — délka drahy COP (mm), S — velikost plochy konfiden¢ni elipsy

(mm?), v — rychlost (mm/s), zelena barva oznaduje hodnoty ,.fyziologické - splitujici ptedepsané normy

Z tabulky porovnavajici vysledky pacienta G. H. je patrné, Ze nejvétsi rozdil je
mozné zaznamenat mezi prvnim a druhym métenim, kdy pacient podstoupil rehabilitaci
ve FN Motol. ZlepSeni klinického stavu pacienta se diky rehabilitaci projevilo ve vSech
posturograficky vysetfovanych oblastech, a to jak 1, OPEN a CLOSE, tak 2, OPEN a

CLOSE. Mezi druhym a tfetim vySetfenim pacient provadél cviceni v domécim
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prostfedi. Naméfené hodnoty se oproti predchozimu meéfeni rovnomérné vzdaluji
hodnotam fyziologickym, ale pouze v hodnotach 1, OPEN a nékterych hodnotach 1,
CLOSE (P, MAX Y, MAX X) vykazuje pacient horsi vysledky nez v obdobi pied
zacCatkem terapie.

Mezi tfetim a Ctvrtym vySetfenim pacient G. H. odjel na ¢tyitydenni dovolenou,
kde denné¢ plaval, cvicil jogu a jezdil na specidlné upraveném kole. Ve vysledcich je
patrné zlepSeni hodnot 1, OPEN a 2, OPEN, a naopak zhorSeni hodnot 1, CLOSE a 2,
CLOSE. V polozce L i S se pacient pii méieni s moznosti zrakové kontroly svymi
vykony dostava na hodnoty lepsi nez pfi predchozim vySetfeni, ale stale horsi, nez jaké
byly zaznamenany po RHB (rehabilitaci) v Motole a u nékterych i nez jaké byly
zaznamenany pi1 prvnim vySetieni (1, OPEN). U vySetieni bez zrakové kontroly je
v tabulce mozné sledovat plynuly vzestup hodnot od métfeni provedené po RHB az do

posledniho méteni 21.7. 2011.

4.2 VYSLEDKY BESTESTU

BESTest (Balance evaluation systems test) sestdva ze Sesti hlavnich sekci
vySetfujicich oddélené komponenty posturdlni kontroly, jejichz postizeni je na sobé
Casto nezavislé. Jedna se o biomechanickd omezeni, limity stability, posturalni
reaktibilitu, posturalni reaktivitu a schopnost ptedvidani zmén posturalnich narokd,
senzorickou orientaci, a také stabilitu pfi chiizi, kde je zahrnut i kognitivni vliv.

V tabulkach hodnoticich konkrétni polozky BESTestu jsou hranice jednotlivych
v pfipad€ origindlniho BESTestu a jsou oznafeny zkratkou (napf. CoM pro polozku
CoM a nastaveni télesnych segmentl). Pro bliz§i porozuméni problematice hodnoceni
pomoci BESTestu viz kapitola Hodnotici $kaly; Skaly hodnotici rovnovazné funkce a
Ptiloha €. 1, ktera obsahuje pteloZzené pln¢ znéni BESTestu vcetné instrukci pro
vysetiujiciho. K vysledkiim patii také tabulky znazornujici vysledné hodnoty v ramci
jednotlivych odd¢€leni.

V sekci Senzorickd orientace je zastoupeno vySetfeni podobné mCTSIB.
Vysledky téchto vySetfeni vykazuji hodnoty bliz§i fyziologickym hodnotam nez
posturograficky zdznam. Duvodem je vyS$Si tuhost molitanové podlozky pouzivané
k vySetteni v ramci BESTestu.

Maximalni bodové ohodnoceni BESTestu ¢ini 108 bodu.
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Tabulka 15. Vysledky vySetieni BESTestem

1 — sekce limity stability: Pouze dva ze vSech vySetfovanych pacientll trpéli
bolesti dolnich koncetin, kterd se projevila jiz pfi vySetfovani. VétSina pacientl ale
udavala kiecovité bolesti nohou témét kazdy vecer a pii unavé. Test Sila trupového
svalstva a stabilizace panve se ukazal pro vySetfované pacienty jako velmi narocny.

3 — zmény polohy/posturdlni reaktibilita: Vysledky stoje na jedné noze

odpovidaji vysledkim tesu Sila trupového svalstva a stabilizace panve.
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6 — sekce stabilita pfi chiizi: Pfi zkousce Time up and go (vstan a béz)
s pfidanym tkolem spocivajicim v od¢itani ¢isla 3 od 100, vSichni pacienti zpomalili

nebo snizili rychlost chiize minimalné o 10%.

% A.B. C.D. 1. J. EF1 | GH1 | EF.2 | G.H.2

1 53 60 27 67 87 67 87

2 76 80 33 71 80 67 86

3 56 56 6 44 78 39 78

4 100 100 0 0 89 44 89

5 53 60 13 60 87 40 93

6 62 57 0 33 91 38 91
celkem 68 69 13 45 85 49 87

Tabulka 16. Vysledky BESTestu dle jednotlivych oddéleni

Vysvétlivky: 1 — biomechanicka omezeni, 2 — limitace stability, 3 — posturalni reaktibilita/zmény polohy,
4 — posturalni reaktivita, 5 — senzorickéd orientace, 6 — stabilita pii chizi, E. F. 1, 2 — prvni a druhé

vySetfeni pacientky E. F., G. H. 1, 2 — prvni a druhé vySetieni pacienta G .H.

Pacienti s diagnozou SCA 2 (A. B. a C. D.) dle vysledkit BESTestu disponuji
vybornou posturalni reaktivitou. Nizsi vysledky naopak vykazuji voblasti 1 —
biomechanickd omezeni, 3 — posturdlni reaktibilita/ zmé&na polohy a 6 — stabilita pfi
chiizi.

Pacienti s diagnézou FA (pacient 1. J. a pacientka E. F. pfi prvnim méfeni)

cvwr

[ RA4

3 — posturalni reaktibilita a zména polohy a nejvysSim v sekci 6 — stabilita pti chiizi.
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zdvih rukou ve stoji
kotnik dopfedu
kotnik dozadu

krok dopfedu

krok dozadu

krok stranou L

krok stranou P

oteviené ofi
zaviené oCi
oteviené oci - péna
zaviené oCi - péna
naklonéna plocha
chuze

zména rychlosti
otaceni hlavou
pivotova otocka
krok pfes prekazku
Up and go

Up and go + vypocty

2, W NDNOO 222 WNWOOOOOOIN-_2A 2 20 WIN_,2ANOLODNWDNWODNDNWITM
=) 2 AN =222 2O N 2NN DNODNODNIN_L2AOO2WOWINDNDNDNDNMNDNDNOWODNDND WM

S
©
()}
w

celkem

Tabulka 17. Porovnani vysledkii prvniho a druhého vysetfeni pacientky E. F. pomoci

BESTestu

Vysvétlivky: hodnoty jednotlivych polozek, které jsou u nékterého z méfeni vyssi, jsou oznaceny zelené

U pacientky E. F. doslo pfi druhém vySetfeni ke zhorSeni vysledka v sekci 2,
Limitace stability; pacientka byla schopna dosahu na pravou stranu a pred sebe
v men$im rozsahu nez pii pfedchozim vysetfeni. Dale se zkratil Cas, po ktery byla

schopna stoje na jedné noze (sekce 3 - Zmény polohy — posturdlni reaktibilita).

83



Bakalarskéa prace  Objektivizace mozeckovych ptiznakili u pacientl s hereditarni ataxii

Zietelngjsi nestabilita vedla ke snizeni skore u obycejného 1 modifikovaného testu Up
and go (vstan a béz). Nejvyraznéji je zhorSeni vysledkll patrné na sekci 5 — senzoricka
orientace, ktera ramcov¢ odpovida vysledkiim ziskanym testem mCTSIB.

Zlepseni celkového skore je zplisobeno zvySenim naméfenych hodnot v sekci 4

— posturalni reaktivita, jak je patrné i na Tabulce 18.

% E.F.1 E.F.2

1 67 67

2 71 67

3 44 39

4 0 44

5 60 40

6 33 38
celkem 45 49

Tabulka 18. Porovnani vysledkii u prvniho a druhého vySetieni pacientky E. F. dle

jednotlivych oddéleni BESTestu

Vysvétlivky: 1 — biomechanickd omezeni, 2 — limitace stability, 3 — posturalni reaktibilita/zmény polohy,

4 — posturalni reaktivita, 5 — senzoricka orientace, 6 — stabilita pfi chtizi
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Tabulka 19. Porovnani vysledkii prvniho a druhého vySetfeni pacienta G. H. pomoci

BESTestu

Vysvétlivky: hodnoty jednotlivych polozek, které jsou u nékterého z méfeni vyssi, jsou oznaceny zelené

Pacient G. H. dosdhnul vprvnim méfeni 92, ve druhém 93 bodl. Vzhledem
k maximalnimu poc¢tu bodid 108 se jednd o velmi dobry vysledek. Jak je patrné i
z Tabulky 20., pacient G. H. se zlepsil v sekci 2 — Limitace stability a v sekci 5 —

senzoricka orientace.
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% G.H. 1 G.H.2

1 87 87

2 80 86

3 78 78

4 89 89

5 87 93

6 91 91
celkem 85 87

Tabulka 20. Porovnani vysledki u prvniho a druhého vySetieni pacienta G. H. dle
jednotlivych oddéleni BESTestu

Vysvétlivky: 1 — biomechanicka omezeni, 2 — limitace stability, 3 — posturalni reaktibilita/zmény polohy,

4 — posturalni reaktivita, 5 — senzoricka orientace, 6 — stabilita pfi chtizi

4.3 VYSLEDKY JEBSENOVA-TAYLOROVA TESTU

Vzhledem k casové naroCnosti celého vySetfeni byly vybrany pouze dvé
polozky, a to otaceni karet a nabirdni fazoli 1zi€kou, zndmé také pod ndzvem

simulované jedeni. Délka trvani kazdé testovaci polozky byla zméfena pomoci

jednoduchych stopek.

cas (s) A. B. C.D. . J. E.F.1 G.H. 1 E.F.2 | G.H.2
dominantni kon&etina P P P P P P P
karty L 7,2 6,7 6,7 8,8 51 8 5,6
karty P 8,7 7,8 10,4 7,8 8,6 7,4 57
fazole L 16,4 16 48,4 30,5 11,7 122,9 13,3
fazole P 10,1 16 66,6 11,4 7,6 45,3 7,6

Tabulka 19. Vysledky vySetifeni pomoci ¢asti Jebsen-Taylorova testu

Vysvétlivky: P — prava ruka, karty L — otaceni karet levou rukou, karty P — otaceni karet pravou rukou,
fazole L — vkladéni fazoli do plechovky pomoci 1zicky drzené v levé ruce, fazole P — vkladani fazoli do

plechovky pomoci 1zicky drzené v pravé ruce

Nejdelsi ¢as potiebny ke vkladani fazoli do plechovky pomoci 1Zicky potieboval
pacient I. J. a pacientka E. F. (pii druhém vySetieni). Oba pacienti trpi Friedreichovou
ataxif. Mezi naméfenymi Casy potiebnymi pro oto¢eni péti karet neni u rtznych

pacientil vyznamnéjsich rozdilt.
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cas (s) E.F.1 E.F.2

dominantni konéetina P P

karty L 8,8 8

karty P 7.8 7.4

fazole L 30,5 122,9

fazole P 11,4 45,3

Tabulka 20. Porovnani vysledki prvniho a druhého méfeni u pacientky S. J.
Vysvétlivky: P — prava ruka, karty L — otaceni karet levou rukou, karty P — otaceni karet pravou rukou,
fazole L — vkladani fazoli do plechovky pomoci 1zicky drzené v levé ruce, fazole P — vkladani fazoli do

plechovky pomoci 1zicky drzené v pravé ruce, E.F.2 — druhé vySetieni pacientky E. F.

Cas nutny pro vlozeni fazoli do plechovky se pii druhém méfeni

n¢kolikandsobné prodlouzil, a to zejména u levé (nedominantni) koncetiny.

Cas (s) G.H.1 | G.H.2
dominantni kon&etina P P
karty L 51 5,6
karty P 8,6 5,7
fazole L 11,7 13,3
fazole P 7,6 7,6

Tabulka 21. Porovnani vysledkii prvniho a druhého méteni u pacienta G. H.
Vysvétlivky: P — prava ruka, karty L — otaceni karet levou rukou, karty P — otaceni karet pravou rukou,
fazole L — vkladani fazoli do plechovky pomoci 1zicky drzené v levé ruce, fazole P — vkladani fazoli do

plechovky pomoci 1zicky drzené v pravé ruce, G. H. 2 — druhé vySetieni pacienta G. H.

Ve vysledcich pacienta G. H. neni patrna Zadna vyrazna zmeéna.

4.4 VYSLEDKY OBECNEHO UKAZATELE PSYCHICKE
POHODY PACIENTA (GWBI)

Obecny ukazatel psychické pohody pacienta (General Well Being Index, GWBI)
sestava z dvaadvaceti polozek tykajicich se subjektivniho vnimani kvality zivota, které
je mozné rozdélit do tii rdimcovych okruhil. Jednéd se o naladu a emoce, spokojenost a
vitalitu, zdravotni obtize. (99) Jednotlivé otazky svym zamétenim ale Casto presahuji

hranice jednotlivych okruhii, oznaceni uvedené v Tabulce 22 je proto pouze orientacni.
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Cisla uvedena v levém sloupci tabulky piedstavuji ¢iselné oznadeni otazek dotazniku,
jehoz plné znéni je mozné nalézt v Pfiloze €. 10. Dotaznik vySetfuje kvalitu Zivota
pacienta béhem posledniho mésice.

Odpovédi jsou bodoveé ohodnoceny na stupnici 0-5, pficemz nizsi skore znaci

lepsi vnimani kvality Zivota nez skore blizici se ¢islu 5. (99)

G.H.1 | G.H.2 | E.F.1 E.F.2
1 3 2 4 4
2 5 5 5 4
3 3 2 2 4
4 2 2 3 3
5 2 3 3 4
6 2 2 2 2
7 3 2 2 2
8 4 3 3 3
9 3 3 3 3
10 3 3 3 3
11 3 2 3 3
12 4 2 3 4
13 3 2 3 3
14 4 1 4 5
15 4 3 3 3
16 3 2 1 2
17 2 2 4 4
18 4 2 5 4
19 4 2 3 3
20 4 3 5 4
21 2 1 3 3
22 4 2 2 2
celkem 71 51 69 72

Tabulka 22. Vysledky dotazniku Obecny ukazatel psychické pohody pacienta (General
well being index; GWBI)

Vysvétlivky: G. H. 1, G. H. 2 — vysledky dotazniku pacienta G. H. z 12.5. a 21.7.2011, E. F. 1,
E. F. 2 — vysledky dotazniku pacientky E. F. z 13.5. 2 24.7.2011, modra barva (otdzky 6, 9, 12, 15, 16, 20,
21) — otazky tykajici se vitality a celkové spokojenosti, zelend barva (otazky 2, 10, 13) — otazky tykajici
se psychickych aspektii zdravotnich obtizi, bez oznaceni - otazky tykajici se nalady a emoci, 1 — Jak jste
se vétsinou citil/a?, 2 — Jak Casto vas béhem obtézovalo vase onemocnéni nebo bolesti?, 3 — Citil/a jste se
v depresi?, 4 — Mél/a jste kontrolu nad svym chovanim, myslenim a emocemi?, 5 — ObtéZovala Vas
nervozita nebo podrazdénost? , 6 — Kolik energie, elanu nebo sily do Zivota jste mél/a?, 7 — Citila jsem se
rozmrzele a sklesle., 8 — Citil/a jste se v napéti?, 9 — Jak spokojen/a jste byla se svym osobnim zivotem?,
10 — Citil/a jste se natolik zdravy/a, abyste mohl/a dé€lat véci, které chcete nebo musite délat?, 11 — Citil/a

jste se smutny/a, bez nad¢je, znechuceny/a, nebo jste méla tolik problémd, Ze jste si fikala, jestli ma viibec
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néco smysl?, 12 — Probouzel/a jsem se odpoCinuty/a a svézi., 13 — Mé&l/a jste strach kvili svému
zdravotnimu stavu?, 14 — Mél/a jste diivod se obavat, Ze ztracite kontrolu nad svym jednanim, myslenim,
emocemi, zpusobem feci nebo mél/a jste problémy s paméti?, 15 — MUj zivot byl plny zazitkd, které pro
mne byly zajimavé., 16 — Citila jste se aktivni a ¢ily/4, nebo umdlely/a a lenivy/a?, 17 — Byl/a jste
ustarany/a, plny/a tzkosti a znepokojeny/a?, 18 — Byl/a jsem vyrovnany/a a jisty/4 sama sebou., 19 —
Citil/a jste se spiSe uvolnéné a klidné, nebo pod tlakem a v napéti?, 20 — Citil/a jsem se $tastny/a,
spokojeny/a a vesely/a., 21 - Citil/a jsem se zmozeny/4, unaveny/a a vycerpany/a., 22 — Citil/a jste se

v zatézi nebo ve stresu?

Z vysledki je patrné, ze zatimco u pacienta G. H. doSlo za dva mésice
k vyraznému zlepSeni psychického stavu (t€éméf o tficet procent oproti piivodnim
hodnotdm), u pacientky E. F. lze pozorovat mirné zhorSeni vysledkil, zplsobené

zejména nartstem hodnot v oblasti ,,ndlada a emoce* (celkem ctyti polozky).

5 DISKUZE

Lidsky mozecek obsahuje vice neuronti nez kterakoli jind oblast mozku a hraje
zéasadni roli v fizeni motorickych funkci. Strukturdlni 1 funkéni organizace mozecku
vytvaii unikatni, dosud ne zcela probadany systém. Porozuméni zakonitostem jeho
¢innosti skrze pozorovani vnéjsich projevu predstavuje velkou vyzvu pro smétovani
vyzkumu nadchézejicich let. (2)

Rehabilitacni péce je v soucasnosti celosveétové povazovana za jedinou moznost,
jak u spinocerebeldrnich hereditarnich ataxii, mezi néz ataxie Friedreichova spada,
prodlouzit dobu mobility pacienta a umoznit mu zvysit kvalitu zivota zatizeného
dédi¢nou chorobou. PribéZné hodnoceni stavu pacienta umoZiuje cilené¢ reagovat na
jeho odpovéd’ na aplikované metody. Pro zakladni opakované vySetfeni je pro potifebu
fyzioterapeuta nejvhodnéjsi kineziologicky rozbor, pfipadné¢ doplnény neurologickym
vySetienim. Aby bylo mozné hodnotit u¢innost nékteré fyzioterapeutické metody, je
potfeba v dnes$nim svéte ,,evidence based medicine* pouZit n€ktery z randomizovanych
testd.

Ackoli se mozeckové ptiznaky na obraze klinického stavu pacientt s hereditarni
ataxii podili zdsadni mérou, nejde rozhodné o slozku jedinou. Na klinickém obrazu se
v rizné mife odrdzi i symptomy vznikajici v disledku postizeni zadnich ¢i postrannich
provazcii miSnich, a to jak ascendentnich, tak descendentnich drah, dale poruchy funkce

vestibularniho systému, extrapyramidova symptomatika a ptiznaky léze periferniho
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motoneuronu. (4, s. 23) Pro vySetfeni tedy bylo tfeba zvolit takové metody, které svoji
Sifi vySetfovanych aspektl alespoi Caste¢né pokryji tuto problematiku.

Skaly uréené pro hodnoceni celkového stavu pacienta jsou nedilnou souéasti
snahy o vyvinuti U¢inngjsi zplsoby 1écby a zhodnoceni efektivity stavajicich zpisobl
terapie. (54) Ve vétsSiné pripadi se ale jednd o hodnoceni vyznacujici se nizkou
senzitivitou, a presnosti potfebnou k zaznamendni drobnych zmén, které mohou byt
zéasadni pro rozhodnuti, zda je vhodné pokracovat v aplikovaném druhu terapie. (82)

FARS ptedstavuje Skalu vysoké validity a reliability, a zahrnuje v sobé& prvky
neurologického vysetieni, Skaly ADLS (Actvites of Daily Living Scale) hodnotici
nezavislost pacienta pfi vykonavani béznych dennich ¢innosti a zna¢nou ¢ast vysetieni
kinetickych funkci. Obsahuje dil¢i slozky z vySetfeni nejen cerebelarnich , ale také
zadnéprovazcovych symptomil. Jedna se o pomérné citlivé vySetieni. (89) Z téchto
divoda byla skala FARS jednim z kandidati na zarazeni do vySetfovaciho setu. Mezi
hlavni diivody, kvili kterym byla nakonec vyloucena, patii neimérna ¢asova narocnost,
zahrnuti polozek, které bych nebyla schopna objektivné zhodnotit (nystagmus,
fascikulace jazyka apod.), a jejichz obsah neodpovidal pldnovanému zaméteni
vySetfeni. Uceleny testovaci set tedy bylo nutné slozit z n¢kolika dil¢ich vySetfeni.

Vzhledem k faktu, ze pro pacienty s hereditarni ataxii ptredstavuji poruchy
rovnovahy jednu z nejcastéjSich a nejvice omezujicich obtizi, (3, s. 150) bylo jako
nejzasadngj$i ¢ast vySetieni zvoleno zhodnoceni rovnovaznych funkei.

BESTest byl letos$ni studii prezentované v Casopise Physical Therapy oznacen
jako validni, spolehlivy test, prokazujici vyssi senzitivitu nez Bergova balan¢ni Skala
(Berg Balance Scale; BBS) a Funk¢ni vySetfeni chiize (Functional Gait Assessment)
FGA. (92)

Doktorka Fay Horak, profesorka neurologie a biomechanického inzenyrstvi na
oregonské université, je autorkou tohoto unikéatniho klinického testu vymezujiciho Sest
odd€len¢ vysetrovanych zakladnich systémt, které mohou ovliviiovat udrzovani
rovnovahy. Jedna se o biomechanickd omezeni, limity stability, posturalni reaktibilitu,
posturdlni reaktivitu a schopnost piedvidani zmén posturdlnich narokd, senzorickou
orientaci, a také stabilitu pii chlizi, kde je zahrnut 1 kognitivni vliv. (91) Toto citlivé
kvalitativni zhodonceni rovnovaznych funkci mize slouzit jako indikator systému, na
ktery je potfeba se pfi provadeéni terapie zamétit. Jde o validni i reliabilni vySetieni
uréené pro Siroké spektrum pacientii postizenych poruchou rovnovahy. (93) Vzhledem

k tomu, ze se jedna o objektivizacni vySetfeni zalozené na kvantitativnim hodnoceni,
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rozhodla jsem se k této Skale pfipojit posturografické vySetieni, které je urceno ke
zhodnoceni posturalni stability pacienta a podilu jednotlivych senzorickych systémi na
kontrole rovnovahy. Jednd se o metodu nezatizenou subjektivnim hodnocenim
vySetiujiciho a vykazuje vyssi senzitivitu nez klinické funkéni skaly. (11, s. 198-199)

Pro tucely vySetfeni by bylo vhodnéjsi akcelerometrické vysetfeni, které je
mozné pouzit pro zhodnoceni koordinacnich schopnosti, posturalni stability, stereotypu
chiize (délka trvani, plynulost a symetrie krokového cyklu, rychlost chlize, kompenzacni
pohyby trupu a koncetin), pro rozliSeni druhil tremoru aj., a které se v porovndni s
posturografickym vysetfenim se akcelerometrie pii snaze o rozliSeni balan¢nich poruch
vyznacuje daleko vyssi citlivosti a spolehlivosti. (81) V soucasné dob¢ se ale ve FN
Motol toto vySetfeni neprovadi. Teprve po ukonceni vlastniho vySetfovani jsem byla
pfitomna prvnimu akcelerometrickému méfeni provedeném Mgr. Cakrtem. Pro
vySetfeni byl pouzit test mCTSIB a akcelerometrie probihala za soucasného méteni na
posturografické plosiné pro moznost nasledné¢ho porovnani ziskanych hodnot.

Druhym cilem vySetieni bylo alespon ramcové zhodnotit schopnost funkéniho
zapojeni hornich koncetin.

Skaly testujici funkci hornich konéetin jsou nejéastéji vyuzivany u pacientii po
cévni mozkové prihodé. Tvoii dvé velké skupiny rozdélené podle zpisobu hodnoceni.
Mezi Skaly, jejichz vystupni hodnotou je pocet dosazenych bodl, patfi mj. funkcni
uchopovy test dle Hadraby, test funkcénich schopnosti a Frenchay arm test. Jebsen-
Taylorav test, devitikolikovy test, Wolftiv motoricky funk¢ni test, (96) Purdue pegboard
test a test kresleni spirdly ptfedstavuji nejCastéji vyuzivané funkcéni testy, jejichz
hodnoticim kritériem je Cas, za jaky je paciet schopen ukol provést. (97) Nekteré testy
byly z vybéru vytazeny z diivodu nedostate¢né citlivosti (Frenchay arm test), jiné pro
nesplnitelné pozadavky na technické vybaveni (uchopovy funkéni test dle Hadraby).

Jebsen-Taylortiv test je povazovan za dostateCné senzitivni, presny a spolehlivy
test, ackoli polozky tykajici se psani a vklddani drobnych pfedméti do plechovky
vykazuji niz8i reliabilitu neZ ostatni Casti vySetfeni. VySetfeni je moZzné provést s
pouzitim minimalniho vybaveni a v kratkém Case. Neni uren pro pacienty, jejichz
funkce hornich koncetin je stfedné aZz téZce oslabena. Celkové velmi kvalitni Wolfav
motoricky funkéni test (Wolf motor function test) pfesnéji napodobuje situace, se
kterymi se pacient setkdva béhem vykonavani ADL, jeho nevyhodou je oproti Jebsen-
Taylorové testu ¢asova naroCnost. (96) Na zaklad¢ téchto informaci jsem se rozhodla

pro vySetfeni vyuzit OtdCeni karet a Simulované jezeni z Jebsen-Taylorova testu.
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Nekteré ¢asti z Wolfova motorického funkéniho testu (Wolf motor function test) by také
mohly byt pro vySetfeni pouZity, otaCeni karet je dokonce v této funkéni Skale také
zahrnuto, ale jako doplilujici polozka bylo nakonec vybrano Simulované jezeni
z Jebsen-Taylorova testu. Simulované jedeni predstavuje vySetieni aktivity nalezici do
skupiny béznych dennich ¢innosti se silnym socialnim aspektem.

Pomoci téchto dvou polozek je také mozné vySetiit dva rizné typy uchopu.
Bidigitalni pinzetovy uUchop pii Otafeni karet a pluridigitalni tuzkovy tuchop pfti
Simulovaném jezeni. (100) Dle mého ndzoru jsou obé polozky vhodné k oziejméni
projevi mozeckovych symptomt (hypermetrie, adiadochokineze, asynergie) pfi
funk¢énim zapojeni horni koncetiny.

Pokud by bylo mozné vysetieni opakovat s vétSim poc¢tem pacienti a nasedné
zpracovat pomoci indukéni statistiky, je otdzkou, zda by pouziti dvou izolovanych
polozek z funkéniho testu skute¢né splnilo zékladni podminky objektivity.

V soucasné dob¢ neexistuje Skala vysSetiujici kvalitu zivota zamétena na pacienty
s hereditarni ataxii. Bylo tedy nutné najit takovou Skalu, pomoci které je mozné na
obecné roviné citlivé porovnat vySetfované psychologické parametry a jejiz hodnoceni
se neopira o pfitomnost ¢i nepfitomnost specifickych pfiznaki typickych pro jina
onemocnéni.

Z testu General well being schedule vytvofena Skala Obecny ukazatel psychické
pohody pacienta (Psychological general well being index; GWBI), mezi jejiz hlavni
vyhody patii moznost vyuziti tohoto testu u pacientl s jakoukoli diagnézou, zhodnoceni
jak pozitivnich, tak negativnich aspekt psychického stavu pacienta, a moZnost
testovani Sirokého spektra populace, od psychiatrickych diagnoéz az po zdravé jedince.
Jedna se o $kalu vysoké validity, senzitivity i reliability. Skila vykazuje vysokou
citlivost ke zménam, které mohou byt jeji pomoci identifikovany jiz po nékolika
tydnech. (99)

Problémem naopak mtize byt nizsi validita jednotlivych polozek zplisobena
hodnocenim jednoho aspektu nékolika nezavislymi dotazy. Pravé tak jako u Skaly
ICARS muze v ptipad¢ nepiesného hodnoceni dojit k protichidnym vysledkiim. (99)
Niz8i validita polozek Skdly Obecny ukazatel psychické pohody pacienta se na nami
vysetfovaném vzorku pacientli neprojevila. Piesto by stdlo za vazeni, zda by nebylo

vhodné pfi dal§im pouziti dotazniku nékterou z jeho polozek odstranit nebo upravit.

DISKUZE VYSLEDKU
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Jak je jiz uvedeno v kapitole Metody, métfeni bylo provedeno na malém souboru
pacientli a ziskané vysledky nejsou zhodnoceny pomoci postupii induktivni statistiky.
Zavery, které jsou zde uvedeny, jsou pouze namétem k zamysleni a dalSimu vyzkumu.

POSTUROGRAFICKE VYSETREN{

Vysledky prace potvrzuji, ze kinetickd analyza je citlivym nastrojem k odliSeni poruchy
jednotlivych slozek posturalni stability.

U pacienta A. B. s diagnézou SCA 2 doslo pfi méfeni na pénové podlozce k
vyrazn€j$imu zvySeni hodnot délky drahy, rychlosti a obsahu plochy, nez pfi méfeni se
zavienyma o€ima. U tohoto pacienta tedy bylo pravdépodobné zjisténo naruseni
posturalni stability zavislé vétsi mérou na odebrani ¢asti proprioceptivnich vjeml nez na
odebrani zrakové kontroly. Pii stoji na pénové podlozce byl také zaznamenan typicky
pfedozadni 3Hz tremor. Pro pacienta C. D. je naopak spoustécim mechanismem
mozeckového tremoru odebrani zrakové kontroly. Za fyziologické situace se mozkové
oscilatory pravdépodobné ucastni regulace svalového tonu, tremor by se mohl sndze
A. B. by mohlo byt s vétsi pravdépodobnosti nalezeno ¢ist¢ mozeckové postiZeni,
zatimco pacient C. D. by mohl krom 1éze mozecku trpét také periferni polyneuropatii.
Dalsi zajimavy fenomén se u pacienta A. B. a C. D. ndpadné projevil zejména pii stoji
na pevné podlozce. Zatimco pii zavieni o¢i se D (délka drahy) o vice nez polovinu
prodlouzila, P (plocha konfiden¢ni elipsy) se zmensSila. Jde tedy o zrychleni oscilaci
COP pobliz stiedové osy, jak je také vidét na grafickém zdznamu konfidencni elipsy
v Ptiloze €. (Statokinesigram). Pfi stoji na pénové podloZce jiz nebyl tento fenomén tak
ziretelné patrny.

U pacientky E. F. sdiagnézou FA bylo naopak zaznamendno vyraznéjsi
zvySovani plochy konfiden¢ni elipsy nez drahy, nebyl pfitomen tremor, ale vyrazné
oscilace o velké amplitudé. Jak je bézné u pacienti se zadnéprovazcovou
symptomatikou, bez zrakové kontroly se mnohonasobné prodlouzila dréha i1 plocha, coz
sveédCi o vyraznych titubacich zpiisobenych insuficienci dvou hlavnich zdroji aference
potiebnych pro udrzovani rovnovahy. Naopak, odebrani ¢asti (chorobou jiz tak zna¢né
omezen¢) proprioceptivnich  vstupli neni provdzeno napadnym zhorSenim
vysetiovanych parametrti.

Pfi druhém vySetfeni pacientka jiz nebyla schopna dokoncit ani jedno méteni se

zavienyma ocima, prestoze se o to opakovan¢ pokousela. Ziskané vysledky poukazuji
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na zhorSeni stavu pacientky a zvysujici se miru zavislosti udrzovani posturalni stability
na zrakové kontrole.

Pti uvodnim vySetfeni pacienta G. H. byla zaznamenana, pravé tak jako u
pacienti A. B. a C. D., sniZzend schopnost udrzet rovnovédhu pii odebrani casti
proprioceptivnich vjemi. Mozeckovy tremor se ale objevil pouze pii kombinaci stoje
na pénové podloZzce a odebrani zrakové kontroly, a nebyl pfitomen ani fenomén
zmenS$eni plochy konfidenéni elipsy za soucasného prodlouzené délky drahy pti zavieni
o¢i na pevné podlozce. G. H. je jediny pacient z vySetfovaného souboru, ktery
podstoupil hospitalizaci ve FN Motol s rehabilitanim programem. VySetfeni provedené
po ukonceni rehabilitace vykazuje zlepSeni patrné na vSech méfenych parametrech,
kterého od té doby jiz nebylo dosazeno. Dalsi posturograficky zaznam, provedeny
ptiblizné po mésici, naopak vypovidd o zna¢ném zhorSeni, v nékolika malo aspektech
az na hodnoty niz§i nez pfi prvnim vySetfeni. Po uplynuti doby dvou mésict, kdy
pacient na dovolené denné plaval, cvicil jogu a jezdil na specialné upraveném kole, bylo
provedeno vySetieni posledni. Posturograficky zaznam z21.7. poukazuje na dalsi
zhorSeni hodnot namétenych bez zrakové kontroly, a naopak zlepSeni pti hodnot méteni
s oima otevienyma. Vzhledem k tomu, Ze u vSech pfedchozich vySetfeni mél pacient
spiSe tendenci ke zhorSeni posturdlni stability v zavislosti na odebrani ¢asti
proprioceptivnich vjemu, dalo by se piredpokladat, Ze pacientem provadény
nekorigovany trénink obsahoval velké mnoZstvi cvikll rozvijejicich kompenzacni
schopnosti zalozené na zrakové zpétné vazbé.

BESTEST

Podobné jako posturografické vysetteni, také BESTest je urCen k hodnoceni
jednotlivych komponent udrzovani rovnovahy. Kazdé z téchto dvou vySetfeni ma své
vyhody a nevyhody. Mezi vyhody posturografického vysetieni patii vyssi objektivita a
senzitivita k drobnym zménam, vyhodou BESTestu je moZnost vySetfeni komponent,
kter¢é mohou mit na udrZzovani rovnovahy vliv, ale nejsou pomoci tohoto typu
posturografu vySetfitelné (mj. poruchy chiize a biomechanickd omezeni). Pokud by se
v budoucnu nasel dostatecné velky soubor pacientl pro statistické zhodnoceni, tak by
dle mého nazoru vysledky ziskané pomoci BESTestu a méfeni na posturografcké
plosiné tizce korelovaly. Jediny piipad, kdy tomu v ndmi vySetfeném souboru pacientti
bylo jinak, bylo druhé vySetieni pacientky E. F. Jak je vidét z Tabulky 18., naméfené
hodnoty se zhorSily v oblasti 2 — limity stability, 3 — posturalni reaktibilita a zejména 5

— senzorickd orientace, coz je vySetfeni odpovidajici mCTSIB. Mirné, ale nikoli
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podstatné zlepSeni bylo zaznamenano v oblasti 6 — stabilita pfi chiizi. Naprosto
zasadnim ,,zlepSenim®, znacnou mérou ovlivitujicim kone¢né hodnocenti, je skok z nuly
na Ctyfiactyficet procent, ke kterému doslo v oblasti 4 - posturalni reaktivita. Pacientka
si pfi pfedchozim vySetieni vyzkousela, jak jednotlivé tikony probihaji a jak jsou
hodnoceny. Jedna z instrukci, poddvana pacientovi v sekci 4 — posturalni reaktivita, zni:
,Postavte se tak, aby byly vaSe nohy od sebe vzdaleny na §ifi ramen. Polozte se do
mych rukou, abyste citil, Ze vas podpiram. Az vas pustim, ud¢lejte cokoli, abyste
nespadl (v€etné kroku).* Pacientka nasledn¢ skute¢né udélala krok a rovnovahu udrzela.
Na zptisobu provedeni kroku ale bylo dle mého nazoru vidét, ze se jednd o zcela
védom¢ fizenou aktivitu, vykonanou za zrakové kontroly koncetiny. Takovéto
provedeni by nebylo mozné uskutecnit, pokud by pacientka nebyla instruovana.
Vysetieni tak zcela neodpovida situacim v bézném zivoté, kdy podnét Casto ptichézi
znenadani.

V tabulce 23. jsou uvedeny hodnoty, které az na zminéné vysetfeni pacientky E.

F. vzajemn¢ koreluji jak v Case, tak mezi jednotlivymi pacienty.

E.F. E.F.2 G.H. G.H.2
BESTest 45 49 85 87
J-T test 14,625 459 8,25 8,05
GWSBI 69 72 71 51

Tabulka 23. Porovnani vysledkl prvniho a druhého vySetieni pacientky E.F.a

pacienta G. H.

Vysvétlivky: E. F., E. F. 2 — vysledky vysetfeni pacientky E. F. z 13.5. a 24.7.2011, G. H.,, G. H. 2 —
vysledky méfeni pacienta G. H. z 12.5. a 21.7.2011, BESTest — celkové hodnoceni skaly BESTest (body;

¢im vys8i pocet bodd, tim 1épe), J-T test — aritmeticky primér hodnot v§ech provedenych polozek (Cas;

svwr

hodnoceni testu GWBI (body; ¢im méné bodu, tim 1épe)

JEBSEN-TAYLORUV TEST

Zatimco mezi Casy naméeienymi pii provedeni ukolu Otaceni karet neni u
riznych pacient vyznamnéjSich rozdilt, ke vkladani fazoli do plechovky pomoci
1zicky pottebovali pacienti 1. J. a E. F. (pfi druhém vySetieni) zna¢n¢ del$i Cas nez
vSichni ostatni pacienti. Oba pacienti trpi Friedreichovou ataxii a jejich hodnoceni

BESTestu bylo také nejniz§i ze vSech vySetfovanych. Jak je vidét v Tabulce 20.
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vkladani fazoli pravdépodobné ptredstavuje test citlivy na zmény fizeni motoriky (pokud
se tyto projevuji i v oblasti funkce hornich koncetin).

Vyhodou vyuziti polozek Jebsen-Taylorova testu je moznost vySetfeni pacienta
v pokrocilejSim stadiu onemocnéni, ktefi jiz potiebuji vozik pro pfesun na delsi
vzdalenosti a pro které prestava byt posturografické vysetfeni a hodnoceni pomoci
BESTestu vhodné.

VétSina pacientll pouzivala pfi Simulovaném jezeni misto tuzkového tchopu
néhradni vélcovy tchop 1zi¢ky. Castym jevem byla také pomocna opora o piedlokti
béhem nabirani, umoziujici sniZeni stupnii volnosti pohybu.

Obecny ukazatel psychické pohody pacienta

Zhodnoceni psychického stavu pacienta je spiSe doménou psychologl a
psychiatri nez fyzioterapeutii, pfesto tvoii dilezitou soucdst informaci, které by
zejména u pacientl s progresivnim typem onemocnéni nemély byt opomenuty. V tomto
ohledu stoji za zminku vypovédi pacientt Dr. Schallowa (62), jehoz terapie je zalozena
na intenzivnim kazdodennim tréninku a ktery ve svych studiich prezentuje vysledky
svédCici o vyznamném zlepSeni klinického stavu pacientl. Pfesto nckteti pacienti
odmitaji pokracovat v terapii se slovy, ze ,,chtéji také Zit, a ne jen cvicit“. Naopak po
terapii sestavajici z né€kolika hodin tai-chi tydné nebyla zaznamendna statisticky
vyznamna zmeéna na Skale ICARS, pacienti ale vykazovali zlepSeni v dotazniku
zaméfeném na kvalitu Zivota a psychickou pohodu pacienta a vétsina pacientl chtéla
v cviceni pokraCovat i po ukonceni vyzkumu. (71) (Je otazkou, jaké vysledky by byly
zaznamenany, kdyby byla misto vySetfeni pomoci ICARS provedena napftiklad
kineticka analyza.)

V ramci rozsahlejSich studii by bylo zajimavé zjistit, zda subjektivné urcena
hodnota kvality Zivota zavisi spiSe na aktudlnim prib&hu onemocnéni, nebo zda a do
néjaké miry koreluje také scelkovym klinickym stavem pacienta. Ze ziskanych
vysledkii uvedenych v Tabulce 23. je patrné, Ze ve srovnani s pacientkou E. F. vykazuje
pacient G. H. pfi prvnim méfeni vys$si hodnoty jak v ramci BESTestu, tak Jebsen-
Taylorova testu. Jeho skore ziskané zhodnocenim Obecného ukazatele psychické
pohody pacienta se ale od vysledkli pacientky E. F. podstatné neodliSuje. Jak je
nasledné vidét z posturografickych zaznamt i z Tabulky 23., u pacienta G. H. tvofi pfi
porovnani prvniho a druhého vySetieni nejvétsi zménu hodnot praveé kvalita Zivota.

Vyse popsané vysetieni vSemi komponentami vySetfovaciho setu mélo byt

ptvodné provedeno na souboru Ctyf pacientii. Dva pacienti ale byli tésné pred druhym
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meéfenim hospitalizovani pro akutni zhorSeni klinického stavu a nemohli se proto
dostavit. Z vySetteni skupiny dvou pacientii pak nebylo mozné pln¢ zhodnotit funk¢nost
vysetrovaciho setu. V prib¢hu vysSetfovani zatim nebyl nalezen dtivod, pro¢ by nemohla
byt néktera z ¢asti pro vysetieni pouzita, naopak, vysledky dle mého nézoru dostatecné
popisuji aktualni stav pacienta. Bylo ale potvrzeno, Ze méfeni na posturografické
plosing predstavuje velmi citlivé vySetfeni. Posturografie objektivizuje nékteré projevy
fizeni CNS, které je zkuSeny neurolog nebo fyzioterapeut schopen rozpoznat, ale které
mohou mén¢ zkusenému klinikovi ztstat skryty. V pifipadé, Ze je na pracovisti moznost
vySetfovat pomoci kinetické analyzy, je vhodné tuto moZznost vyuzit.

Pokud by byl tento vySetfovaci set v budoucnu jesté¢ dale zkouman na vétsim
souboru pacient, mohlo by byt zajimavé jej doplnit o n¢&jaky prvek neurologického
vySetfeni, konkrétné o test neocerebelarni 1éze Chiize III (chiize po ¢tyfech), kterym byl
pacient G. H. pfi druhém méfeni také vySetfen a ktery nebyl ovlivnén nové ziskanou
schopnosti zrakové kompenzace. Pacient byl instruovan, aby cviceni provadél
v domacim prostiedi. Pti pfistim vySetfeni se pokusime zjistit, zda je u tohoto testu také
mozné nékteré komponenty tzv. nacvicit (jako naptiklad polozky z BESTestu v sekci 4),

nebo zda se jednd o test, jehoz vysledky jsou nezavislé na poctu opakovani vySetreni.

ZAVER

Ataxie je nazev uzivany jak pro oznaceni souboru symptomt, jejichz pfic¢inou je
postizeni mozecku nebo jinych struktur centralni nervove soustavy, tak také pro skupinu
degenerativnich onemocnéni zvanou hereditarni ataxie, na které je tato bakalaiska prace
zaméfena piedevsim.

Prace je rozd€lena do dvou ¢&asti. Cilem prvni, teoretické ¢asti, je poskytnout
strucny prehled aktualnich poznatkii o projevech mozeckové 1éze, hereditarnich ataxiich
a vySetfovacich metodach. Sestavd zkapitol shrnujicich obecné poznatky o vlivu
mozecku na fizeni motoriky, o symptomech a syndromech provazejicich cerebelarni
léze, etiologii a klinickych pfiznacich vybranych hereditarnich ataxii, moznostech
vyuziti dostupnych objektiviza¢nich metod a pfistrojovych vySetfeni, a v neposledni
fad¢ o pristupu raznych fyzioterapeutickych konceptu.

Piestoze fyzioterapeuti v Ceské republice vyuzivaji mnohé u¢inné metody, které
v soucasné dob¢ nejsou ve svété prilis rozsitené (napt. DNS), mohlo by zahrnuti novych

postuptt do klinické praxe znamenat podstatny piinos v podpirné 1€cbé pacientt
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s ataxii. Napiiklad vyuziti biofeedbacku pomoci sluchovych podnéti, jehoz efekt
prezentoval Yoram Baram (57) ve své praci zaméfené na zlepSeni rytmiky chiize u
pacientl s roztrouSenou skler6zou, dale dynamicky koordinacni trénink Dr. Schallowa
zalozeny na poznatku, ze fyziologické funkce mozku je mozné aktivovat pomoci
adekvatniho vstupu z michy (62), relaxaéni metody podpofené EMG biofeedbackem
(73), nebo vyuziti chlazeni koncetin pro kratkodobé snizeni inten¢niho tremoru (9).
Velmi malé mnozstvi Cesky psané literatury bylo nalezeno o problematice
hereditarnich ataxii, o vlivu moze€ku na fizeni mototriky, kognitivnich a vegetativnich
funkei, a pravé tak o objektiviza¢nich metodach a funkénich $kdldch zamétenych na
vySetieni ataktickych pacient. Pro pacienty by jisté bylo pfinosné, kdyby existovala

napf. ¢eskd analogie webu www.ataxia.org.

Druhé ¢ast prace popisuje praktické vyuziti nové vytvofené vySetfovaci sady
uréené¢ pro longitudindlni sledovani klinického stavu a zhodnoceni efektivity
fyzioterapie u pacientl s hereditarnimi ataxiemi. VySetfovaci sada sestava z kinetické
analyzy, BEStestu, casti Jebsen-Taylorova tesu a zdotazniku Obecny ukazatel
psychické pohody pacienta (GWBI). VySe popsané vySetieni mélo byt plivodné
provedeno na souboru Ctyt pacientli. Dva pacienti ale byli tésné€ pfed druhym méfenim
hospitalizovani pro akutni zhorSeni klinického stavu a nemohli se proto dostavit. Z
vySetieni skupiny dvou pacienti pak nebylo mozné pln€¢ zhodnotit funkcnost
vySetfovaciho setu. Ze ziskanych vysledkl je ale patrné, Ze tento set obsahuje prvky,
které vyhovuji potfebam zhodnoceni klinického stavu pacienta, a mtize byt doporucen
k dalsimu vyzkumu.

Z vysetieni byl patrny také vyznam rehabilitace pro pacienty s hereditarni ataxii.
U tii pacientil (pacientka s diagnézou FA a dva pacienti s diagnézou SCA 2), ktefi
nepodstoupili Zadnou rehabilitaci, doSlo od prvniho métfeni béhem dvou mésict ke
zhorSeni pfiznakil. Pacient trpici progredujici ataxii nejasné etiologie byl vysetfen
celkem ctyfikrat. Po vstupnim vySetfeni byl hospitalizovan ve FN Motol (soucasti
pobytu byla fyzioterapie dvakrat denn¢) a druhé meéteni prokéazalo celkové zlepSeni
klinického stavu. Treti vySetfeni, provedené piiblizné po mésici, potvrdilo zhorSeni
stavu plynouciho z nedostate¢ného domdaciho cvieni bez jakékoli rehabilitace. Po
tomto vySetfeni pacient odjel na dovolenou, kde denné plaval, cvicil jogu a jezdil na
specidln¢ upraveném kole. Posledni vySetfeni vypovidda o vyrazném zlepSeni
psychického stavu a kompenzacnich schopnosti zaloZzenych na zrakové zpétné vazbé.

Na rozdil od stavu po RHB, kdy se naméfené hodnoty rovnomérné piiblizovaly
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hodnotam fyziologickym, se pfi poslednim vySetfeni projevila postupujici progrese

onemocnéni, ackoli pouze pii provadéni ¢asti posturografického vySetfeni bez zrakové

kontroly.
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Piiloha & 1: BESTest (Balance evaluation systems test) PREKLAD

BESTest

Balance Evaluation — Systems Test

Fay Horak PhD Copyright 2008

CiISLOTESTU______ DATUM
JMENO VYSETRUJICIHO

Instrukce pro vysetrujiciho

1. Pacient by mél provadét test v botach s plochou podrazkou, nebo bez bot i
ponozek.

2. Pokud potfebuje pacient slovni dopomoc pro provedeni ukolu, ohodnotte
jeho vykon stupném o jedna nizSim.

Pomucky

= Stopky

=  Metr umistény na zdi pro testy funkéniho dosahu (€.7,8) (Functional Reach
test)

= P¥iblizné 60 cm x 60 cm velky molitanovy kvadr vysoky asi 10cm, stfedni
tvrdosti, znacky Tempur®

»= Plocha s 10° sklonem (minimalné 60 x 60 cm), na které muze pacient stat
= 15 cm vysoky schod

= 2 na sebe postavené krabice od bot jako prekazka pfi chiizi

= 2.5 Kg tézké zavazi, které bude pacient zdvihat

= Pevna Zidle s opéradly, pfed niz je ve vzdalenosti 3m oznacen na podlaze
bod pro test .26 a 27

= Viditelna paska pro oznaceni vzdalenosti 3 a 6 m na podlaze pro test ¢.26 a

27

SHRNUTI VYSLEDKU: VYPOCET PROCENTUALNICH VYSLEDKU
Sekce I: 15 x100 = Biomechanicka omezeni

Sekce ll: /21 x 100 = Limitace stability/ Vertikalizace
Sekce lll: /18 x 100 = Zmény polohy/posturalni
reaktibilita

Sekce IV /18 x 100 = Posturalni reaktivita

Sekce V: 15 x100 = Senzoricka orientace

Sekce VI: /21 x 100 = Stabilita pfi chlzi

CELKEM: /108 bodu = Celkovy vysledek

Jak mérit spolehlivé:
Pacient by mél provadét test v botach s plochou podrazkou, nebo bez bot i ponozZek.
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Pokud pottebuje pacient slovni dopomoc pro provedeni tkolu, ohodnot’te jeho vykon
stupném o jedna niz§im. Pokud pacient pottebuje fyzickou dopomoc pro provedeni
ukolu, ohodnot’te jeho vykon nejniz§im moznym stupném (0).

|. BIOMECHANICKA OMEZENI - SEKCE I: /15 BODU

1. OPERNA BAZE

(3) Normalni: Normalni opérna baze obou nohou bez bolesti a strukturalnich zmén
(2) Deformity nebo bolest jedné nohy

(1) Deformity / bolest - obou nohou

(0) Deformity a bolest obou nohou

2.CoM (centre of body mass — t&zist&) A NASTAVENI TELESNYCH SEGMENTU

(3) Normalni pfedozadni a mediolateralni nastaveni tézisté (CoM) a fyzilogicka postura
(2) Posun tézisté pfedozadné / mediolateraln&, nebo abnormalni posturalni stabilizace
(1) Posun tézisté pfedozadné / mediolateralné a abnormaini posturalni stabilizace

(0) Posun tézisté predozadné i mediolateralné

3. KOTNIK: SILA A ROZSAH POHYBU

(3) Normalni: Pacient je schopen stat na Spi¢kach s maximalnim zdvihem pat a na
patach se zdvizenou ventralni ¢asti plosky

(2) Postizeni flexort/extenzorl nohy (pacient nedosahne maximalniho rozsahu)

(1) Postizeni dvou svalovych skupin (napf. flexory bilateralné / flexory a extenzory na
jedné noze)

(0) Postizeni flexor( i extenzoru na levé i pravé noze

4. SILA TRUPOVEHO SVALSTVA A STABILIZACE PANVE

(3) Normalni: Abdukce celé dolni konc¢etiny se zdvihem plosky nad podlozku po dobu
10s s napfimenym drzenim trupu bez Uklon( a poklesu panve je mozna na obé dvé
strany

(2) Mirna porucha: Abdukce obou dolnich konc&etin se zdvihem plosky nad podlozku
po dobu 10s bez schopnosti udrzet trup napfimeny

(1) Stfedni porucha: Abdukce pouze jedné dolni koncetiny po dobu 10s s napfimenym
drzenim trupu

(0) Tézka porucha: Pacient neni schopen abdukce zadné z dolnich kon&etin a to ani
bez napfimeni trupu

5. POSAZENI NA PODLAHU A POSTAVENI DO STOJE Cas S

(3) Normalni: Pacient si sedne na podlahu a postavi se

(2) Mirna porucha: Pouzije zidli nebo jinou pomuicku k posazeni se na podlahu / ke
zdvihu do stoje

(1) Stfedni porucha: Pouzije zidli nebo jinou pomucku jak k usednuti, tak ke zdvihu do
stoje

(0) Tézka porucha: Nemuze si sednout na podlahu a vstat ani s pouzitim
pomucky / nebo odmita ukol splnit

Il. LIMITACE STABILITY V SEDE - SEKCE II: /21 BODU
6. VZPRIMENY SED A UKLON DO STRANY
Uklon
Leva Prava
(3) (3) Maximalni uklon, s hornim ramenem za stfedovou linii téla, velmi stabilni
(2) (2) Stfedni uklon, pacientovo horni rameno se blizi stfedové linii téla /
mirna nestabilita
(1) (1) Velmi maly uklon / vyrazna nestabilita
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(0) (0) Bez uklonu / pad (pfekro€eni vlastnich moznosti)

Napfimeni

(3) (3) Plynulé napfimeni s velmi malou nebo Zadnou znadmkou hypermetrie a
nestability

(2) (2) Zretelna hypo- €i hypermetrie, ale nakonec je pacient schopen napfimeni do
puvodni polohy

(1) (1) NedokaZze se znovu napfimit

(0) (0) Bez zrakové kontroly pada

7. FUNKCNI DOSAH PRED SEBE DosaZena vzdalenost: cm
(3) Maximum: >32 cm

(2) Stfedni:16.5 cm - 32 cm

(1) Slaby: <16.5 cm

(0) Bez méfitelného dosahu / pad

8. FUNKCNI DOSAH DO STANY DosaZena vzdalenost: Leva cm Prava cm
Leva Prava

(3) (3) Maximalni: > 25.5 cm

(2) (2) Stfedni: 10-25.5 cm

(1) (1) Slaba: <10 cm

(0) (0) Bez méfitelného dosahu do strany / pad

lll. ZMENY POLOHY - POSTURALNI REAKTIBILITA - SEKCE IIl. /18 BODU

9. ZE SEDU DO STOJE

(3) Normalni: Postavi se bez pomoci rukou a bez projevl nestability

(2) Postavi se na prvni pokus s pomoci rukou

(1) Po nékolika pokusech se postavi a potfebuje minimalni pomoc k udrzeni stability ve
stoji (napf. dotyk Cela zidle)

(0) Potiebuje stfedni nebo Uplnou dopomoc k dosazeni stoje

10. ZDVIH NA SPICKACH

(3) Normalni: Stabilni po 3s v dobrém rozsahu

(2) Zdvihne paty, ale ne v pIném rozsahu (v men8im rozsahu, nez kdyz je drzen za
ruce a nemusi v plné mife udrzovat rovnovahu) / pfi mirné nestabilité vydrzi na
Spickach 3s

(1) Vydrzi na Spickach méné nez 3s

(0) Provedeni neni mozné

11. STOJ NA JEDNE NOZE

Leva Cas: s

(3) Normalni: Stabilni > 20 s
(2) Pohyb trupu / vydrz 10-20 s
(1) Vydrz 2-10 s

(0) Provedeni neni mozné

Prava Cas: s

(3) Normalni: Stabilni > 20 s
(2) Pohyb trupu / vydrz 10-20 s
(1) Vydrz 2-10 s

(0) Provedeni neni mozné

12. STRIDAVY NASLAP NA SCHOD Pocet tuspésnych kroku: Cas: S
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(3) Normalni: Pacient stoji stabilné a dokon¢i 8 naslapi v méné nez 10s

(2) Dokongi 8 naslapu béhem 10-20s a nebo je mozné pozorovat nestabilitu projevujici
se napf.proménlivym umistovanim nohy na schod, vyraznym pohybem trupu, vahanim,
nerytmickym stfidani naslap, atd.

(1) Dokon&i méné nez 8 naslapl bez slovni dopomoci / potfebuje vice nez 20s pro
dokonéeni 8 naslapl

(0) Dokon¢€i méné nez 8 naslapu, byt se slovni dopomoci

13. ZDVIH RUKOU VE STOJI

(3) Normalni: Zdstava stabilni

(2) Viditelna nestabilita (napf.kymaceni trupu)

(1) Pacient musi udélat krok pro zachovani rovnovahy / neni schopen rychlého pohybu
/ ztraci rovhovahu

(0) Provedeni neni mozné, potfebuje fyzickou dopomoc pro udrzeni stability

IV. POSTURALNI REAKTIVITA - SEKCE IV: /18 BODU

14. KOTNIKOVA A KYCELNI STRATEGIE - DOPREDU

(3) Stabilitu udrzuje pomoci kotnikové strategie bez pohybu rukou nebo kycelni
strategie

(2) Stabilitu udrzuje s pomoci pohybu rukou nebo ky&elni strategie

(1) Musi udélat krok pro zachovani stability

(0) Bez zachyceni by doslo k padu / potfebuje fyzickou dopomoc / nepokusi se o
splnéni ukolu

15. KOTNIKOVA A KYCELNI STRATEGIE - DOZADU

(3) Stabilitu udrzuje pomoci kotnikove strategie bez pohybu rukou nebo kycelni
strategie

(2) Stabilitu udrzuje s pomoci pohybu rukou nebo ky&elni strategie

(1) Musi udélat krok pro zachovanini stability

(0) Bez zachyceni by doslo k padu / potfebuje fyzickou dopomoc / nepokusi se o
spinéni ukolu

16. KROKOVA STRATEGIE - DOPREDU

(3) Ziska rovnovahu jednim delSim krokem (pfipustny je druhy, maly krok)

(2) K ziskani rovnovahy potiebuje vice nez jeden krok, ale nepotfebuje dopomoc /
udéla jeden krok, ale neni zcela stabilni

(1) K ziskani rovnovahy potfebuje velké mnozstvi krok( / potfebuje minimaini
dopomoc, aby nedoslo k padu

(0) Neudéla krok / bez zachyceni by doSlo k padu / bez opory je natolik nestabilni, ze
by mohlo dojit k padu

17. KROKOVA STRATEGIE - DOZADU

(3) Ziska rovnovahu jednim delSim krokem

(2) K ziskani rovnovahy potfebuje vice nez jeden krok, ale nepotfebuje dopomoc a je
stabilni / udéla jeden krok, ale neni zcela stabilni

(1) K ziskani rovnovahy potfebuje nékolik krokl / potfebuje minimalni dopomoc, aby
nedos$lo k padu

(0) Neudéla krok / bez zachyceni by doSlo k padu / bez opory je natolik nestabilni, ze
by mohlo dojit k padu

18. KROKOVA STRATEGIE - DO STRANY

Leva

(3) Ziska rovnovahu jednim krokem pfiméfené délky (pfekFiZzeni nohou (addukce pravé
dolni konc&etiny) i krok stranou (abdukce levé dolni konéetiny) jsou pfipustné)

(2) K ziskani rovnovahy potiebuje vice nez jeden krok, ale nepotfebuje dopomoc
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(1) Udéla nékolik rokd, ale bez zachyceni by doslo k padu
(0) Bez opory dochazi k padu, nezvladne udélat krok

Prava

(3) Ziska rovnovahu jednim krokem pfiméfené délky (pfekFiZzeni nohou (addukce pravé
dolni konc&etiny) i krok stranou (abdukce levé dolni konéetiny) jsou pfipustné)

(2) K ziskani rovnovahy potfebuje vice nez jeden krok, ale nepotifebuje dopomoc

(1) Udéla nékolik roku, ale bez zachyceni by doslo k padu

(0) Bez opory dochazi k padu, nezvladne udélat krok

V. SENSORICKA ORIENTACE - SEKCE V: /15 BODU

19. SENSORICKA INTEGRACE A UDRZENI ROVNOVAHY (MODIFIKOVANY TEST CTSIB)
A — OTEVRENE OCI, PEVNY POVRCH

Pokus 1 S

Pokus 2 S

(3) 30s stabilni

(2) 30s nestabilni

(1) < 30s

(0) Provedeni neni mozné

B - ZAVRENE OCI, PEVNY POVRCH

Pokus 1 S

Pokus 2 S

(3) 30s stabilni

(2) 30s nestabilni

(1) <30s

(0) Provedeni neni mozné

C — OTEVRENE OCI, PENOVA PODLOZKA
Pokus 1 5

Pokus 2 S

(3) 30s stabilni

(2) 30s nestabilni

(1) < 30s

(0) Provedeni neni mozné

D — ZAVRENE OCI, PENOVA PODLOZKA
Pokus 1 S

Pokus 2 S

(3) 30s stabilni

(2) 30s nestabilni

(1) < 30s

(0) Provedeni neni mozné

20. STOJ NA NAKLONENE PLOSE SE ZAVRENYMA OCIMA

(3) Pacient stoji stabilné a bez pomoci po celych 30s, bez kymaceni, srovnany podle
pusobeni gravitace

(2) Pacient stoji bez pomoci 30s s kymacenim vét§im nez u ukolu 19B / je srovnany
podle naklonu plochy

(1) Potiebuje fyzickou dopomoc / stoji bez pomoci 10-20s

(0) Neni schopen stat déle nez 10s / nepokusi se ukol provést bez dopomoci
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VI. STABILITA PRI CHUZI - SEKCE V: /21 BODU

21. CHUZE PO ROVNE PLOSE Cas s

(3) Normalni: ujde 6m dobrou rychlosti (pfiblizné za 5,5s), bez znamek nestability

(2) Stfedni: ujde 6m nizSi rychlosti (za vice nez 5,5s), bez znamek nestability

(1) Slaby: ujde 6m, ale neni stabilni (Siroka baze, lateralni pohyby trupu, nerovhomérna
délka i smér kroku) — a to pfi libovolné zvolené rychlosti

(0) Neujde 6m bez fyzické dopomoci / t&Zké poruchy stereotypu chlize / vyrazné
projevy nestability

22. ZMENA RYCHLOSTI

(3) Normalni: Zfetelné zméni rychlost chize bez znamek nestability

(2) Stfedni: Neni schopen zménit rychlost chuze bez mirné nestability

(1) Slaby: Neni schopen zménit rychlost chiize bez zfetelné nestability

(0) Neni schopen dosahnout zietelné zmény rychlosti chlize a jevi znamky nestability

23. CHUZE S OTACENIM HLAVY (V HORIZONTALNI ROVINE)

(3) Normalni: otaci hlavu bez zmény rychlosti chGize a s dobrou stabilitou

(2) Stredni: jemné otaéi hlavou za sou¢asného zpomaleni chlize

(1) Slaby: otaci hlavou za zfetelné nestability

(0) Otaci hlavou za sou€asného zpomaleni chize a projevy nestability nebo béhem
chlize neotaci hlavou v dosazitelném rozsahu

24. CHUZE S PIVOTOVOU OTOCKOU

(3) Normal: Rychle (za méné nez 3 kroky) se to&i a pfinozi, bez obtizi udrzi rovhovahu
(2) Stfedni: Pomalu (za vice nez 4 kroky) se to€i a pfinozi, bez obtizi udrzi rovnovahu
(1) Slaby: Za libovolné dlouhou dobu se otoci a pfinoZzi, jevi znamky nestability

(0) Nedokaze se otocit a pfinozit, jevi zfetelné znamky nestability

25. KROK PRES PREKAZKU Cas s

(3) Normalni: pacient je schopen piekro€it obé krabice beze zmény rychlosti a bez
obtiZi udrzi rovnovahu

(2) Stredni: pacient je schopen prekroc€it obé krabice a bez obtizi udrzi rovhovahu, ale
zpomali tempo chuze

(1) Slaby: Pfi pfekracovani krabic o nékterou zavadi / jevi zfetelné znamky nestability
(0) Nedokaze prekrogit krabice ani s dopomoci / zpomaluije, jevi zfetelné znamky
nestability a nedokaze krabice samostatné prekrodit

26. TEST ,VSTAN ABEZ" Cas s

(3) Normalni: Rychly (<11 s), bez obtizi udrzi rovnovahu

(2) Stfedni: Pomaly (>11 s bez obtizi udrzi rovhovahu)

(1) Slaby: Rychly (<11 s) se zifetelnymi znamkami nestability
(0) Pomaly (>11 s) se zfetelnymi znamkami nestability

27. TEST ,VSTAN A BEZ’ S PRIDANYM UKOLEM Cas S

(3) Normalni: Neni rozdilu mezi rychlosti a pfesnosti vypolti béhem sedu a chlize a

neni ovlivnéna rychlost chiize

(2) Stfedni: Zpomaleni chuze, vahani, chyby ve vypoctech / snizeni rychlosti chiize o
10%

(1) Slaby: Zpomaleni chiize, vahani, chyby ve vypoctech a snizeni rychlosti chliize o

vice nez10%

(0) Béhem chuze neni schopen pocitat / béhem pocitani se zastavuje
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INSTRUKCE PRO BESTEST

BIOMECHANICKA OMEZENI — SEKCE |

1. OPERNA BAZE

Instrukce pro vySetiujiciho: BliZze vySetfete nohy pacienta, vS§imnéte si deformit a
pfipadné pfitomnosti bolesti (napf.abnormalni pronace/supinace, chybéjici prsty,
plantarni fascitida nebo bursitida, atd.).

Instrukce pro pacienta: S bosyma nohama se postavte a feknéte mi, pokud ucitite
bolest ve vasich ploskach nebo kotnicich nebo celych nohach.

2. CoM (centre of body mass — t&zist&¢) A NASTAVENI TELESNYCH SEGMENTU

Instrukce pro vysSetirujiciho: Podivejte se na pacienta ze strany a pfedstavte si
vertikalné vedenou linii skrz jeho tézisté (CoM — centre of body mass) az k noham.
CoM je pomysiny bod uvnitf nebo vné téla, okolo kterého by télo vznasejici se ve stavu
bez tiZe rotovalo. U rovné stojiciho dospélého vede tato linie na urovni umbiliku pfed
tély obratl(i a prochazi asi 2cm pred lateralnim kotnikem mezi obé chodidla. Poruchy
postury jako skolioza nebo kyfoza mohou a nemusi ovlivnit umisténi CoM.

Instrukce pro pacienta: Stijte tak, jak obyCejné stojite, aby vam byl stoj pohodiny.
Divejte se dopfedu.

3. KOTNIK: SILA A ROZSAH POHYBU

Instrukce pro vysetirujiciho: Pozadejte pacienta, aby se zlehka opfel konecky prst
do vasich dlani a stoupl si na $pi¢ky a na paty tak vysoko, jak jen to bude mozné.
Sledujte rozsah pohybu.

Instrukce pro pacienta: Nechte lezet své prsty v mych rukach a stoupnéte si na
Spicky. Nyni si stoupnéte na paty tak, Ze zdvihnete pfedni ¢ast chodidla. V obou
pozicich vydrzte 3s.

4. SILA TRUPOVEHO SVALSTVA A STABILIZACE PANVE

Instrukce pro vysetrujiciho: Pozadejte pacienta, aby se zlehka oprel konecky prstl
do vasich dlani, zdvihl dolni kon&etinu do strany natolik, aby se noha odlepila od zemé,
a vydrzel. Dokud pacient udrzi dolni konCetinu s extendovanym kolenem a nohou nad
podlozkou, poditejte az do dosazeni 10s. Pokud se pacient musi zapfit do vaSich
rukou, aby udrzel trup napfimeny, hodnotte jako kdyby pacient nebyl napfimeni
schopen.

Instrukce pro pacienta: Nechte leZet své prsty v mych rukach, zdvihnéte vasi nohu do
strany a drzte, dokud vam nefeknu. Dokud drzite nohu nad podlozkou, snazte se
udrzet vas trup rovné a co nejvice napfimeny.

5. POSAZENI NA PODLAHU A POSTAVENI| DO STOJE

Instrukce pro vysetrujiciho: Provadéjte pobliz pevné a stabilni zidle. Pacient
dosahne sedu ve chvili, kdy jsou oba jeho sedaci hrboly pfitisknuty k zemi. Pokud cely
ukol trva déle nez 2minuty,ohodnotte stupném 0 bez ohledu na to, zda pacient Zidli
pouzil i nikoli. Pokud pacient potfebuje jakoukoli fyzickou dopomoc, ohodnotte
stupném 0.

Instrukce pro pacienta: Jste schopen si sednout na podlahu a znovu vstat za dobu
krat$i 2 minut? Pokud potfebujete ke spinéni ukolu zidli, mizete ji pouzit, ale bude tim
ovlivnéno vase ohodnoceni. Dejte mi, prosim, védét, kdybyste potfeboval moji pomoc
pro posazeni nebo postaveni do stoje.
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LIMITACE STABILITY - SEKCE Il

6. VZPRIMENY SED A UKLON DO STRANY

Instrukce pro vysetrujiciho: Pacient pohodiné sedi na pevné, pfimérené vysoké zidli
bez opérek pro ruce (nebo lavici) s chodidly opfenymi o zem. Pfi Uklonu muaze odlepit
sedaci hrbol od Zidle nebo nohu od podlahy. Pozorné sledujte, jestli se pacient vraci do
puavodni polohy hladce a bez dysmetrie ¢i hypermetrie. Ohodnotte nejhorSi provedeni
na kazdé strané.

Instrukce pro pacienta: Zkfizte si ruce na hrudniku. Postavte se tak, aby byly vase
nohy od sebe vzdaleny na Sifi ramen. Pozadam vas, abyste zaviel o€i a uklonil se na
jednu stranu tak hluboko, jak jen to zvladnete. Nechate vas trup napfimeny a uklonite
se tak daleko, jak to pujde, aniz byste ztratil rovnovahu, nebo byl nucen pouzit ruce.
Poté nechate oci zaviené a vratite se do pavodni pozice. Mlzete zdvihnout hyzdi nad
sedadlo zidle nebo nohu ze zemé. Zavrete oc€i a uklorite se. (Zopakujte na druhou
stranu.)

7. FUNKCNI DOSAH PRED SEBE

Instrukce pro vysetrujiciho: Pacient flektuje horni koncetiny na 90°v ramennim
kloubu a vySettujici umisti metr ke kone€¢kim prsti pacienta. Pacient nesmi zdvihat
paty, rotovat trup nebo vyrazné protrahovat rameno (zvySeni nestability lopatky).
Pacient musi udrzet paze paralelné k metru. Hodnocena je nejvétsi vzdalenost
dosazena pacientem pfi nejlepSim pokusu.

Instrukce pro pacienta: Stujte, jak jste zvykly. Prosim, zdvihnéte obé natazené ruce
pfed sebe s narovnanymi prsty. Sahnéte tak daleko dopfedu, jak dokazete.
Neodlepuijte paty od podlozky. Nedotykejte se metru ani zdi. Az dosahnete nejdal, co
muzete, vratte se do puvodni pozice. Pozadam vas, abyste to udélal dvakrat. Sahnéte
tak daleko, jak muzete.

8. FUNKCNIi DOSAH DO STANY

Instrukce pro vySetirujiciho: Pacientova chodidla jsou v neutralnim postaveni.
Pacient abdukuje horni konc¢etinu v rameni na 90° s extenzi v lokti, vySettujici pfilozi
zaCatek metru ke koneckdm prstd. Hodnocena je nejvétsi vzdalenost dosazena
pacientem pfi nejlepSim pokusu. Ujistéte se, Ze pacient zacina v neutralni poloze bez
uklonu na nékterou ze stran. Pacient mize od podlozky odlepit jednu patu, ale ne
celou nohu.

Instrukce pro pacienta: Postavte se tak, aby byly vase nohy od sebe vzdaleny na Sifi
ramen. Zdvihnéte jednu ruku do strany. BEhem pohybu by se neméla dotknout metru.
Natahnéte se tak daleko, jak mlzete. Nezvedejte Spicky od podlahy, mlzete odlepit
jednu patu. (Zopakujte na druhou stranu.)

ZMENY POLOHY - POSTURALNI REAKTIBILITA - SEKCE il

9. ZE SEDU DO STOJE

Instrukce pro vysetiujiciho: Zaznamenejte zacatek pohybu, dale pouziti rukou pfi
opofe o zidli, o stehna (Splhavy zdvih) nebo nasilné Svihnuti rukama.

Instrukce pro pacienta: Zkfizte si ruce na hrudniku. PouZijte ruce jen v pfipadé, Ze
budete muset. Pokud stojite, neopirejte si nohy o Zidli.Nyni se, prosim, postavte.

10. ZDVIH NA SPICKACH

Instrukce pro vysetrujiciho: Nechte pacienta ukol provést dvakrat. Zaznamenejte
nejlepsi vykon. (Pokud mate dojem, ze pacient nevyuziva plny rozsah pohybu,
poproste jej o postaveni se na $picky s prsty rukou opfenymi o ruce vysetfujiciho.)
Ujistéte se, Ze se pacient diva do jednoho bodu vzdaleného 1,2-3,6m.
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Instrukce pro pacienta: Postavte se tak, aby vase nohy byly na Sifi ramen. Polozte si
ruce na boky. Zdvihnéte se na Spickach tak vysoko, jak jen muzete. Budu pocitat do tfi,
minimalné po tuto dobu se snazte udrzet na Spickach. Divejte se dopfedu. Zdvihnéte
se prave ted.

11. STOJ NA JEDNE NOZE

Instrukce pro vySetrujiciho: Nechte pacienta ukol provést dvakrat. Zaznamenejte
nejlepsi vykon. Zaznamenejte pocet sekund, po které se pacient udrzi v dané poloze,
az do maxima 30s. Ukon&ete méfeni v okamziku, kdy pacient odlepi ruce od svych
bokl nebo polozi nohu na podlozku.

Instrukce pro pacienta: Divejte se dopfedu. PoloZte si ruce na boky. Jednu nohu
pokrcte pred sebe. Nedotykejte se pokréenou nohou druhé nohy. Zustarite stat na
jedné noze tak dlouho, jak muzete. Divejte se dopfedu. Nyni zdvihnéte nohu.
(Zopakujte na druhou stranu.)

12. STRIDAVY NASLAP NA SCHOD

Instrukce pro vysSetrujiciho: Pouzijte standartni schod o vy3ce 15cm. Zaznamenejte
pocet uspésnych dotyku a celkovy Cas potfebny pro dosazeni 8 dotyku. Je pfipustné,
aby se pacient dival na své nohy.

Instrukce pro pacienta: Dejte si ruce na své boky. BFiSky chodidel se stfidavé
dotykejte vr§ku schodu. Pokracujte,dokud se kazda noha nedotkne schodu 4krat
(celkové 8 dotykl). Budu pocitat, jak rychle to zvladnete. Zaénéte nyni.

13. ZDVIH RUKOU VE STOJI

Instrukce pro vysSetiujiciho: Pouzijte 2,5kg tézké zavazi. Pacient uchopi obéma
rukama zavazi a co nejrychleji jej zdvihne do urovné ramen. SniZzte hodnoceni o jeden
stupen, pokud musi byt zavazi lehCi nez 2,5kg nebo je zdvih mozny jen do 75°.
Instrukce pro pacienta: Obéma rukama zdvihnéte zavazi do urovné vasich ramen.
Udélejte to co nejrychleji. Drzte nataZzené lokty i pfi zdvihani, nahofe zavazi udrzte,
dokud nenapocitam do 3. Zacnéte nyni.

POSTURALNI REAKTIVITA — SEKCE IV

14. KYCELNI A KOTNIKOVA STRATEGIE - DOPREDU

Instrukce pro vysSetiujiciho: Postavte se pfed pacienta, polozte mu ruce na ramena a
lehce jej postréte smérem dozadu tak, aby byla viditelna zvySena aktivita extenzor(
nohy a prsty se zacinaly odlepovat od podlozky. Poté tlak nahle uvolnéte. Nedovolte
pacientovi uklon ¢i pfedklon v oCekavani postréeni. LepSi ze 2 pokusl zaznameneijte
pouze v tom pfipadé, Ze byl pacient nepfipraven nebo pokud jste zatlacili pFilis silné.
Instrukce pro pacienta: Béhem pfistich testl vam nékolikrat zatlacim do ramen,
abych otestoval vase rovnovazné reakce. Stiijte tak, jak jste zvykly, s nohama
postavenyma od sebe na §ifi ramen, ruce podél téla. Nenechte se odstréit dozadu. Az
vas pfestanu odstrkovat, pokuste se udzet rovnovahu, aniz byste udélal krok.

15. KYCELNI A KOTNIKOVA STRATEGIE - DOZADU

Instrukce pro vySetrujiciho: Postavte se za pacienta, ruce poloZte na jeho lopatky a
drzte proti tlaku pacienta, dokud se nezacne lehce zdvihat paty. BEhem doby, kdy se
pacient opira dozadu, nesmi dojit k pohybu jeho trupu. Nahle uvolnéte. Nedovolte
pacientovi uklon Ci pfedklon pfi nastavovani do polohy, ve které se o vas bude opirat.
LepSi ze 2 pokusu zaznamenejte pouze v tom pfipadé, ze byl pacient nepfipraven
nebo pokud jste zatlacili prilis silné.

Instrukce pro pacienta: Stujte s nohama postavenyma od sebe na Sifi ramen, ruce
nechte viset podél téla. Nenechte se myma rukama odstréit dopfedu. AZ vas pustim,
pokuste se udrzet rovnovahu, aniz byste udélal krok.

16. KROKOVA STRATEGIE - DOPREDU
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Instrukce pro vysetiujiciho: Postavte se ze strany ¢elem k pacientovi, polozte mu
obé ruce na ramena a pozadejte ho, aby zatlacil dopfedu. Ujistéte se, Ze je pFed
pacientem prostor, aby mohl udélat krok dopfedu. PoZadejte pacienta, aby tlacil
dopfedu, dokud nebudou jeho ramena a kycle pfed prsty u nohou. Pak nahle pfestante
pacienta podpirat. Tento test by mél vyvolat krok (smérem dopiedu). Budte pfipraveni
pacienta chytit.

Instrukce pro pacienta: Postavte se tak, aby byly vase nohy od sebe vzdaleny na Sifi
ramen. Polozte se do mych rukou, abyste citil, Ze vas podpiram. Az vas pustim,
udélejte cokoli, abyste nespadl (v&etné kroku dopiedu).

17. KROKOVA STRATEGIE - DOZADU

Instrukce pro vysSetiujiciho: Postavte se ze strany za pacienta, polozte mu obé ruce
na lopatky a pozadejte ho, aby zatlaCil dozadu do vaSich rukou. Ujistéte se, Ze je za
pacientem misto pro krok dozadu. PoZzadejte pacienta, aby tlacil dozadu, dokud se
neoctnou jeho ramena a boky za Urovni pat. Pak nahle prestarite pacienta podpirat.
Tento test by mél vyvolat krok (smérem dozadu). POZOR: Budte pfipraveni pacienta
chytit.

Instrukce pro pacienta: Postavte se tak, aby byly vase nohy od sebe vzdaleny na Sifi
ramen. Ruce nechte viset podél téla. Polozte se dozadu do mych rukou, abyste citil, ze
vas podpiram. Az vas pustim, udélejte cokoli, abyste nespadl (véetné kroku dozadu).

18. KROKOVA STRATEGIE — DO STRANY

Instrukce pro vysetrujiciho: Postavte se za pacienta, polozte ruku na levy (nebo
pravy) bok pacienta (do urovné ala ossis ilii) a pozadejte jej, aby s napfimenym trupem
piné pfenesl vahu do vasi ruky. Pozadejte pacienta, aby se cely uklanél, dokud nebude
linie spusténa od stfedu frontalni roviny panve spadat za uroven levé (nebo pravé)
nohy. Pak nahle prestarite pacienta podpirat. Tento test by mél vyvolat krok (smé&rem
do strany). POZOR: Budte pfipraveni pacienta chytit.

Instrukce pro pacienta: Stujte s nohama u sebe, ruce nechte viset podél téla. Polozte
se do strany do mé ruky, abyste citil, Ze vas podpiram. AZ vas pustim, udélejte cokoali,
abyste nespadl (vetné kroku do strany).

SENZORICKA ORIENTACE - SEKCE V

19. SENZORICKA INTEGRACE A UDRZENI ROVNOVAHY ( modifikovany test CTSIB - clinical test of
sensory organization and balance)

Instrukce pro vysetiujiciho: Ukony provadéjte v daném poradi. Zaznameneijte &as,
po ktery bude pacient schopen stat v kazdé pozici az do maxima 30s. Pokud pacient
neni schopen v pozici vydrzet plnych 30s, ukol zopakujte. Vysledek bude priimér obou
méfeni. PouZivejte pfiblizné 60 cm x 60 cm velky molitanovy kvadr vysoky asi 10cm,
stfedni tvrdosti, znacky Tempur®. Na tuto podlozku pomozte pacientovi vystoupit. Je
nutné, aby mezi Ukoly pacient sestoupil doli z pénové podlozky. Hodnotte kycelni
strategii a uklanéni jako projev nestability.

Instrukce pro pacienta: Béhem nasledujicich 4 ukoll budete stfidavé stat na této
podlozce a na zemi, s o€ima otevifenyma, nebo zavienyma. Prosim, polozZte si ruce na
boky, nohy si postavte tésné vedle sebe, aby se témér dotykaly. Divejte se pfimo
dopfedu. Pfi kazdém méreni se pokuste stat co nejvice rovné a stabilné, dokud vam
nefeknu, ze mliZete prestat.

20. STOJ NA NAKLONENE PLOSE SE ZAVRENYMA OCIMA

Instrukce pro vySetirujiciho: Pomozte pacientovi vystoupit na rampu. Jakmile pacient
zavfe oCi, zacnéte méfit Cas. Méfeni provedte znovu, pokud pacient nebyl schopen stat
pinych 30s a vysledkem bude primér obou méfeni / zhodnotte, zda jsou projevy
nestability vétsi nez pfi stoji na pevné podloZce se zavienyma ocima (Ukol 15.B) nebo
zda pacient vykazuje abnormalni posturalni stabilizaci. Za dopomoc je mozné pocitat
pouZiti hole nebo otevieni oCi béhem kterékoli Casti méreni.
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Instrukce pro pacienta: Postavte se prosim na rampu tak, aby prsty vasich nohou
sméfovaly nahoru a aby byly vase nohy od sebe vzdaleny na §ifi ramen. PoloZte si
ruce na boky. Az zaviete o€i, zacnu méfit.

STABILITA PRI CHUZI - SEKCE VI

21. CHUZE PO ROVNE PLOSE

Instrukce pro vysetfujiciho: Umistéte dvé znacky 6m od sebe tak, aby mezi nimi byla
rovna plocha bez pfekazek a byly pro pacienta jasné viditelné. PouzZijte stopky

k méfeni ¢asu. Na zaCatku méfeni by se pacientovy prsty u nohou mély dotykat prvni
znacky. Zacnéte méfit ve chvili, kdy se jedna pacientova noha odlepi od podlozky a
prestarite, kdyZ obé nohy stoji za druhou znacékou.

Instrukce pro pacienta: Bézte svou normalni rychlosti (jak jste zvykly chodit) od této
znacky k druhé a za ni sezastavte.

22. ZMENA RYCHLOSTI

Instrukce pro vysetiujiciho: Nechte pacienta udélat 2-3kroky jeho normalni rychlosti,
pak feknéte: ,Rychle!”, po 2-3krocich feknéte: ,Pomalu!”. Po 2-3krocich pacienta
nechte zastavit.

Instrukce pro pacienta: Chlzi zac¢néte vasi normalni rychlosti, az vam feknu
.Rychle!”, bézte tak rychle, jak jen dokazete. Az vam feknu ,Pomalu!”, bézte opravdu
velmi zvolna.

23. CHUZE S OTACENIM HLAVY (V HORIZONTALNI ROVINE)

Instrukce pro vysSetiujiciho: Pozadejte pacienta, aby otodil hlavu ke strané a dival se
za rameno, dokud ho nepozadate o oto€eni na druhou stranu. Zména by méla nastat
kazdé 2-3kroky. Pokud ma pacient omezenou hybnost v kréni patefi, je mozné nahradit
pohyb rotaci trupu s hlavou drzenou ,en bloc” (vlci trupu).

Instrukce pro pacienta: Chlzi zacnéte vasi normalni rychlosti, az vam feknu ,Prava®,
otocte hlavu a podivejte se doprava. Az feknu ,Leva“, otocte hlavu a podivejte se
doleva. Pokuste se jit stale rovné.

24. CHUZE S PIVOTOVOU OTOCKOU

Instrukce pro vysSetiujiciho: Pfedvedte pacientovi pivotovou otocku. Jakmile se
pacient rozejde svou obvyklou rychlosti, feknéte: ,Otolte se a zastavte!” Zaznamenejte
pocet kroku, které pacient udéla, nez ziska stabilitu. Nestabilita se muze projevit
Sirokou opérnou bazi, nadbyte€nymi kroky nebo vyraznym pohybem rukou a trupu.
Instrukce pro pacienta: Chazi zacnéte vasi normalni rychlosti, az vam feknu ,Otocte
se a zastavte!”, otocte se tak rychle, jak jen mlZzete a zastavte se. Na konci otocky
byste se mél divat do opacného sméru vasi chlize (na misto, odkud jste vySel) a stat

s nohama tésné u sebe.

25. KROK PRES PREKAZKU

Instrukce pro vysetrujiciho: Postavte na sebe 2krabice. Celkova vyska prekazky by
méla byt pfiblizné 23cm a méla by byt umisténa 3m od mista, odkud pacient vychazi.
Pouzijte stopky ke zméfeni €asu. Primérnou rychlost ziskate podilem vzdalenosti (6m)
a Casu. Sledujte zmény délky kroku, vahani nebo zavadéni nohou o prekazku.
Instrukce pro pacienta: Bézte svou normalni rychlosti (jak jste zvykly chodit). Az
dojdete ke krabicim, prekrocte je a pokradujte v chlzi.

26. TEST ,VSTAN A BEZ”

Instrukce pro vysetiujiciho: Pacient by mél sedét opfen o opéradlo zZidle. Zméfte Cas
od chvile, kdy feknete ,Ted!, az do okamziku, kdyZ pacient znovu usedne na Zidli —
tedy kdyz se hyzdé pacienta dotknou sedadla Zidle. Zidle by méla byt bytelna a
opatfena opéradly pro ruce, od kterych je mozné se v pfipadé potfeby odstréit. Na zemi
oznacte bod vzdaleny 3m od pfednich nohou Zidle.
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Instrukce pro pacienta: Az feknu ,Ted!®, vstarite ze Zidle, béZte svou normalni
rychlosti az k oznatenému bodu na podlaze, obejdéte jej, vratte se zpét a posadte se
na zidli. Budu méfit €as, za jaky to zvladnete.

27. TEST ,VSTAN A BEZ” S PRIDANYM UKOLEM

Instrukce pro vysetfujiciho: Pfed zaCatkem méfeni s pacientem nacvicte, jak
odecitat Cislo 3 od 100 (napf.k 90), abyste se uijistil, ze je mozné s jeho mentalnimi
schopnostmi ukol spinit. Pak jej pozadejte o odecitani Cisla 3 od jiného Cisla. Po chuvili
feknéte ,Ted!“ a pacient béhem pocitani splni Ukol €.26. Zméfte €as od chvile, kdy
feknete ,Ted!“, aZ do okamzZiku, kdyZ pacient znovu usedne na Zidli — tedy kdyZz se
hyzdé pacienta dotknou sedadla Zidle. Zidle by méla byt bytelna a opatfena opéradly
pro ruce, od kterych je mozné se v pfipadé potfeby odstrdit.

Instrukce pro pacienta: a) Odecitejte Cislo 3 od 100 / b) Nahodné jmenujte rizna
Cisla a az feknu ,Ted!”, vstante ze Zidle, béZte svou normalni rychlosti az

k oznacenému bodu na podlaze, obejdéte jej, vratte se zpét a posadte se na zidli, ale
pfi tom neprestavejte vyjmenovavat.
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Priloha ¢. 2: Zaznam kinetické analyzy u pacienta A. B.
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Priloha €. 3: Zaznam kinetické analyzy u pacienta C. D.
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—LSTATIC AND DYNAMIC POSTUROGRAPHIC REPORT
[ 13/05/2011 12:05:19

Date : 13/05/2011
Test:Free2-40Hz-512s-

Anteroposterior stabilogram - Eyes open

Postion ¥ (m)

26
Time (=)

Postion X (nm)

Positon ¥ (m)

26
Time (s)

e

ateral stabilogram

Positon X (nm)

Results Eyes open Norms -EO Eyes closed Norms - ES
Mean X (mm) -20.36 -10/1/12 19.83 -10.6/0.3/11.1
Mean Y (mm) 23.47 -657/-29.2/-15 21.95 51.4/-27.5/-3.6
‘Max X Amplitude (mm) | 67.42 19.95/17.98/29.89 83.39 13.88/22.87/38.73
Max Y Amplitude (mm) | 75.82 9.35/18.15/32.46 154.01 15.38/27.3/56.1
'SKGlength (mm) | 1,290.61 307 /429 /599 3,993.98 346/613/880
SKG area (mm ) 1,794 39/91/210 5,647 79/225/638
BESES . o o liogg 0.72/1/1.39 0.09 07/1/1.44
Limits of stability (mm ) Norm Romberg quotient Norm
11,025 20,000 314.86 11272881677
. I doal b
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Priiloha ¢. 4: Zaznam kinetické analyzy ¢. 1 u pacientky E. F.

Daic . 1orvurcui i

Test: Free 1-40 Hz

-51.2s-

' STATIC AND DYNAMIC POSTUROGRAPHIC REPORT
Pa

| 12/05/2011 01:31:49

so =

Posttion Y (m)

Anteroposteriar stabilogram -

Eyes open

100

24 26
Time (s)

Lateral stabilogram

Fastion X ()

Anteroposterior stabilogram -

22 24 6 30 32 34 36 50 52

26 2
Time ()

Evyes closed

50—

22 24 26 28
s (83

Lateral stabilogram

Postion X (mm)

Results Eyes open Norms - EO Eyes closed Norms -ES
Mean X (mm) 1817 10/1/12 615 :-10.510.3/11.1
Mean Y (mm) -56.18 -571-29.2/1.5 73.04 51.41/-275/-3.6
‘MaxXAmplitude (mm) | 140.02 19.95/17.98/29.89 246.18 13.88/22.87/38.73
‘MaxY Amplitude (mm) | 96.44 9.35/18.15/32.46 130.85 ‘ 15.38/27.3/56.1
'SKGlength (mm) | 1,835.18 130774291599 4,459.31 346 /613/880
SKG area (mm) 3,660 39/91/210 10,715 791225/638
LFS 0.25 0.72/1/1.39 0.00 0.7/1/1.44

Limits of stability(mm_) |Norm Romberg quotient Norm

17,481 20,000 29274 11272881677

Evaminatian reatiacted hv

131




Bakalarska prace Objektivizace mozeckovych piiznaku u pacientu s hereditarni ataxii

132



Bakalarska prace Objektivizace mozeckovych piiznaku u pacientu s hereditarni ataxii

|ST. MIC POSTUROGRAPHIC REPORT
Pati 12/05/2011 01:31:49
Date : 13/05/2011

Test: Free2-40Hz-512s-

Anteroposterior stabilogram - Eyes open

g

Position Y (mm)
o

o &
8 &

26 30 32 34 36 38 40 42 44 45 48 50 52
Time ()

Fostion X (mm)

0 2 4 8 8 10 12 14 18 18 20 22 24 26 28 30 32 34 36 98 40 42 44 46 48 S0 52
Time ()

Lateral stabilogram

£ sof-

&

% of-

k-

£ -S04~

o
Results Eyes open Norms -EO Eyes closed Norms - ES
Mean X(mm) 2353 1071712 -13.06 105/0.3/11.1
Mean Y (mm) -23.29 -571-29.2/15 -20.61 51.4/-275/-3.6
Max X Amplitude (mm) | 70.90 19.95/17.98/29.89 1198.36 13.88/22.87/38.73
Max Y Amplitude (mm) | 88.95 9.35/18.15/32.46 14157 15.38/27.3/56.1
SKG length (mm) 2,324.46 130774291599 6,986.87 1346/613/880
SKG area (mm) 2,722 39/91/210 19,430 791225/638
LFS 0.67 10.72/1/1.39 10.00 0.7/1/1.44
“|Limits of stability(mm,) |Norm Romberg quotient Norm
17,481 20,000 71394 112/2881677

Examination requested by :
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Priiloha ¢. 5: Zaznam kinetické analyzy ¢. 2 u pacientky E. F.
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Priloha €. 6: Zaznam kinetické analyzy ¢. 1 u pacienta G. H.
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Priloha €. 7: Zaznam kinetické analyzy ¢. 2 u pacienta G. H.
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Priloha ¢. 8: Zaznam kinetické analyzy ¢. 3 u pacienta G. H.
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Priloha €. 9: Zaznam kinetické analyzy ¢. 4 u pacienta G. H.

| STATIC AND DYNAMIC POSTUROGRAPHIC REPORT
- 21/07/2011 12:02:12

Date : 21/07/2011
Test:Free1-40Hz-51.2s-

Anteroposterior stabilogram - Eyes open

Pastion ¥ gom)
&
o

o
o

4 26 28
Time ()

Lateral stabilogram

26
Time )

Fastion Y (nm)
8

400} ----bann

6 2 4 6 8 10 12 14 16 18 20 22 24 26 28 30 32 34 36 38 40 42 44 46 48 50 52
Time )

Lateral stabilogram

Postion X (mm)

e

Results Eyes open Norms - EO Eyes closed Norms -ES
Mean X (mm) 215 10/1/12 2.03 105/0.3/111
Mean Y (mm) -37.99 ' -571/-29.2/15 | -34.68 -51.4/-27.5/-3.6
‘MaxX Amplitude (mm) | 31.59 19.95/17.98/29.89 49.07 113.88/22.87/38.73
Max Y Amplitude (mm) | 43.89 19.35/18.15/32.46 55.30 115.38/27.3/56.1
SKG length (mm) | 685.65 1307 /429 /599 ' 958.08 | 346 /6131880
SKG area (mm ) 712 T 3979117210 1,489 7912251638
LFS  |oes 0.72/1/1.39 0.60 107111144

Limits of stability(mm,) |Norm Romberg quotient Norm

27,763 120,000 209.18 112/288/677

FExamination reauested hv *
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Ptiloha €.10: Obecny ukazatel psychické pohody pacienta

6 Obecny ukazatel psychické pohody pacienta

1. Jak jste se posledni mésic vétSinou citil/a?

SKVEIE. ..t

Velmi dObTe. ... ..vuiniiiiitit i
VESINOU dODTC. ... ettt
Stiidave - chvili dobfe, chvili Spatné.............c.cooviiiiiiiiiiiiiiiii
VESINOU SPANC. ... oeenititit ittt
Velmi Spatne. ..o

2. Jak casto Vas béhem posledniho mésice obtéZovalo Vase onemocnéni nebo bolesti?

3. Citil/a jste se béhem posledniho mésice v depresi?

Ano — natolik, Ze mne napadaly mySlenky na sebevrazdu........................
Ano — natolik, Ze mne nic nezajimalo.........................o

Ano - citil/a jsem se tak témét kazdy den................o

Ano — obcas jsem mél/a takovy POCit..........ouiiiiiiiiiiiii

Ano — velmi ztidka jsem mél/a takovy pocit...........oiiiiiiiiiiiiiiii

Ne — viibec jsem se necitil/a depresiving..........ooeviiiiiiiiiiii e

4. Meél/a jste béhem posledniho mésice kontrolu nad svym chovanim, myslenkami a emocemi?
ROZhodn€ ano,vZdy...... ..ot
TEMET VZAY ..o

VEISINOU QN0 . ...ttt ettt ettt e

Ne, citil/a jsem S€ TOZIUSENE. . .....ovuineit it
Ne, byl/a jsem velmi TOZIUSEN/A. ......oueii e

5. Obtézovala Vas béhem posledniho mésice nervozita nebo podrazdénost?

Trochu - dost natolik, aby mne to obt€Zovalo.............ovviiiriiii i
Velmi MAL0. ... e e e
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10.

11.

Kolik energie, elanu nebo sily do Zivota jste mél/a béhem posledniho mésice?

Spostu, citil/a jsem € PIN/& ENEIZIC. ... .ouvnrinririitit et eeaaas
Mel/a jsem docela doSt @NETIC. ... ..vvineieiitit it eeeas
Hladina mé energie znacn€ kolisala...............cooiiiiiiiiiiiiiiiii

VeétSinou jsem moc elanu nepocitoval/a...........ooeieviiiiiiiiiiiiiiii
Vétsinu Casu jsem se citila bez elanu, velmi malo energie...............cooooiiiiiiiiinn.,
Citil/a jsem se témé&f bez energie - citil/a jsem se vyzdimany/a,vyCerpany/a............ ... ...

Posledni mésic jsem se citil/a rozmrzele a sklesle.

Citil/a jste se béhem posledniho mésice v napéti?

Ano - velké napéti témef stale. ...
Ano - velké nap€ti znatnou CASt CaSU.......ovviriiniiriieiit e
Ne stale, ale obc¢as jsem se v napéticitil/a.............................

Nékolikrat jsem se trochu citil/a v napeti............oooiiiiiiiiii e

Vyjimeéené jsem se citil/a v malém nap@ti............cooooviiiiiiiiniiin.
Zadné napéti jsem nepocitoval/a..........o.oveiiiiiiiiii i

Jak spokojen/a jste byl/a se svym osobnim Zivotem béhem posledniho mésice?

Extrémné - nemohl/a jsem byt §t'astnéjsi a spokojenéjsi..................
Citil/a jsem velmi §t'astn€ a spokojené témef stale.................ooooviiiiit.

Vétsinou jsem se citil/a $tastné a spokojene .............oooiiiiiiiiiii

Obcas jsem se citil/a docela $tastn€, obCas nestastné..................cooevieiinn.e

VEtsinou jsem se citil/a nestastné a nespokojene. ............oviiiiiiiiiiiii
Témer stale jsem se citil/a velmi nestastné a nespokojene. ..............oooeiiiiiiiinn.

Citil/a jste se béhem posledniho mésice natolik zdravy/a (v kondici), abyste mohl/a délat véci,

které chcete nebo musite délat?

ANO, JISEE. ottt
VELSINU CASU. ...ttt e e e e e e

Zdravotni problémy mne omezovaly jen v nepodstatnych vécech...............................

Dokazal/a jsem se o sebe postarat ..............ccoceveiiiiennnn

Potfeboval/a jsem pomoc, abych se o sebe dokdzal/a postarat................c.oooiiil.

Potfeboval/a jsem pomoc témét pro vSechny Cinnosti.............

Citil/a jste se béhem posledniho mésice smutny/4, bez nadéje, znechuceny/a nebo jste mél/a

tolik problému, Ze jste si Fikal/a, jestli ma viibec néco smysl?

Extrémné - az na hranici toho, co jsem byl/a schopen/pna unést.... ... ... ... ... ... ...
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12.

13.

14.

15.

16.

17.

Posledni mésic jsem se probouzel/a odpoc€inuty/a a svézi.

Citil/a jste se béhem posledniho mésice znepokojeny/a a ustarany/a, mél/a jste strach kvili

svému zdravotnimu stavu?

Trochu, Ale NE MOC. ...ttt e e e aaee e,
TEMET VIDEC. .c.eve sttt e e e

OoOoOooono

OoOoOooono

Mél/a jste béhem posledniho mésice divod se obavat, Ze ztracite kontrolu nad svym jedndnim,

mySlenim, emocemi, zptisobem feci nebo jste mél/a problémy s paméti?

Velmi malo - ale dost na to, aby mne to znepokojilo.....................o.eee.
Trochu - byl/a jsem znepokojen/a............cooevuiiiiiiiiiiiiiiiii e,

Trochu - byl/a jsem docela dost ZnepoKojen/a...........c.oeeeuiiriiiiiiii i

Ano, velmi - byl/a jsem opravdu hodné znepokojen/a..............cocoeiiiiiiiiiiiin

Posledni mésic byl mij Zivot plny udalosti a zazitki, které byly pro mne zajimavé.

Citil/a jste se béhem posledniho mésice aktivni a ¢ily/a, nebo umdlely/a a lenivy/a?

Velmi aktivni a Cily/a kazdy den.............oooiiiiiii

Vétsinou aktivni a €ily/a - nikdy opravdu umdlely/a a zpomaleny/a ...................cooooeientt.
Docela aktivni a €ily/a - zfidka umdlely/a a zpomaleny/a..................ooiiiiiiint.

Docela umdlely/a a lenivy/a - ztidka aktivni a Cily/4.............ooooi i,

Vétsinou umdlely/a a lenivy/a - nikdy opravdu aktivni a Cily/a.................oo

Citil/a jsem se velmi zpomaleny/4 a umdlely/a kazdy den.......................ooooeeis

Byl/a jste béhem posledniho mésice ustarany/a, plny/a tizkosti nebo znepokojeny/a?

Ano, velmi — citil/a jsem se opravdu Spatn€.....................oeeeene.l.
ANO, VEIMI. ..o
DOCEIA ANO. ... e

Trochu, ale dost na to, aby mne to obt€Zovalo.............ooooiiiiiiii

TTOCU. .o
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18.

19.

20.

21.

22.

Béhem posledniho mésice jsem byl/a emocionalné vyrovnany/a a jisty/a sim/sama sebou.

Citil/a jste se béhem posledniho mésice spiSe uvolnéné a klidné, nebo pod tlakem a v napéti?

Cely mésic jsem se citil/a uvolnéné a v duevni pohod¢........................

Téméf stale jsem se citil/a uvolnéné a v duSevni pohodé... ... ... ... ... ... ...
Vétsinou jsem se citil/a uvolnéné, ale obCas docela v nap&ti................coovvvinnnnn.
Vétsinou jsem se citil/a v napéti, ale obcas docela uvolnéné..............................

VétSinu Casu jsem se citil/a v napéti............c.ooooiiiiiii
Cely mésic jsem se citil/a ve velkém nap@ti.................coeeeeeieeieinn...

Posledni mésic jsem se citila $tastny/a, vesely/a a spokojeny/a.

Citil/a jste se posledni mésic v zatéZi nebo ve stresu?

Ano — tém¢f vic neZ jsem mohl/a unést a vydrzet.............oooviiiiiiiiii
Ano — citil/a jsem se vV ZatéZi NebO Ve SrESU.......veririe ettt iiiieeiaaeannns
Ano —vice NeZ OBVYKIC. ....uvii i

Ano — ale spiSe mén¢ ane vicnez obvykle...............ooiiii
Velmi MAlO. . ..o
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